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Twin-"Twin transfusion syndrome

Sindrome de transfusio feto-fetal
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Abstract

Twin-Twin Transfusion Syndrome affects 10-15% of monochorionic twin gestations. When left untreated, the perina-

tal mortality rates are above 90%. The surveillance of these pregnancies allows early detection of this syndrome to impro-

ve long-term outcomes. There are several forms of treatment but laser ablation is the first-line treatment in severe cases

occurring before 26 weeks. In stage I the best management is not defined. The preterm birth influences negatively peri-

natal morbidity and mortality.
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INTRODUCAO

Sindrome de Transfusdo Feto-fetal (STFF) afeta

cerca de 10 a 15% das gestacoes gemelares mono-
coriénicas (MC), sendo responsivel ndo s6 por um ris-
co elevado de mortalidade fetal e neonatal, mas também
morbilidade cardiaca e neurolégica com afetagio do de-
senvolvimento nos fetos sobreviventes. Esta caracteri-
za-se classicamente por uma discrepancia no volume
de liquido amniético (VLA), com oligodmnios no feto
dador e hidraimnios no feto receptor, secundérios a hipo
e hipervolémia, respectivamente, com origem em anas-
tomoses vasculares placentarias nio equilibradas'.

A apresentagio da STFF ¢ muito varidvel, mas ocor-
re na maioria das situa¢ées no segundo trimestre, entre
as 15 e 26 semanas de gravidez'. A classifica¢do de
Quintero mantém-se como método preferencial de
classificagio da sua evolugdo apesar das limitagdes e cri-
ticas apontadas, nomeadamente a falta de correlagio
direta com a mortalidade perinatal®.

Na auséncia de tratamento a mortalidade para am-
bos os fetos pode chegar aos 90%, pelo que foram de-
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senvolvidos vérios tratamentos ao longo dos anos sen-
do atualmente a coagula¢do endoscépica por /aser das
anastomoses o tratamento de escolha*’.

FISIOPATOLOGIA

A fisiopatologia subjacente a STFF constitui um pro-
cesso complexo e nio totalmente conhecido. Todas as
placentas das gestagdes MC apresentam anastomoses
vasculares entre a circulagio dos dois fetos. Em 95%
destas gestacdes sdo encontradas anastomoses arterio-
venosas (AAV) com fluxo unidirecional. As anastomo-
ses arterioarteriais (AAA) e venovenosas (AVV) ocor-
rem em 80% e 20% das gestagoes MC, respetivamen-
te, e apresentam fluxo bidirecional dependente da pres-
sdo hidrostitica de ambos os fetos. Durante o
desenvolvimento e crescimento da placenta ocorrem fe-
némenos de rotura aleatdria das anastomoses. O ba-
lango hemodinimico dos fetos é alcangado quando
existe um equilibrio entre as AAV; ocorrendo um ex-
cesso de AAV numa dire¢do este é compensado pelas
AAA. A desproporgio entre as AAV e AAA constitui
um fenémeno importante para o desequilibrio hemo-
dindmico, do qual resultard o desenvolvimento da
STFF*".

Estudos que avaliaram a perfusio placentdria de-
monstraram que as AAA sio menos frequentes na
STFF do que nas gestagoes MC nio complicadas, atri-

Acta Obstet Ginecol Port 2017;11(4):264-273



Catarina Maia et al.

buindo-lhe um papel protetor em relagio a esta com-
plicagio. Apesar das AAV serem mais frequentes nas
placentas de gestacoes afetadas por STFE, o seu papel
no desenvolvimento desta patologia nio estd total-
mente definido®’. As AVV estio associadas a um au-
mento do risco de STFF e mortalidade perinatal, mas
ndo constituem um fator de risco independente para
mortalidade perinatal nas gesta¢des gemelares MC™.

O desequilibrio do fluxo sanguineo entre o feto da-
dor e o feto receptor desencadeia o processo inicial da
STFF, mas ndo constitui um papel fundamental para
o desenvolvimento da patologia subsequente. Na ten-
tativa de equilibrar o volume intravascular em redugio
no feto dador, verifica-se aumento dos niveis de vaso-
pressina e ativa¢do do sistema renina-angiotensina com
consequente hipertensio, diminui¢do da perfusio re-
nal e oliguria, restri¢do de crescimento e lesdo de érgao
alvo (cérebro e rim)". O processo de vasoconstri¢io é
detetado ecograficamente através da auséncia ou in-
versdo do fluxo diastélico da artéria umbilical®®. No
caso do feto receptor, o aumento do volume intravas-
cular resulta na dilata¢io auricular e libertagio de me-
diadores vasoactivos (péptido natriurético auricular e
cerebral) com consequente aumento da perfusdo renal,
polidria e hidrimnios®'2. Através das AAV existe uma
ativagdo paradoxal do sistema renina-angiotensina no
feto receptor?®.

