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Transfusao feto-fetal
— sobrevivente policitémico
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ABSTRACT

Introduction: Twin-twin transfusion syndrome (TTTS) is as-
sociated with the death of one or both foetuses, particularly if
diagnosed before 28 weeks’ gestation. Sudden deteriorations
can occur, leading to death of the cotwin and neurological handi-
cap in the survivor.

Case Report: We report a case of polycythemia in the re-
cipient twin of a pregnancy with TTTS. Laser photocoagulation
of placental anastomoses was performed successfully at 18 we-
eks. Follow-up showed resolution of signs of TTTS on ultrasound
examination. Caesarean section at 33 weeks due to foetal de-
ath of donor twin, the recipient twin demonstrated symptomatic
polycythemia (hematocrit 70%). Partial exchange transfusion
(PET) was performed twice in the first 12 hours. Normal hemato-
crit levels were achieved without complication. Perinatal outcome
was good.

Conclusion: Despite the prognosis improvement after laser
photocoagulation of placental anastomoses, perinatal mortality
and morbidity remains height.
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RESUMO

Introducgéo: A Sindrome de transfusdo feto-fetal (STFF) é
uma doenga cardiovascular complexa que afeta gestagdes ge-
melares monocorionicas. As gestagdes complicadas pela STFF
antes das 28 semanas estdo associadas a um risco elevado de
perda fetal, morte perinatal e sequelas nos sobreviventes.

Caso Clinico: Primigesta, gestagdo gemelar, monocorioni-
ca, biamniética. Sinais ecograficos de STFF, pelo que realizou
ablagao por laser das anastomoses placentarias as 18 semanas.
Cesariana as 33 semanas apos diagndstico de morte in Utero do
segundo gémeo. Recém-nascido com pletora evidente ao nas-
cimento. Iniciou dificuldade respiratéria na primeira hora de vida
tendo iniciado ventilagéo n&o invasiva, apresentando também hi-
poglicemia e trombocitopenia. Necessidade de duas transfusdes
permuta parcial nas primeiras 12 horas de vida por hematocrito
venoso de 70 %. Ecografias transfontanelares seriadas sem al-
teragoes.

Conclusao: Apesar da melhoria do prognéstico perinatal da
STFF apo6s a introdugdo da ablagdo das anastomoses placen-
tarias, a mortalidade e morbilidade perinatal permanecem ele-
vadas.

Palavras-chave: Gémeo recetor, policitemia, transfusédo
feto-fetal.
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INTRODUGAO

A sindrome de transfuséo feto-fetal (STFF) & uma das com-
plicagbes mais graves das gestacdes gemelares monocoriénicas
e esta associada a um risco elevado de mortalidade fetal e peri-
natal, bem como a presenca de sequelas nos sobreviventes.('?

A incidéncia é dificil de avaliar dado que as mortes fetais nas
primeiras semanas de gravidez podem dever-se a STFF néo
diagnosticados, pelo que a incidéncia calculada se baseia em
avaliagbes ecograficas do 2° e 3° trimestres e nos nados vivos.
Nos estudos disponiveis a incidéncia varia entre 1:40 a 1:60 gra-
videzes gemelares e entre 9 a 15% das gravidezes monocorio-
nicas.®

As manifestagdes clinicas resultam da hipoperfusédo do gé-
meo dador e da hiperperfusdo do gémeo recetor. O gémeo da-
dor, apresenta hipovolémia e oliguria, o que resulta em oligoam-
nios. Na ecografia ndo é possivel visualizar a bexiga, devido a
auséncia de urina. O gémeo recetor apresenta hipervolémia,
havendo ativagéo dos peptideos natriurético auricular e cerebral,
que levam a uma natriurese, poliuria e polidramnios. Ambos os
fetos podem desenvolver hidropisia, o dador secundaria a ane-
mia e a insuficiéncia cardiaca de alto débito; o recetor secunda-
ria a hipervolémia.®

A STFF grave tem uma mortalidade fetal e perinatal que varia
entre os 60 e 100% e a morte de um dos fetos esta associada a
uma probabilidade de 25% de sequelas no gémeo sobrevivente.

