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ABSTRACT

Introduction: The authors describe a case of fetomaternal
haemorrhage (FMH) with significant fetal repercussions, after
laser ablation of vascular connections in the shared placentae in a
twin twin transfusion syndrome (TTTS).

Clinical case: 31 vyears old, healthy, first gestation,
spontaneous, monochorionic diamniotic twin pregnancy.

The 1%t trimester ultrasound at 12 weeks gestation showed
concordance of crown rump length (CRL) values, but discordance
of the nuchal translucency (NT) measurements. The first-
trimester screening for trisomies 21, 18 and 13 by ultrasound and
biochemical testing, was negative.

ATTTS was diagnosed at 16 weeks - stage Il / 1l of Quintero.

Amniocentesis revealed a normal male karyotype 46, XY of
the donor fetus and a chromossomopathy 47, XYY of the receptor
fetus.

At 17 weeks, laser ablation of placenta vascular anastomosis
was performed, occurring the death of the donor fetus at 18 weeks.

At 22 weeks, fetal anemia by fetomaternal transfusion (FMT),
confirmed by flow cytometry, was diagnosed.

By 26 weeks, a dilated bowel loop was noticed - suspicion of
intestinal atresia.

Birth by cesarean at 37 weeks. New born: male, 2660g, Apgar
index 5/8/10. lleal atresia type Il was confirmed and segmental
bowel resection was performed. Favourable posterior outcome.

Conclusion: This is a case of twin-twin transfusion syndrome,
followed by fetomaternal transfusion with intestinal atresia,
in probable association with fetal anaemia in a fetus with a
chromosomopathy.
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RESUMO

Introdugdo: Os autores descrevem um caso de transfusdo
feto materna (TFM) significativa com repercusséo fetal, apos
ablagéo de anastomoses vasculares placentares, por sindrome
de transfusao feto fetal (STFF).

Caso Clinico: 31 anos, saudavel, primigesta, gravidez es-
pontanea gemelar, monocoridnica biamnidtica.

A ecografia do 1° trimestre, efetuada as 12 semanas, mos-
trava concordancia dos valores do comprimento cranio caudal
(CCC), mas discordancia dos valores da medida da translucén-
cia da nuca (TN). O rastreio combinado do 1° trimestre foi ne-
gativo.

As 16 semanas foi diagnosticado um STFF — estadio I/l de
Quintero.

A amniocentese revelou um cariétipo normal 46, XY no feto
dador e um cariotipo anormal 47, XYY no feto receptor.

As 17 semanas foi efetuada ablagao laser das anastomoses
vasculares placentares, tendo ocorrido a morte do feto dador as
18 semanas.

As 22 semanas foi diagnosticada anemia fetal, por TFM, con-
firmada por citometria de fluxo.

As 26 semanas foi constatada dilatagdo de ansa intestinal -
suspeita de atrésia intestinal.

Parto por cesariana as 37 semanas. RN: sexo masculino,
2660g, indice de Apgar 5/8/10. Confirmada atrésia ileal tipo I
e efetuada enterectomia segmentar. Evolugéo clinica favoravel.

Conclusao: Trata-se de um caso de transfuséo feto-fetal se-
guido de transfuséo feto-materna, com atrésia intestinal em pro-
vavel relagdo com anemia fetal, em feto com cromossomopatia.

Palavras-chave: Cromossomopatia, transfusdo feto-fetal;
transfusdo feto-materna, atrésia intestinal
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INTRODUGAO

Afetando cerca de 9% das gestagdes gemelares monoco-
riénicas (MC), o sindrome de transfusao feto-fetal (STFF) ocorre
devido as anastomoses arterio-venosas nao balanceadas que se
estabelecem na profundidade da placenta partilhada. O gémeo
dador torna-se anémico e o recetor policitémico, com risco de
insuficiéncia cardiaca de alto débito. A taxa de morbi-mortalidade
fetal e neonatal é alta para ambos os fetos.

Uma pequena hemorragia feto-materna € comum em ges-
tagdes normais; uma transfusdo feto-materna (TFM) grave cau-
sando anemia fetal, é rara. A associagao entre o STFF, terapia
laser e TFM néo tem sido descrita. Os autores descrevem um
caso em que ocorreu TFM significativa com repercussdes para o
feto, apds ablagao laser de anastomoses vasculares placentares
e morte do feto dador, num STFF.