DIAGNOSTICO

O diagnéstico da STFF assenta no achado ecografico
de uma discrepédncia de VLA entre os dois sacos
amni6ticos numa gravidez MC, constituindo este o si-
nal cardinal desta patologia'. O saco gestacional do feto
dador apresenta oligodmnios e o do receptor hidra-
mnios, definidos como a presenca de um maior lago
vertical inferior a 2 centimetros (cm) e superior a 8cm,
respectivamente,

Embora a STFF possa ocorrer em qualquer idade
gestacional, a maioria dos casos ocorre no segundo tri-
mestre de gravidez, entre as 15 e as 26 semanas de gra-
videz'. A apresentacio clinica e progressio desta enti-
dade ¢ extremamente varidvel e heterogénea®.

A classificagio de Quintero (Quadro I), que surgiu
em 1999, baseia-se nos achados ecograficos desta pa-
tologia e inclui 5 estadios com gravidade crescente.
Deste modo, proporciona nio sé algum significado
prognéstico, mas sobretudo permite maior acuidade
na comparagio da eficicia e desfechos de diferentes
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modalidades terapéuticas'®. Apesar de ndo existir uma
correlagdo direta com a mortalidade perinatal, esta clas-
sificagdo permite uma melhoria na comunicagio entre
as gravidas e profissionais de saide, bem como a iden-
tificagdo dos casos que beneficiardo de medidas tera-
péuticas®'"18,

Em 2007, um grupo de investigadores criou um
novo sistema de classificagio da STFF englobando as
alteracdes ecocardiogréficas do feto receptor e achados
na fluxometria Doppler do dador (Children’s Hospital of
Philadelphia (CHOP) score), tendo verificado que exis-
tiam diferencas significativas quando se comparavam os
dois sistemas de classifica¢io’. Posteriormente, esta
classificagdo nao mostrou apresentar valor progndstico
adicional em termos de sobrevivéncia perinatal®.

A classificagdo de Cincinnati adiciona uma subdivi-
sd0 ao estadio III de Quintero se existirem sinais eco-
graficos de cardiomiopatia no feto receptor, subclassi-
ficando em IIIa, ITIb ou ITlc de acordo com o facto de
esta ser leve, moderada ou grave, respectivamente?'.

Em 2008, Shah ez a/ propdem uma outra classifica-
c¢io da STFF, o fetal cardiovascular profile score (CVPS),
baseada em 5 parimetros, com atribui¢io de 1 ou 2
pontos por cada segundo a gravidade para um méximo
de 10, e nos quais também se incluem achados ecocar-
diogréficos do feto receptor (presen¢a ou auséncia de
hidrépsia, alteragdes arteriais e venosas da fluxometria
Doppler, cardiomegalia, regurgitacio nas valvulas auri-
culoventriculares e insuficiéncia cardiaca). O estudo de-
senvolvido por estes autores mostrou existir relagdo en-
tre as anomalias cardiacas e os resultados perinatais do
teto receptor®.

Em 2010 Stirnemann e o/ demonstraram que as al-
teragdes ecocardiogrificas permitem uma avaliagio
quantitativa da progressio da STFF e podem ser utili-
zadas como marcadores precoces no diagnéstico desta
patologia®.

Marcadores precoces

Apesar do diagnéstico da STFF s6 poder ser estabele-
cido quando existe uma discrepancia de VLA com al-
teragdes da fluxometria Doppler na artéria umbilical,
vérios marcadores tém sido propostos para a detecgio
precoce e rastreio desta patologia, na tentativa de me-
lhorar a vigilancia destas gestagoes de alto risco®.