Segundo um estudo recente, ap6s a ocorréncia da morte in
Utero de um dos fetos (espontanea ou apds procedimento para
tratar a STFF), houve morte subsequente do outro feto em 22,9%
dos casos. Nos casos em que a gravidez prosseguiu, as lesdes
cerebrais adquiridas in Utero sdo mais frequentes nos casos em
que a morte fetal foi espontanea do que naquelas em que a mor-
te fetal ocorreu apds a execugédo de um procedimento para tratar
a STFF: 2,6% versus 22,2%. Assim os investigadores conclui-
ram que as intervencdes para tratar a STFF diminuem mas nao
eliminam o risco de sequelas neurologicas nos sobreviventes.®

Existem varios tratamentos possiveis para a STFF, atual-
mente a ablagéo por laser das anastomoses placentarias € o
tratamento de eleigdo para o STFF grave entre as 16 e as 26
semanas de gestagéo.

A policitemia define-se como um valor de hematocrito venoso
superior a 65% ou um valor de hemoglobina superior a 22 mg/
dl. A policitemia neonatal pode subdividir-se em ativa (resulta
de uma eritroblastose aumentada), habitualmente associada a
situagdes de insuficiéncia placentar, disturbios enddcrinos ma-
ternos, ou alteragdes genéticas (trissomia 21, 13, 18) ou passiva,
em casos de transfuséo feto-materna ou feto-fetal.

A hiperviscosidade aumenta de forma exponencial quando o
hematdcrito ultrapassa os 65% e é responsavel pela diminuigao
do fluxo sanguineo cerebral, cardiaco, pulmonar e intestinal.

No entanto, o tratamento da policitemia é controverso, na
medida em que ha pouca evidéncia da sua eficacia em termos
de sequelas a longo prazo.®
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CASO CLIiNICO

Recém-nascida do sexo feminino, admitida na primeira hora
de vida na Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais da Ma-
ternidade Julio Dinis por prematuridade, baixo peso e plétora.
Antecedentes familiares irrelevantes. Mae, 32 anos, grupo de
sangue ORh positivo, saudavel. Primigesta, gravidez gemelar
espontanea, monocoriénica e biamniodtica. Gestagdo vigiada
com as seguintes serologias maternas: antigénio de superficie
da hepatite B negativo, virus da imunodeficiéncia humana nega-
tivo, teste de VDRL negativo, imune a rubéola e citomegalovirus
e ndo imune a toxoplasmose. Detetados na ecografia realizada
as 17 semanas e trés dias, sinais de sindrome de transfusao
feto-fetal (oligo@mnios e bexiga néo visualizavel no feto dador,
hidrdmnios e bexiga dilatada no feto recetor, fluxometria patolo-
gica em ambos os fetos), motivo pelo qual a foi referenciada para
o Kings College School of Medicine para ablagéo por laser das
anastomoses placentarias, realizada as 18 semanas e trés dias,
sem intercorréncias. Manteve vigilancia em consulta externa da
Maternidade Julio Dinis, estando as ecografias subsequentes,
realizadas entre as 20 e as 28 semanas sem alteragées. O ras-
treio de Streptococcus do grupo B foi negativo.

As 33 semanas e trés dias é detetada ecograficamente morte
in utero de um dos fetos, pelo que é realizada cesariana apos
uma dose de betametasona. A recém-nascida, 12 gémea, sexo
feminino, apresentava ao nascimento um peso de 1740 g, 42,5
cm de comprimento e 30,5 cm de perimetro cefalico. Foi-lhe atri-
buido um indice de Apgar de 8/9/9 ao 1°,5° e 10° minutos de
vida, respetivamente. Ao exame objetivo estava pletorica, esta-
vel hemodinamicamente, sem sinais de dificuldade respiratéria,
pelo que foi transferida para a Unidade de Cuidados Intensivos
Neonatais. A admissao na Unidade de Cuidados Intensivos Ne-
onatais apresentava-se hipoténica, glicemia capilar de 40 mg/dl.
Foram colocados cateteres umbilicais arterial e venoso, realiza-
das colheitas para hemograma, proteina C reativa, gasimetria,
estudo da coagulagdo e hemocultura. Foi iniciada fluidoterapia e
antibioterapia com ampicilina e gentamicina. Por sinais de dificul-
dade respiratéria na primeira hora de vida, foi necessaria ventila-
¢ao nao invasiva com CPAP bifasico. Dos resultados analiticos,
salienta-se hemoglobina de 24,2 g/dl, hematdcrito venoso de
70% e plaquetas 92000/uL, pelo que é realizada as duas horas
de vida transfusao permuta parcial. As 12 horas de vida, por apre-
sentar hemoglobina de 24,1g/dl, hematdcrito venoso de 69% e
plaquetas 90000/ul, é realizada nova transfusdo permuta parcial.
Em ambas foi retirado um volume de sangue segundo a formula:
Volume total sangue x (Hematocrito do doente- hematocrito de-
sejado) / hematdcrito do doente; e a solugéo de reposicao utiliza-
da foi cloreto de sddio a 0,9%. As 24 horas de vida apresentava
hemoglobina de 19,4 g/dl, hematocrito venoso 56% e plaquetas
120000/ul. A ecografia cerebral realizada no primeiro dia de vida
mostrou hiperecogenicidade difusa da substancia branca e velo-
cidade de pico sistolico baixa na artéria cerebral anterior.

