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RESUMEN

Se informa el caso clínico de una doble lesión neurológica letal (anencefalia-anencefalia) producto de una gestación gemelar mono-
coriónica poco común; se hace una somera revisión acerca de los factores implicados en su fisiopatogenia, haciendo énfasis en las
alteraciones vasculares de la placenta monocoriónica.
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SUMMARY

It is reported the clinical case of a double lethal neurological lesion (anencephalia-anencephalia) in monochorionic twins. Comments are
done about some physiopathological factors implicated and emphasis is done in the vascular defects in the chorionic membranes.

Key words: Anencephalia-anencephalia, twins, placenta, monochorionic.
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Las malformaciones intracraneales en neonatos son más
frecuentes en embarazos gemelares, especialmente en los
gemelos monocigotos; se han descrito múltiples casos de
defectos vasculares cerebrales y las anastomosis vascula-
res placentarias en gemelos monocoriónicos condicionan
accidentes tromboembólicos que suelen tener al cerebro
como principal órgano diana.1 En esta comunicación se
reporta el raro caso de una gestación gemelar monoco-
riónica con anencefalia-anencefalia y se revisa la fisiopato-
logía derivada del daño cerebral estructural.

CASO CLÍNICO

Mujer de 29 años de edad que acude al hospital por tener
dos horas antes, rompimiento prematuro de membranas
de un embarazo de 29 semanas. Por exploración clínica se
le reconoce una gestación gemelar en presentación pélvica;
el primer gemelo con variaciones en la frecuencia cardiaca,
por lo que se decide obtenerlos mediante operación cesá-

rea. El primero mostró tener anencefalia: de sexo femeni-
no, Capurro de 29.6 semanas, peso de 1,650 g, talla 28
cm; el segundo, también anencéfalo y de sexo femenino,
tuvo 29.6 en el puntaje de Capurro y un peso de 1,640 g;
ambos fallecen horas después. Al examen post mortem, en
ambos se encontró acrania, hipoplasia pulmonar, hiper-
plasia tímica e hipoplasia de suprarrenales.

DISCUSIÓN

La frecuencia de partos gemelares es, aproximadamente,
de 1 en 100 partos y la razón monocigotos/dicigotos es de
0.08/1; los gemelos, y de ellos especialmente los monoci-
gotos, tienen mayor riesgo de tener malformaciones con-
génitas, tal como se informa en una excelente revisión en la
que los autores2 llegan a la conclusión de que las anomalías
congénitas son más comunes en los embarazos gemelares,
con un riesgo relativo entre 0.9 y 1.5, señalan que su fre-
cuencia se distribuye de modo desigual: de acuerdo a la
placentación y la cigosidad, siendo más frecuentes en las
gestaciones múltiples de tipo monoamniótico. Por otra
parte, la placenta monocoriónica puede intervenir en la
mayoría de las anomalías congénitas, como acardia, ge-
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melos unidos, cardiopatías y defectos neurológicos.2 Así,
se han documentado defectos intracraneales en los geme-
los monocigotos con mayor frecuencia que los defectos es-
tructurales en neonatos de embarazos únicos y que
gemelos dicigotos.

El cerebro es uno de los órganos que se afectan con
mayor frecuencia, como también los defectos gastrointes-
tinales, renales, faciales, cutáneos y de las extremida-
des.1,3 En cuanto a la fisiopatología de estos defectos, ésta
parece estar relacionada con la presencia en una placen-
ta monocoriónica de múltiples interconexiones: del tipo
vena/vena, arteria/arteria, arteria/vena; del desequilibrio
en estas interconexiones y según el momento en que se
producen, será el tipo y severidad de estas complicacio-
nes.4,5 Otra teoría, posiblemente la más aceptada, es que
las anomalías se deban a fenómenos tromboembólicos,
mientras otros autores opinan que episodios de hipoten-
sión severa durante el embarazo, acompañados de hipo-
perfusión, pueden ser factores importantes en la génesis
del daño hipóxico-isquémico.

En un estudio multicéntrico de 30,000 partos, los inves-
tigadores concluyen en que 3% de los embarazos con ges-
taciones gemelares monocigóticas, llegan a término con
uno de los fetos muerto y de los que sobreviven, un tercio
tiene defectos graves del sistema nervioso central.6

Se han descrito diversos defectos estructurales a nivel
cerebral: anencefalia, hidranencefalia, encefalomalacia
multiquística, microcefalia, en relación a embarazos ge-
melares, el presente caso documenta una doble lesión
neurológica de tipo letal (anencefalia-anencefalia). Por
otro lado, de las malformaciones del sistema nervioso
central, la más común es la anencefalia y ésta con más
frecuencia en uno de los gemelos y rara vez en los dos:
sólo encontramos una referencia que menciona un emba-
razo de trillizos que tuvieron anencefalia.7

Es importante destacar que la anencefalia es debida a
una alteración en la etapa formativa del cerebro en una
fase precoz del desarrollo embrionario relacionado con
cierre del tubo neural, que se conoce como defecto de in-
ducción dorsal, el cual se presenta en alrededor de 0.5
de cada 1,000 nacidos vivos, aunque hay una amplia va-
riación en su incidencia de una región o país a otro.
Como es natural, este defecto es letal para los neonatos;
de ellos, 75% muere intraútero y 25% nacen vivos, pero
la mayoría muere en las primeras 24 horas de vida y los
que sobreviven fallecen en la primera semana.8

La determinación de la corionicidad del embarazo ge-
melar es indispensable para el manejo de los gemelos, ya
que por el hecho de ser monocoriónicos, en éstos es ma-
yor la mortalidad perinatal comparada con los diamnióti-
cos: 26% contra 9%, y se estima que 20% de los
gemelos son monocoriónicos.9,10

Es pues razonable recomendar que, en caso de gesta-
ción gemelar, la monitorización prenatal seriada debe
contemplar la determinación precoz de la corionicidad y
el empleo de procedimientos de diagnóstico para diluci-
dar la comunicación intravascular, ya que la repercusión
de los defectos vasculares pueden ser fatales, aun cuando
cabe reconocer que la prevención y el manejo correctivo
de estos defectos es indispensable para el manejo de es-
tos defectos, aunque, por otra parte, es importante el
pronóstico para hacer un diagnóstico precoz y sus posi-
bles consecuencias.
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