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RESUMO

A Sindrome de Transfuséo Feto-fetal (STFF) € uma das mais graves complicagbes das
gestacées multiplas monocoriénicas, estando associada a um elevado risco de mortalidade
fetal, sendo que os fetos que sobrevivem estdo em risco de doenca cardiaca grave e
neurolégica, desordens do desenvolvimento, entre outras. Estima-se que até 15% das
gestacdes gemelares com placenta¢cdo monocorionica diamnidtica sejam afetadas.

A etiologia desta Sindrome baseia-se na presenca de anastomoses placentarias
arteriovenosas, que levam a uma troca desigual de sangue de um feto (dador) para o outro
(recetor). A presenca de comunicacdes vasculares placentérias desequilibradas dentro de uma
circulacdo partilhada é considerada uma das principais causas para o desenvolvimento da
STFF.

Com os avancgos do Diagndstico Pré-Natal (DPN), tornou-se claro que o achado cardeal
na STFF se trata de uma discrepancia significativa nos volumes de liquido amniético,
baseando-se, assim, o diagndstico sobretudo nos 5 estadios de Quintero.

STFF presente no segundo trimestre da gravidez tem uma taxa de mortalidade perinatal
de cerca de 90%, sendo este resultado, em grande parte, dependente da gravidade do
desequilibrio da anomalia vascular placentaria.

A técnica de Solomon é o tratamento com maior evidéncia de um melhor outcome fetal,
principalmente em estadios de Quintero mais avangados. Contudo, verifica-se ainda uma
escassez significativa de dados a longo prazo para o desenvolvimento de criangcas que
nasceram apos tratamento para STFF.

Pretende-se, com o presente trabalho, fazer uma revisao bibliografica sobre os
desenvolvimentos mais recentes nesta area, principalmente no que se refere a uma melhor
percecdo da etiologia subjacente a STFF, assim como da melhor atuacdo terapéutica, e

outcomes que dai advém.
PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Transfusdo Feto-fetal; Gestacdo Gemelar

Monocorionica; Restricdo do Crescimento Intra-uterino; Sequéncia Anemia-policitemia;

Feticidio Seletivo; Fotocoagulagéo a Laser; Técnica de Solomon.



ABSTRACT

The Twin-to-twin Transfusion Syndrome (TTTS) is one of the most serious complications
of monochorionic multiple pregnancies, being associated with a high risk of fetal mortality and
the surviving fetuses are at risk of serious neurological and heart disease, development
disorders, among others. It is estimated that up to 15% of the twin pregnancies with
monochorionic diamniotic placentation are affected.

The etiology of this syndrome is based on the presence of placental arteriovenous
anastomoses, which lead to an unequal exchange of blood from a fetus (donor) to another
(recipient). The presence of placental vascular unbalanced communications within a shared
blood circulation is considered a major cause for the TTTS development.

With the advances in Prenatal Diagnosis, it became clear that the cardinal found in
TTTS is a significant discrepancy in the volume of amniotic fluid, so the diagnosis is based
especially in the 5 Quintero stages.

TTTS present in the second trimester of pregnancy has a perinatal mortality rate of
around 90%, which depends largely on the severity of the imbalance in placental vascular
anomaly.

Solomon technique is the treatment with more evidence of a better fetal outcome,
particularly in advanced Quintero stages. However, there is still a significant shortage of long-
term data about the development of children born after TTTS treatment.

The aim of this study is to review the latest developments in this area, particularly with
regard to a better perception of the underlying etiology of TTTS, as well as the best therapeutic

methods and outcomes resulting therefrom.

KEYWORDS: Twin-to-twin Transfusion Syndrome; Monochorionic Twin Gestation;
Intrauterine Growth Restriction; Twin Anemia Polycythemia Sequence; Selective Reduction;

Laser Photocoagulation; Solomon Technique.
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LISTA DE ABREVIATURAS

AA — Arterio-arteriais

AV — Arterio-venosas
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SLPCV - Fotocoagulagéo a Laser Seletiva
STFF — Sindrome de Transfusdo Feto-fetal
TAPS — Sequéncia Anemia-Policitemia

TOPS - Sequéncia Oligo-polihidramnios

VV — Veno-venosas



INTRODUCAO

Gémeos idénticos ocorrem em cerca de uma em cada 320 gestagdes.(1)