IDENTIFICAGAO

P.A.M., 31 anos, saudavel, sem habitos nocivos, histéria pes-
soal e familiar irrelevante, casal ndo consanguineo, primigesta,
gravidez esponténea.

CASO CLINICO

Efetuou ecografia as 12 semanas que mostrou gestagédo
gemelar monocoridnica biamniética (MC/BA). Os dois fetos mos-
travam concordancia dos valores do comprimento cranio caudal
(CCC) e discordancia dos valores da medida da translucéncia
da nuca (TN), feto 1 - 2.2mm, feto 2 - 1.7mm.

O rastreio combinado do primeiro trimestre foi negativo para
trissomias 21, 18 e 13.

Repetiu ecografia as 14 semanas que mostrou diminuigéo do
volume de liquido amnidtico (VLA) do feto 2 e discordancia dos
valores de CCC: feto 1: 87mm; feto 2: 77mm. A fluxometria do duc-
tus venoso de ambos os fetos ndo mostrou alteragoes (Figura 1).

Figura 1 — Gestagdo gemelar monocoriénica biamniética de 14
semanas: oligodmnios do feto 2 e hidramnios do feto 1.

As 16 semanas mantinha-se a discordancia dos valores de
CCC, verificando-se hidramnios do feto 1 — recetor - e oligoam-
nios do feto 2 - dador; a bexiga do feto 1 era claramente visuali-
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zada, sendo a do feto 2 muito pequena e dificilmente visualizada.
O fluxo umbilical diastélico do feto 2 era nulo e a fluxometria do
ductus venoso apresentava onda a ausente. Confirmado o diag-
nostico de STFF — estadio II/11l de Quintero.

As 17 semanas efetuou ablacéo laser das anastomoses vas-
culares placentares.

O caridtipo efetuado no liquido amniético (LA), permitiu o
diagnostico de anomalia cromossomica do feto 1 - 47XYY.

As 18 semanas constatou-se morte do feto 2 - dador .

Na ecografia efetuada as 20 semanas, observou-se nova-
mente hidramnios e aumento da ecogenecidade intestinal; a flu-
xometria da artéria umbilical e do ductus venoso eram normais,
mas a velocidade no pico sistolico da artéria cerebral média
(VPS ACM) era 1.62 MoM, sugerindo anemia fetal (Figura 2).
O diagndstico de anemia fetal por transfuséo feto materna foi
confirmado por citometria de fluxo.

Figura 2 — Gestagao de 23 semanas: velocidade no pico sistoli-
co da artéria cerebral média superior ao percentil 95.

As 26 semanas constatou-se dilatagcdo de ansa intestinal,
com suspeita de atrésia intestinal, que manteve nas ecografias
subsequentes (Figura 3). O VLA normalizou progressivamente.

Figura 3 — Gestagéo de 26 semanas: hiperecogenecidade da
parede intestinal e dilatagéo intestinal.



O parto induzido as 37 semanas, foi distdcico — cesariana,
por suspeita de sofrimento fetal. Recém-nascido (RN) do sexo
masculino com 2660g e Indice de Apgar 5/8/10.

O RN foi submetido a laparotomia exploradora no primeiro
dia de vida, constatando-se atrésia ileal tipo Il atingindo 20-25
cm de ileon terminal. Foi efetuada enterectomia do segmento
dilatado com anastomose ileo-ileal termino-terminal. Teve alta ao
17° dia, com evolugao clinica favoravel.

O exame anatomo-patoldgico da placenta mostrou uma pla-
centa monocoriénica biamniética, com area enfartada ocupando
cerca de um terco do seu parénquima; membranas com uma
area nodular medindo cerca de 8x6x3,5cm, correspondente a
feto “mumificado”.

CONCLUSAO

Cerca de um tergco dos gémeos sdo monozigéticos, sendo
75% destes, monocoridnicos biamnidticos.

