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RESUMEN

Introduccién: el gemelo acérdico es una
malformacién congénita de muy baja prevalencia,
I en 35.000 nacimientos, y se encuentra

aproximadamente en 1 de cada 100 gemelos
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monocigdticos. La asociacién de un gemelo acardico
con un segundo gemelo con malformaciones
mayores ocurre aproximadamente en el 10% de
los casos. El objetivo de este articulo es el reporte
de un caso de muy baja prevalencia y la revisién
de la literatura publicada sobre la etiologia y
fisiopatologia asociada a la acardia, asi como de
las anomalias congénitas asociadas a esta y a la
infeccién por virus de la varicela.

Materiales y métodos: se presenta el caso de un
embarazo gemelar monocoriénico biamniético con
un gemelo acardius mylacephalus y un segundo gemelo
anencefélico, con exposicién de la madre a varicela
en el primer trimestre del embarazo. Se realiz6
cariotipo con bandas G, 46 XY sin anormalidades
estructurales. Se hace una revisién de la literatura
publicada en los tltimos 10 afios en las bases de
datos PubMed, Ovid e HINARI.

Conclusién: la importancia de este trabajo

radica en que en la literatura revisada sélo se
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encontré un tnico reporte de la asociacion
de gemelo arcddico, coexistente con gemelo
anencefalico. Ademds, serfa el primer reporte
de la relacién entre esta combinacién de mal-
formaciones mayores en el embarazo gemelar y
la exposiciéon a varicela en el primer trimestre
del embarazo.

Palabras clave: gemelo acardico, anencefalia,
varicela, ECLAMC.

SUMMARY

Introduction: an acardiac twin is a congenital
malformation having low prevalence (1 in
35,000) births and is found in about 1 in every
100 monozygotic twins. The association of an
acardiac twin with a second twin having greater
malformations occurs in around 10% of cases. This
article was aimed at reporting a case having very low
prevalence and a review of the literature published
about the etiology and physiopathology associated
with acardiac anomaly, as well as the congenital
anomalies associated with it and infection by the
chicken pox virus.

Materials and methods: the case of monochorionic-
diamniotic twin pregnancy involving an acardius
mylacephalus twin and a second anencephalic twin
is presented, the mother having been exposed to
chicken pox during the first trimester of
pregnancy. G-band kariotyping showed 46
XY having no structural abnormalities. A search
was made of the literature published during the
last 10 years in the PubMed, Ovid and HINARI
databases.

Conclusion: the importance of this report lies in
the fact that only one report of the association of
acardiac twin coexisting with anencephalic twin
was found in the pertinent literature. This is also
the first report of the relationship between this
combination of greater malformations in twin
pregnancy and exposure to chicken pox during the
first trimester of pregnancy.

Key words: acardiac twin, anencephaly, chicken
pox, ECLAMC.
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INTRODUCCION

La acardia es una malformacién congénita definida
por la ausencia del desarrollo del corazén y porciones
variables del cuerpo fetal, en la cual se implica la
secuencia de perfusion arterial reversa gemelar.
La frecuencia de presentacién es de 1 en 35.000
nacimientos y se encuentra aproximadamente en 1
de cada 100 gemelos monocigéticos.' En el presente
articulo se expone un caso de un gemelo con
acardia asociado a la presencia de anencefalia en el
segundo gemelo y la exposicién previa a infeccién
por varicela en el embarazo, con el objetivo de
hacer una revisién de la literatura publicada al
respecto, de la etiologia de esta malformacién
congénita y de la fisiopatologia asociada a la
acardia. También se revisa la fisiopatologia de las
malformaciones congénitas en la infeccién por virus
de la varicela. El caso aqui reportado fue detectado
a través del sistema de vigilancia epidemioldgica de
malformaciones congénitas que se lleva a cabo en el
Hospital Universitario del Valle, bajo la metodologia
del Estudio Colaborativo Latinoamericano de
Malformaciones Congénitas (ECLAMC).

REPORTE DE CASO

Se reporta un embarazo gemelar monocoriénico
biamnié6tico en mujer de 28 afos en su segunda
gestacion, quien presenté un parto pretérmino a
las 28 semanas de gestacién. Dentro de los antece-
dentes del embarazo afirmé haber presentado, entre
las 6 y 7 semanas de embarazo, vesiculas en todo
el cuerpo asociadas a fiebre, los sintomas fueron
interpretados por su médico como varicela y fue
manejada con acetaminofén. Asistié a 3 controles
prenatales. En la semana 18, le fue practicada una
ecografia que mostr6 un gemelo acardico y el otro
anencefalico. Alnacimiento, el gemelo ntimero 1, acér-
dico de 540 g, sin signos de vida, se presenté como
una masa amorfa, de consistencia blanda, hidrépico;
como estructuras definidas sélo se identificaron
un miembro inferior y un esbozo de extremidad
superior, sin poder definir su lateralidad, el tronco

y cabeza no se encontraban formados (figura 1).
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En el gemelo nimero 2, con 500 g, como hallazgos
patolégicos, se encontré anencefalia y genitales
externos indiferenciados (figura 2). Se realizé
cariotipo con bandeo G a una resolucién de 800
bandas de sangre obtenida por cordocentesis de am-
bos fetos, tras lo cual se encontré un complemento

cromosOmico 46 XY.

Figura 1. Gemelo acdrdico, tipo acardius mylacephalus,
de 540 g. Se observa ausencia de cabeza y esbozo de
extremidad superior, un tinico miembro inferior, sin poder

definir su lateralidad.