A constatagio ecogréfica de discordancia da trans-
lucéncia da nuca (T'N) fetal, entre as 11 e as 13 sema-
nas e 6 dias, estd relacionada com um risco quatro ve-
zes superior de desenvolver STFF*. No estudo desen-
volvido por Kagan ez a/ cerca de 12% das gestagoes MC
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QUADRO I. CLASSIFICACAO DE QUINTERO
Hidramnios/ Auséncia de bexiga Alteragées

Estadio Oligoamnios* no feto dador fluxométricasT Hidrépsia Morte fetal
1 + = = = =

11 + + = = =

111 + + + - -

v + + + + -

\% + + + 3 +

*Hidrdmnios, maior bolsa Gnica >8cm; oligoAmnios, maior bolsa Gnica<lcm
tAlteragoes fluxométricas definidas pela presenga de pelo menos uma das seguintes: didstole ausente ou invertida na artéria umbilical, onda @

invertida no DV ou fluxo pulsitil na veia umbilical

desenvolveram STFF, mas este risco aumentou para
30% naquelas que apresentavam uma discordancia de
TN igual ou superior a 20% (30% os 10%)*. A discre-
pancia de comprimento crinio-caudal (CCC), propos-
to como marcador do primeiro trimestre por Lewi ez a/,
ndo mostrou associa¢io com o desenvolvimento de
STFF, com uma baixa sensibilidade de 8,3%. Estes dois
marcadores apresentam altas taxas de falsos positi-
V0524'26’27.

Nas gestacoes gemelares a presenca de onda 4 in-
vertida no ductus venoso (DV') est4 associada a um au-
mento do risco de aneuploidias, abortamento e desen-
volvimento de STFF. O risco de STFF ¢ de 30% se esta
alteragio se verificar em pelo menos um dos fetos, com-
parativamente com um risco de 10% se ambos os fetos
nio apresentarem alteragdes fluxométricas no DV*. O
risco relativo de desenvolver STFF perante a associa-
¢do de onda « invertida no DV e discrepancia de TN
igual ou superior a 0,6 milimetros (mm) é 21 vezes su-
perior, comparando com um risco relativo de 10 vezes
se auséncia de discrepancia de TN

Numa revisio sistemdtica publicada em 2016, veri-
ficou-se que a discrepancia da TN, TN superior ao per-
centil 95, discrepincia de CCC e onda a invertida no
DV estio relacionadas com um risco superior de de-
senvolvimento da STFF. No entanto, o valor preditivo
destes marcadores nio permite definir uma alteragio
da conduta de vigilancia destas gestagdes MC?.

Vigilancia no periodo pré-natal

A identificagio da corionicidade nas gestagdes geme-
lares deve ser realizado o mais precocemente possivel,
de forma a estabelecer a vigildncia pré-natal adequada.
No entanto, ndo existem estudos randomizados que
avaliem o inicio e periodicidade ideais da vigilancia eco-
grafica das gestagoes gemelares MC no sentido de de-

266

tetar precocemente as suas complica¢des, nomeada-
mente a STFF. A maioria dos centros de diagnéstico
pré-natal inicia esta vigilancia as 16 semanas com pe-
riodicidade de 2 em 2 semanas e preconiza a avaliagio
da maior bolsa de liquido amniético em cada saco e vi-
sualizagio da bexiga fetal™>*. Nas situagbes de discor-
dancia de crescimento e/ou liquido amnidtico, a vigi-
lancia deverd ser semanal®.

Apesar da probabilidade de desenvolvimento da
STFF ser menor apds as 28-30 semanas, a vigilancia
nio deve ser interrompida pela necessidade de detec-
¢do de outras anomalias, nomeadamente restri¢io de
crescimento fetal que é mais frequente nas gestagoes
gemelares®'.

Nio existe evidéncia de que a adi¢do de outros pa-
rimetros a esta vigilancia melhore os desfechos peri-
natais®.

TRATAMENTO

Historicamente existem diversas formas de abordagem
perante o diagnéstico de STFF: atitude expectante,
amniorredugio, septostomia, coagulagio endoscépica
por laser das anastomoses e feticidio seletivo.

Nio existem estudos que comparem a atitude ex-
pectante com outras interven¢des na STFF grave, mas
a histéria natural desta patologia indica que as taxas de
mortalidade perinatal sio superiores a 90% na ausén-
cia de tratamento®.