Evolugéo favoravel, sempre hemodinamicamente estavel,
necessidade de ventilagdo n&o invasiva com CPAP bifasico no
primeiro dia de vida e nCPAP entre o 2° e 3° dia e desde entédo
em ventilagéo espontanea, sem oxigénio suplementar. Apresen-



tou ainda ictericia tratada com fototerapia entre o segundo e o
décimo terceiro dia, com valor maximo de bilirrubina total de 13,2
mg/dl no segundo dia. Por risco infecioso completou sete dias
de antibioterapia com ampicilina e gentamicina. A hemocultura
foi negativa.

O exame neurologico ndo apresentou alteragdes durante
todo o periodo de internamento e realizou otoemissdes acusticas
que foram normais. As ecografias cerebrais transfontanelares
subsequentes (D5 e D12) ndo mostraram alteragdes.

O exame anatomo-patolégico da placenta revelou achados
compativeis com STFF, sem sinais de infe¢cdo. A autépsia do
segundo feto mostrou hidropisia fetal secundaria a sindrome de
transfusao feto-fetal.

A recém-nascida teve alta ao vigésimo sétimo dia de vida,
com uma idade p6s menstrual de 37 semanas e trés dias, com
autonomia alimentar, peso de 2320 g, orientada para a consulta
externa de desenvolvimento.

Seguida, atualmente, em consulta de Desenvolvimento na
Maternidade Julio Dinis, ultima avaliagdo aos 12 meses de ida-
de, apresentando desenvolvimento psico-motor adequado a ida-
de, potenciais evocados auditivos e avaliagéo oftalmologica sem
alteragdes.

DISCUSSAO

A STFF é uma complicagao rara e grave das gestagdes mul-
tiplas, monocoridnicas. O grau de gravidade pode classificar-se
segundo a escala de Quintero:

Estadio I: OligoAmnios no feto dador, polidrdmnios no feto
recetor.

Estadio II: | + bexiga néo visualizavel no feto dador.

Estadio Ill: I+1I+ alteragdo nos fluxos dos vasos umbilicais

Estadio IV: |+II+1lI+ sinais de hidropisia no feto recetor

O caso apresentado correspondia a um estadio Il de Quinte-
ro na altura no diagnéstico, sendo que sem tratamento o desfe-
cho mais provavel seria a morte de ambos os gémeos.

O diagnéstico pré-natal da STFF baseia-se em achados
ecograficos de uma placenta monocoriénica e da sequéncia oli-
goamnios/polidramnios, na nédo visualizagdo da bexiga do feto
dador, megabexiga do feto recetor e na fluxometria patologica.
O diagnostico neonatal baseia-se na sequéncia anemia/policite-
mia e pode ocorrer sem diagndstico ecografico prévio. No caso
relatado, observaram-se tanto os achados pré-natais como neo-
natais (no gémeo recetor e na autdpsia do gémeo dador), sendo
que, apesar das ecografias subsequentes a ablagéo por laser
das anastomoses placentares serem normais, parece ter havido
recidiva da transfusédo feto-fetal (descrita em 2-12% dos casos)
() resultando na morte de um dos fetos.

Tal como neste caso, esta descrito na literatura que apds re-
alizagéo desta técnica as taxas de sobrevivéncia séo superiores
no gémeo recetor, sendo a morbilidade/mortalidade a seguinte®:
sem sobreviventes- 20%, 1 sobrevivente- 30%, 2 sobreviventes
50-60%, morte Neonatal-4-12%, sequelas neurolégicas- 2-33%.