O STFF é uma condigdo grave que afeta cerca de 9%(" das
gestacdes gemelares monocoridnicas biamniéticas e resulta de
conexdes arterio venososas que se estabelecem na profundi-
dade da placenta, através de uma rede capilar. Quando o fluxo
nestas anastomoses deixa de ser bidirecional, estdo criadas as
condigOes para que se desenvolva um STFF®,

O STFF diagnostica-se quando, numa gravidez monocoriéni-
ca biamnidtica, um dos sacos amniéticos apresenta um oligodm-
nios (diagnosticado quando o didametro vertical da maior bolsa de
liquido amnidtico é inferior a 2 cm) e o outro saco, um hidram-
nios (diagnosticado quando o diametro vertical da maior bolsa de
liquido amniético é superior a 8 cm).

O estadiamento de Quintero® ordena, por gravidade cres-
cente, as fases de evolugédo natural do STFF. Assim o estadio |
caracteriza-se pela presenga de oligopdmnios no saco amnidtico
do dador e hidrdmnios no saco do recetor; no estadio Il a bexiga
do feto dador nao é visualizada durante um periodo de observa-
¢ao de 60 minutos. No estadio Ill o fluxo diastélico umbilical esta
ausente ou invertido, no fluxo do ductus venoso a onda a esta
invertida e a veia umbilical apresenta um fluxo pulsatil, no feto
dador. O estadio IV caracteriza-se pela presenga de hidropsia
em um ou ambos os fetos e o estadio V pela morte de um ou
dos dois fetos.

Apesar do STFF complicar cerca de 9% das gestagdes mo-
nocoridnicas biamnidticas, em cerca de 75% dos casos verifica-
-se uma estabilizagdo ou regressé@o espontanea do STFF em
estadio |, sem qualquer intervengao terapéutica. Ja em estadios
mais avangados, = 3, a perda perinatal € de 70 - 100%, particu-
larmente quando a idade gestacional é inferior a 26 semana®.

As opgdes terapéuticas no STFF incluem a atitude expectante,
a amnioredugao, a septostomia intencional da membrana amnié-
tica que separa os dois fetos e a coagulagéo laser das anastomo-
ses vasculares®. A atitude expectante é uma boa opgao no esta-
dio I. Nos outros estadios a coagulacéo laser das anastomoses
vasculares é a modalidade terapéutica com melhores resultados,
com taxas de sobrevivéncia de 50 a 70%®. Podem existir seque-
las neurolégicas a longo prazo, tanto nos casos tratados como
naqueles em que nao houve intervengao terapéutica.
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A passagem de sangue fetal para a circulagdo materna acon-
tece quase sempre, na gravidez ou ap6s o parto, mas o volume
de sangue fetal transfundido é muito pequeno, inferior a 2ml, em
98% das gravidas®. Raramente a hemorragia é suficientemen-
te grande para causar anemia fetal. Uma TFM de 20ml/kg, que
representa 20% do volume sangue feto-placentar, é considerada
macica e associa-se a significativa morbilidade e mortalidade fe-
tal e neonatal®. A gravidez gemelar é um fator de risco para a
TFM grave®.

Neste caso, a citometria de fluxo efetuada, permitiu quanti-
ficar a hemorragia fetal como de 14 ml, o que representa a per-
da de cerca de 20% do volume sanguineo de um feto de 24
semanas com cerca de 660 gramas, sendo considerado uma
hemorragia feto-materna maci¢a. Uma anemia desta gravidade,
levando a diminuigdo da perfusdo, pode ser causa da isquemia
no territdrio intestinal, com desenvolvimento de atrésia"®,

O sindrome 47,XYY é uma anomalia cromossomica benigna,
na maioria dos casos “de novo”, que afeta cerca 1 em cada 1000
homens, sendo frequentemente, o seu diagndstico acidental. A
fertilidade n&o é usualmente afetada. Embora os individuos com
este sindrome, também conhecido por sindrome de Jacob, te-
nham habitualmente um comportamento normal, ha um aumento
de risco de perturbagbes do espectro do Autismo, problemas de
comunicagéo e interacéo, pequenas dificuldades na linguagem e
na leitura. Tanto quanto é do conhecimento dos autores, nao
existem relatos da associagéo entre atrésia intestinal e esta cro-
mossomopatia.

Em resumo, trata-se de um caso de sindrome de transfusdo
feto-fetal seguido de transfusado feto-materna, com atrésia intes-
tinal em provavel relagdo com anemia fetal, em feto portador de
cromossomopatia.
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