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RESUMEN

Se presenta el caso de una recién nacida con diagnéstico
de microcefalia con antecedente de haber sido un embarazo
gemelar monocorial, biamniético, con muerte intrauterina del
otro gemelo. Antes de hacer el diagndstico de sindrome de
transfusion feto-fetal se descartaron otras enfermedades
asociadas mediante estudios de laboratorio y de imagen.

Palabras clave: Recién nacido, microcefalia, sindrome de
transfusién feto-fetal, diagndstico prenatal.

INTRODUCCION

Los defectos intracraneales prenatales observados en el
recién nacido son més frecuentes en embarazos geme-
lares, especialmente en los gemelos monocigéticos.! El
sindrome de transfusiéon gemelo a gemelo (STFF) es la
complicacion mas comun del embarazo gemelar monoco-
rial y ocurre hasta en el 15% de este tipo de embarazos.?
El impacto en el gemelo superviviente se puede observar
en varios niveles, llamando la atencién las anomalias del
sistema nervioso central (SNC) como quiste porencefélico,
encefalopatia multiquistica, hidrocefalia, microcefalia,
hidranencefalia, necrosis del cerebelo y necrosis medular;
todas, responsables de discapacidades psicomotoras.?
Las anastomosis vasculares placentarias en ges-
taciones monocoriales serian la causa de accidentes
tromboembdlicos que tienen al cerebro como el principal
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organo diana. En la mayoria de estos casos se encuen-
tra el antecedente de feto muerto intra-tutero. El dafio
estructural cerebral se produce por la transferencia
feto-fetal de material tromboblastico, procedente del
feto muerto.!

Los patrones de lesion cerebral en el gemelo supervi-
viente varian de acuerdo con el momento de la muerte del
otro gemelo y con el tipo de anastomosis circulatoria entre
gemelos.* Las publicaciones al respecto son escasas, por lo
que se presenta un caso de microcefalia asociado a STFF.

PRESENTACION DEL CASO

Recién nacida (RN) con fecha de nacimiento el 22 de
junio de 2018. Lugar de nacimiento: Centro Médico
Nacional 20 de Noviembre, localizado en la Ciudad de
México. Antecedentes heredofamiliares: madre de 34
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anos, originaria y residente de la Ciudad de México,
aparentemente sana. Grupo sanguineo: O Rh positivo.
Padre de 33 afios, originario y residente de la Ciudad
de México, sano. Antecedentes perinatales: gesta uno,
control prenatal adecuado. Cervicovaginitis e infeccién
de vias urinarias durante el tercer trimestre.

Se traslada a esta unidad debido a diagnéstico de
embarazo gemelar monocorial biamniético de 27.1 se-
manas de gestacién y porque se detecté STFF estadio
Quintero V. Al iniciar abordaje se confirmé diagndstico
mediante ultrasonido (USG), en el cual el reporte fue
el siguiente: Feto A: circunferencia cefalica 24.2 cm,
ventriculomegalia bilateral moderada (14 mm), indice
de pulsatilidad de arterias uterinas anormal, derrame
pericardico de 4 mm. Feto B: ausencia de movimientos
y actividad cardiaca.

Se decide interrupcién del embarazo por cesarea de-
bido a sangrado transvaginal. En el transoperatorio se
detect6 liquido amnidtico fétido. Al momento del naci-
miento la RN se encontraba no vigorosa con frecuencia
cardiaca < 100 latidos/minuto y con esfuerzo respira-
torio irregular. Se administra un ciclo de ventilaciéon
con presion positiva, Apgar 7/8, Silverman Andersen
3. Peso: 2,330 gramos, talla: 47 cm, perimetro cefalico:
27.9 cm, perimetros toracico y abdominal: 30 cm. Edad
gestacional: 36.5 semanas por Capurro.

Se determiné que la RN tenia microcefalia dado que
el perimetro cefalico se encontraba a < 4 desviaciones
estandar; también se observo que el tamanio de la fon-
tanela anterior tenia una dimensién de 1 X 1 cm, y la
fontanela posterior puntiforme, ademas de presentar
sutura sagital cabalgada. A nivel neuroldgico se ob-
servo activa, sin movimientos anormales, con succién
y deglucién adecuada. El resto de la exploracion fisica
fue normal.