Quer seja efetuado tratamento com ablagdo por laser das
anastomoses placentarias ou seja efetuado tratamento conser-
vador, a incidéncia de sequelas do neurodesenvolvimento é ele-
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vada. A patogénese da lesédo cerebral na STFF ainda nZo esta
completamente esclarecida. As alteragdes cerebrais na STFF
poderdo ser secundarias as alteragdes hemodinamicas e hema-
tologicas, e ou resultar de lesdes pds-natais ou perinatais rela-
cionadas com a prematuridade e o baixo peso ao nascimento,
sendo que a idade gestacional parece ser um fator prognéstico
determinante.”

Apéds a ablagdo de anastomoses placentarias, segundo um
estudo que incluia, tal como no nosso caso, 70% de recém-nas-
cidos pré-termo com idade gestacional > a 32 semanas, apds um
ano de follow-up, foram encontradas sequelas neurolégicas em
4,2%"19). Este nUmero, claramente inferior ao descrito noutras sé-
ries revela que a existéncia de sequelas esta ndo sé relacionada
com a sindrome em si mas também com a prematuridade.

Quando ha policitemia, especialmente se o hematdcrito for
igual ou superior a 65%, ha um aumento exponencial da visco-
sidade sanguinea. A hiperviscosidade resulta numa resisténcia
aumentada ao fluxo sanguineo e uma diminuigdo da oxigena-
¢ao tecidual e, no periodo neonatal, pode causar alteragdes nas
fungdes do sistema nervoso central, diminuigao da fungéo renal,
alteragdes cardiorrepiratorias e da coagulagdo. A sintomatolo-
gia é inespecifica, podendo ocorrer sintomas neurolégicos (tré-
mulo, letargia, irritabilidade, convulsdes), respiratorios (cianose,
apneia, dificuldade respiratéria), metabdlicos (hipoglicemia, hi-
perbilirrubinémia), renais (oliguria, trombose veia renal), hemato-
l6gicos (trombocitopenia) e gastrointestinais (enterocolite necro-
tizante). A policitemia e a hiperviscosidade séo raras antes das
34 semanas, exceto nas situagdes de STFF, no gémeo recetor.
Em prematuros, apesar de os eritrocitos serem maiores do que
nos recém-nascidos de termo, sdo mais elasticos. A viscosidade
do plasma € um dos componentes da viscosidade do sangue
total, que também depende dos componentes celulares. Nos
prematuros, a hiperviscosidade plasmatica é mais baixa devido
a diferengas nas concentragdes de proteinas plasmaticas, no-
meadamente no fibrinogénio.("-12

No caso deste recém-nascido, embora a dificuldade respi-
ratéria pudesse ser atribuida também a prematuridade, a trom-
bocitopenia, hipotonia e hipoglicemia na 12 hora de vida foram
atribuidas a policitemia.

A transfusao permuta parcial (TPP) tem sido o método tradi-
cionalmente usado para reduzir o hematocrito.®

A realizagédo de TPP é geralmente recomendada em recém-
-nascidos sintomaticos, cujo hematécrito € superior a 65% e
quando o hematocrito ultrapassa os 70% nos assintomaticos(".
Atualmente ainda ndo ha estudos que comprovem o beneficio
da TPP nos recém-nascidos assintomaticos, o potencial bene-
ficio nos sintomaticos depende dos sintomas, ndo tendo sido
demonstrados beneficios claros no desenvolvimento neuro-com-
portamental a longo prazo, nos recém-nascidos tratados.

Mais claro parece ser que os cristaléides e os coldides séo
igualmente eficazes, mas os primeiros oferecem a vantagem de
serem mais baratos e conferirem menores riscos de infecdo e
anafilaxia®.

No entanto, neste caso a TPP decorreu sem complicagdes
e permitiu corrigir o hematécrito bem como melhorar os sinais
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e sintomas atribuiveis a policitemia (hipoglicemia, trombocitope-

nia,

hipotonia).
Assim, o gémeo recetor, pré-termo de 33 semanas, sobrevi-

vente de um STFF grave, que se apresenta ao nascimento com
policitemia sintomatica tratada com TPP, apresentou, apesar
dos varios fatores de risco, uma evolugao favoravel, sem seque-
las aparentes apds um ano de follow-up.
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