A amniorredugio consiste na drenagem de liquido
amniético do saco do feto recetor e pode ser realizado
ap6s as 14 semanas. Esta intervengdo permite a redu-
¢do da pressdo intramnidtica e nos vasos placentirios,
melhorando a perfusio sobretudo do feto dador®. Por
outro lado, a diminui¢do da distensdo uterina poderd
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reduzir o risco de rotura prematura de membranas pré-
-termo (RPM-PT) e parto pré-termo (PPT), bem
como melhorar a sintomatologia materna associada ao
hidramnios. No entanto, este procedimento nio inter-
rompe o processo patogénico subjacente 2 STFF. Es-
tudos observacionais mostram que as taxas de sobre-
vivéncia apés amniorredugio seriada, se situam entre
0s 37 e 0s 60% com risco de atingimento neurolégico
de 17 a 33%%. Mari e al. demonstrou que a taxa de so-
brevivéncia apés protocolo de amniorredugio antes das
28 semanas era de 78%, mas 4 semanas apés o parto
apenas 60% dos recém-nascidos estavam vivos. Em um
tergo das gestagoes apenas um dos fetos nasceu vivo e
em 14% ocorreu a morte intra-uterina dos dois fetos.
Nas gestagoes complicadas pela morte fetal de apenas
um dos fetos, 67% dos receptores e 75% dos dadores
sobreviventes nio apresentavam alteragdes neurolégi-
cas as 4 semanas de vida®*. Aos 24 meses, 7,1% da po-
pulagio estudada apresentava o diagnéstico de parali-
sia cerebral®. As principais complica¢des da amnior-
reducio sio RPM-PT, PPT, descolamento placentar,
infe¢do e morte fetal. A taxa destas complicagdes nas
primeiras 48 horas apés o procedimento situa-se nos
15%15,33‘

A septostomia consiste na pungio intencional da
membrana amnidtica que separa as duas cavidades
amniéticas de forma a igualar o volume de liquido
amniético entre elas. Apesar de constituir uma das for-
mas de abordagem da STFF na qual apenas requer um
procedimento isolado, na maioria das situagdes, tem
sido abandonada pelo risco de rotura da membrana
amni6tica na totalidade e transformagio em gestagio
monoamniética®. Um estudo randomizado nio en-
controu vantagem na septostomia em relagido a
amniorredugio e em cerca de 40% das situagdes foram
necessérios procedimentos adicionais®.

O feticidio seletivo resulta da interrupgio do fluxo
sanguineo no cordio umbilical de um dos fetos de for-
ma a melhorar a possibilidade de sobrevivéncia do ou-
tro gémeo, devendo ser considerado apenas nas situa-
¢oes de STFF grave (estadio III/IV de Quintero)®.
Numa revisdo da literatura, a taxa de sobrevivéncia do
outro gémeo foi de 79%, com um risco de morte 6,5
vezes superior nas primeiras duas semanas apds o pro-
cedimento, e 7% dos sobreviventes apresentava mor-
bilidade neonatal, nomeadamente neurolégica. As
principais complica¢bes consistem na RPM-PT e
PPT, e sio responsiveis por 75% das mortes neona-
tais®.

A coagulagio endoscépica por /aser consiste na abla-
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¢do dos vasos anastométicos, com a consequente in-
terrup¢do da via patogénica desta sindrome, criando a
“dicorionizagio” da massa placentar inica. Desde a pu-
blicagdo do estudo Eurofetus em 2004 que esta moda-
lidade terapéutica se tornou o tratamento de primeira
linha na STFF grave antes das 26 semanas de gesta-
¢ao*". Este estudo multicéntrico randomizado publi-
cado em 2004 demonstrou que o grupo submetido a
terapia /aser apresentava maior idade gestacional na al-
tura do parto (33 s 29 semanas) e taxa de sobrevivén-
cia de pelo menos um dos fetos aos 28 dias de vida
(76% vs 56%), quando comparados com o grupo sub-
metido a amniorredugio. A taxa de mortalidade fetal
na semana seguinte ao procedimento foi superior no
grupo do Jaser mas ocorreram mais mortes neonatais
no grupo submetido a amniorredugio, provavelmente
relacionado com uma idade gestacional inferior no par-
to. Aos 6 meses de vida o desfecho neurolégico era su-
perior no grupo do /aser com um risco inferior de leu-
comaldcia periventricular (6% vs 14%)°. Estes benefi-
cios ndo foram demonstrados num outro estudo ame-
ricano, provavelmente pelas diferencas nos critérios de
inclusdo, nomeadamente idade gestacional e protoco-
lo de amniorredugao®.