Figura 1:
Resonancia magnética nuclear:

atrofia cortical y subcortical, cal-
cificaciones parenquimatosas.
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En sus primeras horas de vida extrauterina cursé
con bradicardias sinusales de hasta 80 latidos/minuto,
sin repercusion clinica. Por la dificultad respiratoria al
nacer se utiliz6 oxigeno suplementario en fase I, éste
fue suspendido a las 12 horas de vida. Se hizo diagndsti-
co de sepsis temprana, sin germen aislado, por lo cual se
manejé con ampicilina y amikacina durante siete dias.

Estudios de imagen. En el USG transfontanelar se
reportd: imagenes hiperecoicas compatibles con proba-
bles calcificaciones. La tomografia de craneo: atrofia
cortical y subcortical, calcificaciones parenquimato-
sas. Imagen de resonancia magnética: disgenesia de
cuerpo calloso, paquigiria, calcificaciones subcorticales
y periventriculares, disminucién de volumen cortico-
subcortical (Figuras 1y 2).

Estudios de laboratorio: los anticuerpos séricos
de madre y producto fueron negativos a Toxoplasma
spp., rubéola, herpes, Epstein Barr y citomegalovirus.
Inclusiones citoplasmaticas en orina y serologia para
ZIKA, negativo.

Se interconsulta al servicio de genética: no se inte-
gra sindrome especifico.

Electroencefalograma: ondas delta difusas sugesti-
vas de dafio cortical, sin crisis convulsivas. Potenciales
evocados auditivos y visuales: integridad de via auditi-
va e inmadurez visual, con respuesta normal de retina.

Reporte histopatolégico placentario: monocorial,
biamnidtica, con vellosidades de tercer trimestre, cal-
cificaciones e infartos intervellosos, membranas con
corioamnionitis crénica.

Con los resultados de todos estos estudios se inte-
gra el diagnéstico de microcefalia severa secundaria a
sindrome de transfusién feto-fetal.

La paciente fue egresada para continuar seguimiento
de neurodesarrollo y en programa de rehabilitacion fisica.
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DISCUSION

La presencia de microcefalia en los RN plantea el
diagnéstico diferencial entre las causas genéticas o
adquiridas, lo cual no siempre resulta sencillo. La mi-
crocefalia congénita no genética obedece a agresiones
durante la gestacidon, tales como disrupcidn vascular,
toéxicos, infecciones y radiaciones.!

Es bien conocido que los gemelos monocigdticos
presentan mayor incidencia de defectos estructurales
que los dicigdticos o fetos tinicos. Aunque la teoria mas
aceptada es que se trate de fendmenos tromboembdli-
cos, también se han implicado episodios de hipotensidn
severa con hipoperfusion en la génesis del dafio hipéxi-
co-isquémico.! Cuando existe el antecedente de un ge-
melo fallecido intra-itero debe hacerse un seguimiento
ecografico y clinico del gemelo superviviente, tanto
prenatal como postnatal, para identificar este tipo de
defectos y considerar el momento més oportuno para
finalizar el embarazo,! como fue el caso de esta paciente
cuyo gemelo fallecié intra-utero.

En cuanto a la patogenia se ha sugerido que la
inestabilidad de la presién arterial o de los episodios
de hipotensién severa podrian ocasionar lesiones cere-
brales en el gemelo receptor. En caso de muerte fetal
la ocurrencia de lesiones en el sobreviviente es impre-
decible y atin no se ha propuesto una politica uniforme.

A diferencia de la mayoria de los casos publicados,
nuestra paciente no presentd afeccién neuroldgica
grave, Unicamente microcefalia. En estos pacientes,
dependiendo de la severidad y del momento del acci-
dente disruptivo, se podrian presentar distintos defec-

Figura 2:

Resonancia magnética nuclear:
disgenesia de cuerpo calloso,
paquigiria, calcificaciones
subcorticales y periventriculares,
disminucion de volumen cdrtico-
subcortical.

tos cerebrales como porencefalia, ventriculomegalia,
atrofia cerebral difusa e hidranencefalia, siendo la
mas frecuente la encefalomalacia multiquistica.! En
esta paciente, los estudios de imagen revelaron ha-
llazgos similares a los reportados previamente: atrofia
cerebral, ventriculomegalia, microcefalia. Larroche y
colaboradores® también informaron los mismos datos.

El diagnéstico etioldgico de una microcefalia de
origen prenatal supone un reto para el médico, lo cual
incluye informacién para determinar el prondstico
neuroldgico, asi como para brindar consejo genético. Se
estima que en sblo 0.5% de las gestaciones gemelares
monocoriales se produce dafio cerebral. Por tanto, el
riesgo de recurrencia es minimo, ya que la probabilidad
de una nueva gestacién gemelar monocorial es muy baja.
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