Figura 2. Gemelo anencefilico de 500 g. Se observé
ademds genitales externos indiferenciados

MATERIALES Y METODOS

Se realiz6 una busqueda sistematica de la literatura
publicada en las bases de datos PubMed, Ovid e
HINARI, utilizando las palabras clave: “acardiac

twin”, “anencephaly”, “varicella/chicken pox”, “ECLAMC”;

especialmente, se buscaron reportes y series de ca-
sos. Como resultado de la busqueda se encontré un
tnico reporte sobre gemelo acérdico, coexistente
con gemelo anencefilico. No se hallaron informes
previos de la asociacion entre esta combinacién de
malformaciones mayores en el embarazo gemelar
y la exposicién a varicela en el primer trimestre

del embarazo.

DISCUSION

La primera hipétesis en la patogénesis del gemelo
acardico sugeria una deficiencia primaria en la
formacion de capas germinales, con la consecuente
alteracién en el desarrollo del corazén fetal. Segin
esta hipétesis, el gemelo acirdico se mantendria
mediante anastomosis entre vasos de su cordén
umbilical y la circulacién del gemelo “bomba”.?
A través de estudios ecogrificos’ se ha demos-
trado flujo reverso por la vena umbilical del feto
acardico, implicindose este fenémeno como el
factor etioldgico en el dano del tejido cardiaco en
formacién, en lugar de que ocurra una agenesia
cardiaca. La aplicacién del concepto de secuencia
de pertusién arterial reversa gemelar (twin reversed
arterial perfusion, TRAP), enfatiza en el rol primario
de las anastomosis arteria-arteria y vena-vena en
la placenta, en la reversién del flujo sanguineo de
un gemelo al otro. Parece que esas anastomosis, en
la placentacién monocorial, ocurren en el primer
trimestre del embarazo. La estrecha proximidad
de las arterias umbilicales en desarrollo puede
contribuir al establecimiento de estas anastomosis.
El flujo reverso puede ocurrir en cualquiera de los
gemelos, de esta manera el gemelo con ventaja he-
modindmica se convierte en el gemelo “bomba” y
el perfundido, de manera retrégrada, se convierte
en el acardico.

En el gemelo acérdico, el corazén, cerebro y
otros 6rganos fallan en desarrollarse o sufren regre-
sién debido a la circulacién aberrante. Es frecuente
que se presente piel, cabello, huesos largos, vérte-
bras y colon; con menos frecuencia se encuentran

higado, tiroides y pulmones. La clave diagnéstica es
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la ausencia o formacién rudimentaria del corazén.
La cabeza puede estar ausente (acardius acephalus) o
pobremente diferenciada en relacién con el cuerpo
(acardius anceps); en otras ocasiones, la cabeza es el
Ginico segmento desarrollado (acardius acomus). En la
forma extrema del desorden, el gemelo acardico se
presenta como una masa de tejido amorfo sin dife-
renciacién de 6rganos (acardius amorphous). Cuando
en esta masa amorfa se diferencia un grado variable
de desarrollo de extremidades se denomina acardius
my]acepbalus.2

El gemelo “bomba”, por lo general, es anatémi-
camente normal, pero suele presentar falla cardiaca
congestiva, dada la sobrecarga de volumen como
consecuencia de la necesidad de perfundir el gemelo
acardico. Sin embargo, presenta malformaciones
mayores en aproximadamente el 10% de los casos;*’
se encuentran reportes de gastrosquisis, atresia
colénica, atresia del apéndice cecal,’ sindrome de
Prune Belly,” transposicién de grandes vasos,*
necrosis cortical renal, asociacién de VATER,
ventriculo tnico’ y defectos del sistema nervioso
central como necrosis cerebelar, hidranencefalia,
porencefalia y microcefalia.” Algunas de estas pueden
ser explicadas por la teorfa de disrupcién vascular,
disminucién de la irrigacién en una estructura for-
mada adecuadamente. Ademds, se han reportado
anormalidades citogenéticas como 47 XXY.'"!"

En nuestro reporte, los hallazgos del gemelo
acardico caben dentro de la descripcién de acardius
mylacephalus, descrito por Simonds y Gowen,"
que debe ser diferenciada del subtipo acardius
acephalus.*'*'* La coexistencia de gemelo acérdico
con un gemelo “bomba” con anencefalia fue
informada por Pavone en 1985, constituyéndose en
una muy rara combinacién de malformaciones.

Por otra parte, la infeccién por varicela en mu-
jeres embarazadas con edad gestacional menor a 20
semanas se ha relacionado con embriopatia en el
0,78%" al 3% de los casos."” En fetos afectados, se
han observado lesiones cutdneas en extremidades
hipoplasicas y, en algunos casos, se llega a compro-

meter el tronco. Al parecer, las anormalidades en las
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extremidades se deben probablemente a neuropatia
por lesiones de ganglios dorsales de la columna
anterior de la médula espinal.'"*'* La patologfa
del sistema nervioso central es comun e incluye
microcefalia, atrofia cortical y cerebelosa, retardo
psicomotor, convulsiones y calcificaciones focales
del cerebro. Algunos recién nacidos afectados
tienen disfuncién del sistema nervioso auténomo
manifestada por pérdida del control de estinteres,
disfagia, obstruccién intestinal o sindrome de Hor-
ner.'®"” En la literatura revisada no se encontraron
reportes de la relacién entre exposicién a varicela
en el primer trimestre del embarazo y embarazo
gemelar, con un producto acardico y el otro gemelo
con malformaciones.

La importancia de este caso radica en que serfa
el primer reporte de un embarazo gemelar mo-
nocoriénico biamniético con un gemelo acardius
mylacephalus y un gemelo “bomba” anencefilico,
con infeccién de la madre por varicela en el primer
trimestre del embarazo. Ademds, se hace énfasis en
el hecho de que al diagnosticarse un gemelo acar-
dico se debe realizar una ecografia de detalle de la

anatomia del gemelo “bomba”.
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