ARTIGO DE REVISAQ

Sindrome de transfusao feto-fetal

! Académicos do décimo periodo da Faculdade de Medi-
cina da Universidade Federal de Minas Gerais;

2 Chefe do Servigo de Ginecologia-Obstetricia do Hospital
das Clinicas da Universidade Federal de Minas Gerais.

Institui¢ao:
Hospital das Clinicas da UFMG

Enderego para correspondéncia:

Av. Alfredo Balena, 110, 4° andar, Santa Efigénia,

68

Belo Horizonte, Minas Gerais — Brasil
CEP: 30130-100
E-MAIL: renanbraganca@yahoo.com.br

Twin-twin transfusion syndrome

Aparecida Andrade Ribeiro Franciscani!, Bruno Resende!, Carolina Ribeiro Costa!, Felipe Branquinho Coutinho de
Souza!, Francis Luicio de Rezende Ferreira!, Manuel Fellipe Prado Cardoso!, Rafael Grossi Rocha!, Renan Detoffol
Braganca!, Henrique Vitor Leite?

RESUMO

A sindrome de transfusao feto-fetal (STFF) é uma das complicagdes mais graves que
pode ocorrer em gestacoes gemelares monocoridnicas. Sua incidéncia varia de 1:40 a
1:60 em gestacoes gemelares e de 10% a20% das gemelares monocoridnicas. Sua fisiopa-
tologia é explicada pelo desequilibrio das anastomoses vasculares placentarias e a res-
posta cardiovascular a essa alteragao. A taxa de mortalidade sem tratamento é de 70% a
100% para pelo menos um dos gémeos e nao existe consenso bem definido sobre qual o
melhor momento para se realizar o tratamento nem sobre a técnica a ser utilizada.
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ABSTRACT

Twin-twin transfusion syndrome (TTTS) is one of the most serious complications that can occur in
monochorionic twin pregnancies. The incidence of TTTS ranges from 1:40 to 1:60 in twin pregnan-
cies and 10-20% in monochorionic twin pregnancies. The pathophysiology of the disease is ex-
plained by the imbalance of placental vascular anastomoses and the cardiovascular response to this
alteration. The mortality rate without treatment is 70-100% for at least one of the twins and there is no
clear consensus about the best time to perform the treatment or wich technique shoud be used.
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INTRODUCAO

A sindrome de transfusao feto-fetal (STFF) é uma das complicagdes mais gra-
ves que pode ocorrer em gestacoes gemelares monocorionicas. Associa-se ao risco
aumentado da mortalidade perinatal.! Os fetos que sobrevivem tém mais chances
de desenvolver graves distirbios cardiacos?, neurolégicos e de desenvolvimento.?
O risco materno também se encontra aumentado pelo fato de ser frequente o 6bito
intra-uterino com todas as consequéncias, aumento do volume do liquido amniético
e aumento da incidéncia de partos operatorios.

EPIDEMIOLOGIA

Aincidéncia de STFF varia de 1:40 a 1:60 e de 10% a 20% em gestacoes gemelares
e gemelares monocoridnicas, respectivamente.*’ Esses dados sdo obtidos de partos
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com nascidos vivos ou de ultra-sonografia realizada
na segunda metade da gravidez, podendo ser impre-
cisos, pois nao consideram as possiveis perdas fetais
decorrentes de STFF que ocorreram na primeira me-
tade da gestagdo.

FISIOPATOLOGIA

A compreensao dos fendomenos que ocorrem na
STFF é dificultada pelo fato de que a fisiopatologia da
doenca s6 pode ser estudada em simulagées compu-
tadorizados em funcao da inexisténcia de modelos
animais adequados a este fim.*

Alguns casos de STFF desenvolvem-se rapida-
mente enquanto outros evoluem mais lentamente
com pequena ou nenhuma repercussao fetal. Pode
surgir em fases diversas da gestacao, com pior prog-
nostico perinatal quanto mais cedo na gravidez for
diagnosticado.’

Em gestacdoes gemelares monocorionicas sao
frequentes as anastomoses vasculares, sendo identi-
ficados quatro tipos* 1) Arteriovenosos (AV); 2) Ve-
no-arteriais (VA); 3) Arterio-arteriais (AA); 4) Veno-
venosas (VV).