A coagulagio endoscépica por Jaser das anastomo-
ses apresenta complicagdes maternas e fetais.

As complicagdes maternas incluem dor provocada
pela acumulagio de liquido amniético na cavidade pe-
ritoneal, hemorragia, corioamnionite e descolamento
placentar e ocorrem em 5,4% dos procedimentos rea-
lizados, sendo que em 1% dos procedimentos sio con-
sideradas complicagbes graves"*.

As principais complicagdes fetais sio RPM-PT,
descolamento amniocorial, PPT, STFF recorrente,
pseudobanda amniética, gestagio monoamnidtica ia-
trogénica, sequéncia anemia-policitemia e morte de
um ou ambos os fetos. A maioria das complicagoes pre-
coces consiste na RPM-PT seguida pelo descolamen-
to amniocorial e morte fetal. No caso das complica-
¢oes tardias, a RPM-PT ¢ também a mais frequente
seguida da STFF recorrente, sequéncia anemia-poli-
citemia, pseudobanda amnidtica e descolamento pla-
centar’. A RPM-PT estd reportada em cerca de 12 a
28% dos casos e a ocorréncia de PPT antes das 32 se-
manas em 30,5% das situagbes®* 1. A realizagio de se-
ptostomia iatrogénica acidental durante o procedi-
mento /aser constitui uma complicagdo importante pois
relaciona-se com a transformagio em gestagio mo-
noamniética e pseudobanda amniética’. Num estudo
prospectivo, Cruz-Martinez et al verificaram que 7,2%
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dos procedimentos /aser se complicaram com septos-
tomia, apresentando estes casos um maior risco de
PPT antes das 32 semanas (76,7% wvs 30,2%), RPM-
-PT antes das 32 semanas (46,7% s 19%), morte fe-
tal (43,3% ws 25,8%) e pseudobanda amniética (13,3%
vs 1%). A septostomia ocorreu principalmente nas si-
tuagdes em que se procedeu a coagulagio de vasos pré-
ximo da membrana interamniética®’. Skupski ez a/.
procuraram estabelecer os fatores preditivos de morte
fetal ap6s este tratamento. As conclusées deste estudo
mostram que no caso do feto dador, o baixo peso esti-
mado e a didstole invertida na artéria umbilical se as-
sociam a maior probabilidade de morte deste feto. No
caso do receptor, os fatores associados a maior risco de
morte fetal sdo o baixo peso estimado, onda a inverti-
da no DV e hidrépsia®.

A primeira técnica descrita para este procedimen-
to consistia na ablagdo de todos os vasos que cruzam a
membrana interamniética. Como consequéncia veri-
ficava-se igualmente abla¢do de vasos que ndo conec-
tavam os dois sistemas circulatérios, com consequen-
te reducdo do territério vascular, o que aumentava a
probabilidade de morte do feto dador!. Posteriormen-
te, foi desenvolvida uma técnica seletiva que necessita
da identificagdo precisa das anastomoses e que apre-
senta uma maior taxa de sucesso (83,1% vs 61,1%) di-
minuindo, simultaneamente, o risco de morte fetal dos
dois gémeos e aumentando a taxa de sobrevivéncia de
um deles®. Uma terceira técnica foi desenvolvida e
consiste na ablagdo sequencial das anastomoses pela
seguinte ordem: AAV do dador para o receptor, AAV
do receptor para o dador, AAA superficiais e AVV su-
perficiais. Com esta ltima técnica verificou-se um au-
mento da sobrevivéncia dos dois fetos (75% vs 60%) e
diminui¢do do risco de morte do dador, comparativa-
mente a técnica nio sequencial (7,3% wvs 21,4%), por
diminui¢io da hipotensio do mesmo®'. Aos 28 dias de
vida, os fetos submetidos a técnica sequencial apre-
sentavam maior taxa de sobrevivéncia (83% wvs 63%)%2.
No entanto, esta técnica aumenta o tempo operatério
e pode colocar dificuldades nas situa¢oes de placentas
anteriores’.