Nesses casos, as gestacdes podem ser divididas em quatro formas dependendo do
momento da separacdo e da organizacdo subsequente da placenta e membranas fetais:
Dicoriénica-Diamniética (DCDA - placenta e membranas separadas, 25-30% das gestacfes
gemelares), Monocorionica-Diamniética (MCDA - compartilham a placenta, membranas
separadas, 70-75%), Monocoriénica-Monoamniética (MCMA - compartilham a placenta, e os
fetos encontram-se dentro da mesma cavidade amniética, 1-2%) e, raramente, gémeos
siameses (0,25%).(2)

A Sindrome de Transfusdo Feto-fetal € uma condigdo séria que pode complicar
gestagbes gemelares com placentacdo MCDA (apesar de poder ocorrer também nas
MCMA)(3), sendo a mais importante causa de morbimortalidade nas gestagfes com este tipo
de placentacéo.(4)

A partir de uma perspetiva médica pré-natal, a determinag&o da corionicidade é crucial,
uma vez que esta relacionada com muitas complicacdes obstétricas.(5)

A STFF pode ocorrer quando a placenta apresenta anastomoses profundas entre
artérias e veias. O feto dador tem, geralmente, muito pouco liquido no seu saco amniotico e,
frequentemente, ndo se desenvolve bem e é muito pequeno para a idade gestacional. Por sua
vez, o feto recetor tem liquido amni6ético em excesso, e muitas vezes tem uma bexiga
distendida, apresentando também outros problemas médicos. O risco de morte para ambos 0s
fetos é elevado, sendo cerca de 80-100% quando ndo é realizado qualquer tratamento,
havendo também o risco de défice fisico ou neurolégico para ambos os fetos quando
sobrevivem.(1, 6)

A STFF geralmente apresenta-se no segundo trimestre, sendo uma condigdo dinamica
gue pode manter-se estadvel ao longo da gestagdo, ocasionalmente regredindo
espontaneamente, evoluindo lentamente ao longo de um certo nimero de semanas, ou
desenvolvendo-se rapidamente dentro de um periodo de dias com rapida deterioracdo do bem-
estar fetal.(3)

A incidéncia da STFF néo é clara, uma vez que algumas perdas fetais em gestacdes
gemelares monocoridnicas na primeira metade da gravidez podem estar relacionadas com
STFF ndo diagnosticadas. Por esta razéo, a incidéncia com base em dados de nados vivos ou
ecografias na segunda metade da gravidez pode ndo ser precisa. A melhor estimativa da
incidéncia de STFF é de 1 em 40 a 1 em 60 das gestacdes gemelares, 9 a 15% das gestagdes
MCDA, e 6% das gestacbes MCMA, com uma incidéncia total de 1 a 3 por 10.000 gestacdes.

(2, 7) Num estudo recente, gémeos provenientes de gestacbes MCDA concebidos por



fertilizacdo in vitro tiveram uma menor incidéncia de STFF relativamente aqueles concebidos
naturalmente (1/43 [2%] versus 36/284 [13%](5).

Historicamente, o diagnostico desta sindrome era feito em recém-nascidos, com
discordancia de peso entre os dois gémeos de 15 a 20% e uma diferengca de hemoglobina
superior a 5 g/dL (2), no entanto, a sindrome € agora diagnosticada no periodo pré-natal, por
ecografia, sendo o estadiamento feito de acordo com os critérios de Quintero et al, que em
1999 propuseram cinco estadios de doenca com base em resultados de ecografia 2D e de

velocimetria Doppler da artéria e da veia umbilical, e do ducto venoso.



FISIOPATOLOGIA

O problema etioldgico primario subjacente a STFF relaciona-se com a arquitetura da
placenta, uma vez que anastomoses vasculares presentes na placenta monocoridénica sdo
fundamentais para o desenvolvimento da sindrome, sendo o risco de perda fetal e morbilidade
a longo prazo significativamente maior relativamente a placentas dicoriénicas devido a
presenca dessas anastomoses vasculares.(8)

Apesar de mais de 95% de todas as placentas monocoriénicas apresentarem
anastomoses vasculares, apenas uma parte conduz a complicagbes severas, nomeadamente
Restricdo do Crescimento Fetal (RCF) (11 a 21%), STFF (9%) e Sequéncia Anemia-Policitemia
(TAPS) (3 a 5%). (9-11)

Estas anastomoses dividem-se em trés tipos: arterio-venosas (AV), arterio-arteriais (AA)
e veno-venosas (VV).