A fisiopatologia da STFF pode ser entendida por
dois acontecimentos sequenciais: desequilibrio das
anastomoses vasculares placentarias e resposta car-
diovascular. Os modelos computadorizados apontam
para o desenvolvimento de STFF diante do aumento
das forcas hidrostaticas e osmoéticas com mudanga
do direcionamento do fluxo?, quando as conexoes
vasculares estao em desequilibrio, diante de nime-
ro maior de anastomoses AV, com fluxo sanguineo
em Unica direcao preferencial. A STFF nao ocorre-
rd se as anastomoses estao equilibradas, com fluxo
sanguineo em sentido bidirecional. A ocorréncia de
STFF parece associar-se com as anastomoses AV, en-
quanto as anastomoses AA seriam protecao contra
seu desenvolvimento.® Estabelece-se, dessa manei-
ra, a relacao entre gémeo doador e gémeo receptor,
provocada pelas anastomoses anormais, presentes
na placenta monocorionica. Esse direcionamento do
fluxo faz com que o doador desenvolva hipovolemia
relativa que tenta ser compensada com o aumento da
vasopressina de até trés vezes, quando comparado
ao gémeo receptor.” Outro achado é o aumento da
atividade do sistema renina-angiotensina na tentati-
va de normalizar os niveis pressoéricos do feto doa-
dor, o que gera oligiria e oligoidramnio'’, podendo
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evoluir para o que se denomina de feto acolado ou
Stuck twin, onde o concepto encontra-se comprimido
contra a parede uterina, com dificil visibilizagao eco-
grafica.* O gémeo receptor tem seu fluxo sanguineo
aumentado, gerando hipervolemia, responsavel pelo
estiramento da musculatura atrial cardiaca, que re-
sulta em liberacao de peptideo natriurético atrial e
cerebral em niveis duas a trés vezes maiores do que
no gémeo doador." Esse fendomeno provoca, no feto
receptor, natriurese e vasodilatacao, na tentativa de
restabelecer niveis presséricos normais, resultando
em polidria e polihidramnio.* Observa-se, no recep-
tor, aumento de 2,5 vezes dos niveis da pressao sisto-
lica?, justificado pela passagem placentaria de altos
niveis de renina-angiotensina do feto doador para o
receptor, e aumento dos niveis de endotelina-1." A hi-
pertrofia de um ou mais ventriculos cardiacos pode
ocorrer em um ou ambos os fetos. A ecocardiografia
revela disfun¢ao miocdrdica direita mais comum do
que a esquerda, em funcao de o ventriculo direito ser
dominante no coracao fetal.!?

A hipertensao venosa, caso ocorra, gera desloca-
mento de fluido para o espacgo intersticial e obstrugcao
funcional do sistema linfatico, o que pode conduzir a
efusao de liquido para a cavidade pleural, abdomen,
e edema de pele, caracterizando a hidropisia fetal.!

Essas alteracoes cardiovasculares sao progres-
sivas durante a gesta¢ao, caso nao seja instituido
tratamento. Usualmente, desaparecem nos primei-
ros meses de vida mas, em alguns casos, podem
se agravar.>

DIAGNOSTICOE
MANIFESTAGOES CLINICAS

A principal manifestacao clinica da STFF mater-
na decorre da distensao uterina excessiva, entretan-
to, comumente, apresenta-se de forma assintomati-
ca.” A frequente inexisténcia de alerta clinico para o
desenvolvimento de STFF torna as gestagoes geme-
lares monocorionicas de risco e seu rastreamento
necessario. Outros fatores que justificam o rastrea-
mento para a STFF sdo sua alta incidéncia em gesta-
¢oes monocorionicas com alta morbimortalidade e
a existéncia de intervengoes para reduzir suas com-
plicacoes.*

O diagnostico de STFF é feito quando, a ultrasso-
nografia, observa-se antes ou ap6s as 20 semanas de
gestacao, respectivamente, a presenca de: polihid-
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ramnio (maior bolsao vertical > 8 cm) concomitan-
te a oligoidramnio (< 2 cm); polihidramnio (bolsao
vertical > 10 cm). Ocorre muita discrepancia de ta-
manho nos fetos, entretanto, esse achado nao é ne-
cessario para o diagnostico.’¢!” Qutras manifstagoes
clinicas podem ocorrer na STFF, como: insuficiéncia
Utero- placentaria, anomalias congénitas (ex. agene-
sia renal), anomalias do cordao umbilical, infeccao
intra-uterina e ruptura prematura de membranas.*

CLASSIFICACAO

Os sistemas de classificagcao foram criados para
proporcionar forma padronizada de descrever a gra-
vidade da STFF. O mais utilizado é o de Quintero et
al’®, com base nos achados de ultrassom bidimensio-
nal e dopplervelocimetria, descritos como:

m Fase I: Oligoidramnio e sequéncia do polihidram-
nio, sendo a bexiga do gémeo doador visivel. O
Doppler € normal;

= Fase 2: Oligoidramnio e sequéncia do polihidram-
nio, com bexiga do doador nao visualizada. O Do-
ppler é normal;

= Fase 3: Oligoidramnio e sequéncia do polihidram-
nio, com bexiga do doador nao visualizada e Dop-
pler anormal. Observa-se: fluxo diast6lico ausente
ou reverso na artéria umbilical, fluxo reverso na
onda A do ducto venoso, ou fluxo pulsatil na veia
umbilical em um dos fetos;

m Fase 4: Um ou ambos os fetos apresentam sinais
de hidropisia;

m Fase 5: Um ou ambos os fetos morreram.