Apesar da terapia Jaser constituir o tratamento de
escolha nas situagdes de STFF, a presenca de anasto-
moses residuais (AR) constitui um problema que pode
ser detetado em mais de um ter¢o dos casos™**. A
maioria das AR situam-se nas margens da placenta e
sdo de didmetro reduzido (inferior a 1mm)*. No en-
tanto, as AR podem associar-se a recorréncia do STFF
em 14% dos casos e a sequéncia anemia-policitemia®.
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Embora possa surgir espontaneamente (1-5% das
gestagdes monocoriénicas), a sequéncia anemia-poli-
citemia é mais frequentemente uma complica¢do da
coagulagdo Jaser das anastomoses, ocorrendo em 1 a
16% dos casos. O diagnéstico consiste na constatagio
de uma discrepéncia significativa de hemoglobina en-
tre os fetos (apds o nascimento superior a 8g/dL, com
um ratio de reticulécitos superior a 1,7 ou evidéncia de
anastomoses <1mm), sem a existéncia de discordincia
nos volumes de liquido amni6tico™. A semelhanca
do descrito para o rastreio de anemia em situages de
isoimunizagio na gravidez, durante a gestagio o diag-
néstico baseia-se na medigio seriada da velocidade de
pico sistélico da artéria cerebral média. Recentemen-
te, Slaghekke e# a/. demonstraram que o diagnéstico
pré-natal de anemia podera ser feito com valores iguais
ou superiores a 1,5 multiplos da mediana (MoM) no
teto dador, e de policitemia para valores iguais ou in-
teriores a 1,0 MoM no caso do feto receptor. Outros
autores sugeriram o diagnéstico de policitemia para
valores inferiores a 0,8 MoM; no entanto, diversos ca-
sos de policitemia severa foram diagnosticados com
valores entre 0,8 ¢ 1,0 MoM?®®. O tratamento pode
consistir na atitude expectante, transfusdo intrauteri-
na do feto dador (podendo ser associada a exsangui-
notransfusio do feto receptor), feticidio selectivo ou
terapia Zaser. Este dltimo € o tnico tratamento capaz de
alterar o mecanismo fisiopatolégico, uma vez que es-
tudos placentirios demonstraram a presenca de raras
AAV de pequenas dimensdes (<1mm), na auséncia de
AAA compensatérias’*’. Recentemente, foram pu-
blicados estudos que avaliam o desfecho neurolégico
dos fetos afetados pela sequéncia de anemia-policite-
mia ap6s tratamento /aser por TTTS tendo-se verifi-
cado lesdo neurolégica em 9% dos recém-nascidos com
uma incidéncia de 17% de atraso cognitivo leve a mo-
derado, sem diferencas entre os fetos. Deste modo, a vi-
gilancia ecogréfica com fluxometria da artéria cerebral
média assume especial importincia para a detecgdo
precoce desta complica¢do ap6s terapia aser™®.

As consequéncias neurolégicas dos fetos sobrevi-
ventes, apés a realiza¢do de terapia Jaser, constituem
um importante ponto na avaliagdo deste procedimen-
to. A incidéncia de anomalias a nivel neurolégico situa-
se entre os 6 ¢ os 25%?. Numa série de 167 casos de
STFF, submetidos a tratamento /Zaser, verificou-se que
86,8% das criangas nao apresentavam qualquer atingi-
mento neurolégico, 7,2% apresentavam alteragdes 72—
nor e 6% tinham alteragdes neurolégicas major. No
entanto, estes resultados devem ser interpretados con-
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siderando um risco de 3 a 7 vezes superior de morbili-
dade e mortalidade associado a gestagbes monocori6-
nicas, quando comparadas com gesta¢oes Unicas®.
Num estudo desenvolvido por Lenclen ez a/. verificou-
-se que 88,6% dos fetos submetidos a terapia aser se
encontravam sem atingimento neurolégico aos 2 anos,
o que é compardvel aos fetos nascidos de gestacoes di-
coridnicas*. Salomon e# al. avaliaram o desenvolvi-
mento neurolégico aos 6 anos das criangas que parti-
ciparam no estudo Eurofetus e verificaram que em 12%
das criangas existiam afe¢des neurolégicas major. Além
disso, concluiram que a terapia Jaser se associa a uma
reducdo em 40% do risco de morte fetal e danos neu-
rolégicos a longo prazo, quando comparada com a am-
nioreduc¢io®. Diversos estudos foram realizados no
sentido de avaliar os fatores de risco para lesio neuro-
légica tendo-se concluido que a idade gestacional
avancada no momento da terapia Jaser, baixa idade ges-
tacional ao nascimento, baixo peso e estadio de Quin-
tero avancado predispdem ao seu desenvolvimento**.