Varias diferencas na angioarquitetura placentar tém sido referidas entre os varios
subgrupos de placentas monocoridnicas. Em geral, placentas associadas a RCIU sao
caracterizadas por uma grande discordancia na partilha, uma alta prevaléncia de insergcéo
velamentosa do corddo umbilical e grandes anastomoses AA; placentas associadas a STFF
sao caracterizadas por uma baixa prevaléncia de anastomoses AA; e placentas associadas a
TAPS tém normalmente apenas algumas anastomoses AV e uma baixa prevaléncia de
anastomoses AA.(9) Também foi demonstrada uma maior frequéncia de inser¢cédo velamentosa
do cordado umbilical significativamente maior em placentas associadas a STFF relativamente a
ndo STFF (33% versus 10%), enquanto a frequéncia de insercdo marginal do corddo néo
apresentava diferencas entre os dois grupos (19% versus 21%).(12)

As anastomoses AV sdo unidirecionais e anastomosam-se a um nivel capilar,
consistindo em vasos de alimentacdo sobre a superficie da placa coridnica, onde um cotilédone
€ abastecido por uma artéria de um dos fetos, sendo o sangue depois drenado por uma artéria
do outro. Por outro lado, as anastomoses AA e VV encontram-se exclusivamente sobre a
superficie da placenta, e apresentam um fluxo bidirecional, relativo as pressfes hidrostaticas
de cada feto. (2, 11, 13) Assim, anastomoses AV apresentam sempre um fluxo de um feto para
0 outro, enquanto anastomoses AA e VV apresentam um fluxo em ambas as direces,
dependendo da presséo interfetal.

As anastomoses AA sao detetadas mais frequentemente em placentas monocoriénicas
sem STFF e podem, por isso, desempenhar um papel importante na prevengdo do
desenvolvimento da sindrome. O papel protetor das anastomoses AA foi ja confirmado em
estudos placentarios in vitro e in vivo e em modelos matematicos para STFF. Anastomoses AA
estdo presentes em apenas 1/5 das placentas associadas a STFF em comparacdo com 4/5

das placentas néo associadas a STFF.(4, 11)



Uma anastomose AA pode funcionar como uma anastomose AV, com um fluxo
bidirecional, comportando-se, na verdade, como uma anastomose AV flexivel. Este tipo de
anastomose pode, assim, compensar o fluxo desequilibrado causado pelas anastomoses AV
unidirecionais.(4)

A STFF desenvolve-se, entdo, quando hd um desequilibrio de fluxo através das
anastomoses AV de um feto para o outro, que ndo é compensado pelas anastomoses AA ou
pelas AV contra laterais,(11) tendo-se mostrado estas placentas associadas a STFF
significativamente mais provaveis de apresentar partilha placentaria desigual, com auséncia de
anastomoses AA e presenca de anastomoses VV.(12)

Em 1/21 dos casos, contudo, ndo se verifica a presenca de anastomoses AV em
placentas associadas a STFF(12). Nestes casos, foi posta a hipétese de que uma estenose
arterial no feto recetor pode mudar o gradiente de pressdo das anastomoses AA, pela reducao
da pressao arterial no lado do feto recetor, transformando assim essas anastomoses AA, de
certa forma, em AV. (14) Conclui-se, assim, que a STFF requer uma anastomose AV do ponto
de vista funcional, que néo precisa de o ser, obrigatoriamente, do ponto de vista anatémico.

Embora o fluxo nas anastomoses VV seja também bidirecional, uma maior prevaléncia
de anastomoses VV em placentas associadas a STFF sugere que, em contraste com as
anastomoses AA, estas possam estar associadas a um aumento do risco para STFF,
nomeadamente na auséncia de anastomoses AA. A razao pela qual isso acontece ainda nao é
clara. Ao contrario do sistema arterial, a resisténcia na circulacdo venosa € baixa, estando o
gradiente de pressao entre os dois fetos propenso a ser afetado por fatores externos, como a
posicao fetal. As anastomoses VV podem, entdo, agir como anastomoses AV e conduzir a um
fluxo sanguineo unidirecional quando o gradiente de pressao entre os dois fetos na circulacéo
venosa tende para um dos fetos. Isto pode, em certas circunstancias, levar ao desenvolvimento
de STFF. (13)