Essa classificagao, entretanto, possui varias limita-
¢Oes importantes. Podem ocorrer apresentagoes ati-
picas como, por exemplo, o gémeo doador pode ter a
bexiga visivel e o Doppler de artéria umbilical anormal.
Além disso, a apresentacao clinica de um caso particu-
lar nem sempre segue a ordem dos estagios, isto &, um
caso na Fase | pode progredir rapidamente para a Fase
Il e também pode ocorrer a regressdo da doenga.”

MONITORAMENTO —

As gestagoes monocorionicas devem ser acompa-
nhadas com ultrassonografia seriada a partir da déci-
ma sexta semana para se tentar o diagnoéstico preco-
ce da STFF e avaliar a possibilidade do tratamento. A
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ultrassonografia deve avaliar a anatomia fetal, a posi-
cao da placenta e, principalmente, aferir o volume do
liquido amniético e o tamanho da bexiga. O Doppler
colorido tenta identificar a presenca de comunica-
coes vasculares, mas também é importante para ava-
liar o nivel de sobrecarga cardiaca nos fetos. Os fetos
receptores tém, ao Doppler, insuficiéncia cardiaca e
os doadores tém elevada resisténcia ou mesmo au-
séncia de fluxo diast6lico na artéria umbilical.

TRATAMENTO

O prognoéstico para fetos com STFF é ruim, quan-
do nao ocorre o tratamento, sendo as taxas de 6bito
de pelo menos um dos gémeos nos estagios II, lll e IV
entre 70% e 100%.2° Nao existe consenso, entretanto,
de qual o melhor momento para se realizar o trata-
mento ou a técnica a ser usada. Embora haja uma
série de propostas de tratamento para STFF, estudos
indicam que apenas duas técnicas reduzem a morta-
lidade perinatal.

As opcoes de tratamento sao: 1) Manejo expec-
tante; 2) Amniorredugcao ou amniocentese seriada;
3) Septostomia; 4) Feticidio seletivo; 5) Fetoscopia
com laser-ablagao de anastomoses vascular.

Conduta expectante: sua principal indica¢ao ocor-
re quando nao ha a deterioragdo clinica dos fetos
avaliados ao exame de ultrassom e Doppler. Pode-
se aguardar, por isso, a obten¢ao da viabilidade fetal,
utilizar corticoide para amadurecimento pulmonar
e realizar a interrup¢ao da gestacao, geralmente em
torno de 32 semanas.?! A STFF, quando assim acom-
panhada, apresenta taxas de mortalidade perinatal
acima de 60%.%

Amniorredugdo ou Amniocentese seriada: até o ini-
cio da década de 1990, a amniorredugao era o prin-
cipal recurso terapéutico para o tratamento de STFF,
embora possa ser considerada como recurso palia-
tivo, j4 que ndo atua na fisiopatologia da doenca.?
Consiste na remocao repetida de liquido amniético
do saco gestacional do receptor, tantas vezes quan-
tas forem necessarias, dependendo da velocidade de
seu actimulo. O objetivo é diminuir o risco de abor-
tamento ou parto prematuro e melhorar a hemodina-
mica fetal com a reducao da pressao na superficie da
placenta na bolsa que apresenta polihidramnio.

Fetoscopia com laser-ablagdo de anastomoses
vasculares: em 1990, Delia et al.® propuseram nova
técnica endoscopica que consiste em introduzir uma



otica na cavidade uterina guiada por ultrassom. As
anastomoses na placenta seriam, por seu intermédio,
coaguladas, impedindo o prosseguimento da doen-
ca. A fetoscopia com laser-ablagcao de anastomoses
vasculares é considerada como o tratamento defini-
tivo para a STFF grave e deve ser realizada entre 16 e
26 semanas de gestacao.? A amniorredugao e a fetos-
copia com laser-ablagdo®*** de anastomoses vascu-
lares proporcionam maior taxa de sobrevida de pelo
menos um gémeo e melhores resultados com relagao
as complicag¢oes neuroldgicas associadas.

Septostomia: tem como objetivo equilibrar o vo-
lume de liquido e a pressao entre as duas cavidades
amnioticas. E indicada para prolongar a gestacao
acima de 26 semanas. O procedimento consiste em
puncao guiada por ultrassonografia para promover a
conexao das cavidades dos fetos receptor e doador,
promovendo fluxo espontaneo de liquido para a de
menor pressao. E necessario, em geral, um dnico
procedimento, o que a torna mais vantajosa quando
comparada com a amniocentese seriada. Essa técni-
ca, entretanto, é ainda mais realizada devido a menor
experiéncia e habilidade com a septosmia.?!

Oclusao de cordao umbilical: a oclusao de cordao
umbilical de um dos fetos é o tratamento de escolha
quando um deles apresenta anomalia grave ou quan-
do falhou o tratamento com ablacao a laser. E feita a
coagulacao do cordao umbilical guiada por ultrasso-
nografia ou por fetoscopia no feto com menor chance
de sobrevivéncia. A taxa de sobrevivéncia atinge de
77% a 92% do feto permanente, sendo que pequena
parcela pode apresentar atraso de desenvolvimento.?!
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