Os estudos desenvolvidos por Slaghekke ez al. vie-
ram demonstrar que a utiliza¢do da técnica de Solo-
mon, que consiste na coagulagao dos vasos placentarios
a nivel da membrana interamnidtica, permite a redu-
¢do da incidéncia da sequéncia anemia-policitemia e
STFF recorrente, sem aumento das complicagdes ou
maus desfechos perinatais. Hoje considera-se que esta
técnica poderd constituir o procedimento de elei¢do
para o tratamento da STFF®-¢2,

Numa revisdo sistemdtica publicada em 2015, que
avaliou a utiliza¢do da técnica Jaser desde a sua intro-
dugio ha cerca de 25 anos, verificou-se uma melhoria
significativa da taxa de sobrevivéncia de um ou dos dois
fetos. Esta melhoria parece estar relacionada com um
conjunto de fatores: adaptagdes na técnica Jaser, efei-
to da curva de aprendizagem e rapidez na referencia-
¢do para os centros especializados®.

Estadio | de Quintero

A conduta e tratamento dos casos de STFF que se clas-
sificam no estadio I de Quintero permanece contro-
verso, nio existindo estudos randomizados®®. Um es-
tudo retrospetivo mostrou que 41% dos casos de STFF
no estadio I e II resolveram apés amniodrenagem e que
em 35% das situagdes foi necessrio apenas um proce-
dimento, considerando os autores que a amniodrena-
gem constitui uma op¢ao terapéutica nestas situagdes®.
Outro estudo retrospectivo que comparou a coagula-
¢do endoscépica por /aser das anastomoses com a ati-
tude expectante, demonstrou que as taxas de mortali-
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dade de um ou de ambos os fetos eram semelhantes,
mas que no grupo da atitude expectante se verificou
maior taxa de morbilidade neonatal grave e piores des-
techos neurolégicos a longo prazo®.

Recentemente, uma revisio sistemdtica da literatu-
ra evidenciou que a amniodrenagem apresenta uma
taxa de sobrevivéncia inferior (77%) quando compara-
da com a atitude expectante (86%) e coagulagio en-
doscépica por laser das anastomoses (85%). A taxa de
progressdo é superior no grupo da amniodrenagem
(30%), comparativamente com a atitude expectante
(15%) e coagulagio endoscépica por laser das anasto-
moses (0%). Os autores consideram que a amniodre-
nagem ndo deve constituir uma opg¢do para o trata-
mento para da STFF no estadio I*.

Deste modo, o tratamento ideal para este estadio da
STFF nido é conclusivo, pelo que serdo necessdrios mais
estudos para a sua definigdao"’.

Seguimento e momento do parto
Nio existem estudos randomizados que avaliem a efi-
cdcia da monitorizagio pré-natal nas situagoes de
STFF. No entanto, parece ser razodvel a realizagio de
avaliagio ecogrifica semanal, especialmente nas pri-
meiras 6 semanas ap6s tratamento Zaser. Apesar de nio
estar provada a sua eficicia, a realiza¢do de cardioto-
cografia e perfil biofisico deve ser considerada®.
Devido ao risco elevado de PPT est4 indicada a
administracdo de um ciclo de corticoterapia entre as
24 e as 34 semanas e 6 dias, especialmente se o estadio
for igual ou superior ao III. A evidéncia disponivel
mostra que o parto ocorre em idades gestacionais mui-
to varidveis de acordo com diversos fatores nomeada-
mente estadio e progressio da doenca, resposta ao tra-
tamento, crescimento fetal e resultados dos estudos de
diagnéstico pré-natal. Os casos tratados com Jaser tém
habitualmente doenga mais grave e apresentam maior
risco de PPT pela prépria doencga e complicagdes do
procedimento. Deste modo, tem sido defendido que
de acordo com a histéria clinica e expectativas médi-
cas e parentais se possa optar por uma das seguintes
opgdes: PPT eletivo as 32-34 semanas ou atitude ex-
pectante até as 35-36 semanas’'*5,

Prevencao do parto pré-termo

O PPT continua a constituir um desafio na aborda-
gem dos casos de STFF, com impacto a nivel da mor-
bi-mortalidade perinatal, custos para os sistemas de
saude e repercussoes a longo prazo, nomeadamente a
nivel neurolégico. Deste modo, tém sido virias as ten-
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tativas de identificar os mecanismos envolvidos, bem
como estabelecer estratégias que permitam diminuir a
sua ocorréncia. A utilizagio de progesterona nas ges-
tacbes gemelares ndo estd associada a uma melhoria
dos desfechos perinatais em amostra ndo selecionada®.
Contudo, em meta-andlises recentemente publicadas,
o uso de progesterona vaginal em gestagdes gemelares
com comprimento do colo inferior a 25mm associou-
-se a uma redugio do parto pré-termo e morbi-mor-
talidade neonatal”. Num estudo retrospetivo desen-
volvido por Papanna ez al. verificou-se que a ciclorra-
fia ndo apresentava beneficios nos casos de colo curto
(£25mm) submetidos a coagulagio endoscépica por
laser das anastomoses, tanto a nivel de prolongamento
da gravidez como na melhoria da sobrevida neonatal”.
Num estudo publicado em 2014 verificou-se que os
seguintes fatores se associavam a ocorréncia de PPT:
mulher jovem, histéria de PPT anterior, estadio II de
Quintero, colo curto, uso de trocarte de 12F, amnioin-
fusdo e nio utilizagio de tamponamento com colagé-
nio”. Mais recentemente, Papanna ez a/. verificaram
que o comprimento do colo (CC) nos casos de STFF
apresentava uma distribui¢do normal, e que a idade
materna e paridade se associam positivamente ao CC
e idade gestacional na altura do procedimento e pla-
centa anterior estdo associados de forma negativa. Por
outro lado, se CC <28mm, o risco de PPT antes das 34
semanas € superior bem como o periodo de laténcia
entre o procedimento Zaser e o parto se reduz para cer-
cade 3 semanas. Finalmente, o risco de PPT antes das
24 semanas é muito elevado se CC <15mm?”.

Num estudo de Finneran ez a/. verificou-se que, ape-
sar do hidrimnios e consequente aumento da pressio
intrauterina constituir um fator para o aumento do ris-
co de PPT, o CC nio estd relacionado com a gravida-
de do hidrimnios. As alteragdes do CC verificadas no
periodo apés a terapia /aser ndo constituem um fator de
prognéstico para o tempo de laténcia até ao parto ou a
idade gestacional em que o parto ocorre. A RPM-PT
iatrogénica e um nimero elevado de anastomoses sub-
metidas a oclusdo sio fatores independentes para o
ocorréncia de PPT espontineo ou induzido™.

CONCLUSAO

A STFF é uma complicagio das gestagdes gemelares
MC com importante impacto a nivel da morbilidade
e mortalidade perinatal. A fisiopatologia subjacente a
este sindrome é complexa e consiste num processo nio
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totalmente esclarecido mas que se sabe envolver o de-
sequilibrio de anastomoses placentdrias entre a circu-
lagdo de ambos os fetos. O diagnéstico assenta na dis-
crepancia de VLA entre as duas bolsas amni6ticas e
deverd ser rapidamente reconhecido. A introdugio da
terapia com /aser para abla¢do das anastomoses ha cer-
ca de 25 anos constituiu um fator decisivo na melho-
ria dos resultados alcancados a nivel pré e pés-natal. No
entanto, a ocorréncia da sindrome mantém-se associa-
da a um elevado risco de morbi-mortalidade neonatal,
a exigir uma vigilancia pré-natal adequada para ras-
treio de complicagbes como a sequéncia de anemia-
policitemia.

Apesar das melhorias a nivel do diagnéstico e tra-
tamento da STFF, ainda existem diversos desafios na
sua abordagem, nomeadamente o estabelecimento de
um modelo de predi¢do do risco, a conduta no estadio
I de Quintero e o eventual beneficio na utilizagdo da
terapia /aser para além das 26 semanas de gravidez. Per-
sistem igualmente limita¢des na avaliagdo dos desfe-
chos a longo prazo, nomeadamente morbilidade neu-
rolégica, assim como estratégias que permitam a re-
dugio da ocorréncia de PPT e morbilidade e mortali-
dade perinatal associadas. O uso de progesterona
vaginal poderd ser promissor, mas carece ainda de va-
lidagdo neste grupo de gravidas.

A dificuldade na defini¢io da melhor estratégia de
seguimento destas gestacdes leva a discrepancias no
seu reconhecimento e atraso na referenciagio para cen-
tros especializados, essencial para uma optimizagio dos
desfechos perinatais.
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