Placentas de gestacbes MCMA e MCDA tém diferentes padrdes de anastomose. A
incidéncia de anastomoses AA em (virtualmente) 100% das placentas MCMA explica a razéo
pela qual a sindrome ocorre em menor percentagem nestas gestacfes gemelares, prevendo-se
gue as suas manifestagcbes sejam, aproximadamente, 5 vezes menos reconhecidas
relativamente a gestacbes MCDA.(15)

Embora as anastomoses vasculares sejam um pré-requisito anatémico, a patogénese
da STFF é mais complexa do que uma simples transferéncia de eritrocitos de um dador para
um recetor, até porque ambos os fetos tém geralmente valores de hemoglobina similares. A
STFF é, sim, um problema de discordancia de volume de liquido amni6tico, com um recetor
com sobrecarga de volume e um dador com deplecdo de volume, e ndo um problema de

discordancia de hemoglobina, com um recetor policittmico e um dador anémico. Portanto,



fatores enddcrinos relacionados com a homeostase de fluido e pressdo sao susceptiveis de
estarem também envolvidos, uma vez que h&d uma exposicdo a um ambiente enddcrino e a
mediadores vasoativos produzidos pelo outro feto. (4)

Os mecanismos precisos que iniciam 0 processo permanecem incertos, no entanto,
a compreensao atual sugere que a persisténcia do deslocamento de volume entre fetos
resulta em hipervolémia no recetor e hipovolémia no dador. Em resposta ao estiramento
cardiaco do feto recetor sdo secretados peptideos natriuréticos pelos cardiomidcitos,
aumentando a taxa de filtracdo glomerular e diminuindo a reabsorc¢ao tubular, promovendo
a polidria e o surgimento de polihidramnios.(11) Hipervolémia e concentraces anormais
de mediadores vasoativos resultam em hipertrofia cardiaca, cardiomegalia e disfuncéo
cardiaca no feto recetor, observando-se em aproximadamente 10% destes fetos disturbios
de saida do ventriculo direito, incluindo estenose pulmonar e atresia funcional ou
anatomica.(2)

Por outro lado, hipoperfuséo renal no dador resulta em hipoplasia tubular e atrofia.
Este fendbmeno leva a uma diminuicdo da distensdo da bexiga, com maior frequéncia do seu
esvaziamento, ou até auséncia completa de enchimento da bexiga num periodo de 60
minutos.(7) Estes achados conduzem a oliguria e oligohidramnios, que em Ultima instancia
resultam no fendtipo de stuck twin, sendo que o feto se apresenta como que compactado
contra a parede uterina, dado o reduzido volume de liquido amnidtico no seu saco,
encontrando-se a membrana amnidtica aderente ao seu corpo. (2, 7)

A hipoperfusédo renal conduz a uma sobre-regulacdo da secrecdo de renina e
ativacdo do sistema renina-angiotensina-aldosterona (RAA). A angiotensina Il é um
vasoconstritor potente que aumenta a resisténcia vascular periférica, podendo,
inicialmente, atuar como fator protetor, permitindo a manutencao da pressdo sanguinea no
feto dador. Adicionalmente, causa também a secrecdo de aldosterona pelo cértex da
supra-renal, aumentando a reabsor¢do tubular de soédio e de &gua, atuando contra a
hipovolémia. Os niveis de renina mostraram-se igualmente elevados em sangue do cord&o
umbilical de ambos os fetos, suportando a teoria de que as anastomoses placentarias
apresentam um papel na transferéncia de componentes do sistema RAA do dador para o
recetor. A transferéncia de volume cronica para o feto recetor e a ativagdo do sistema RAA
no dador agravam a hipoperfusédo renal, resultando na ativagdo persistente do sistema
RAA e mantendo um circulo vicioso.(11)

As alteracdes cardiovasculares no feto recetor sdo progressivas na auséncia de
tratamento uma vez que, inicialmente, a hipervolémia é compensada pelo aumento do
débito urinario. Contudo, eventualmente, a deterioracdo do feto dador leva a niveis

elevados de renina e angiotensina, que, como referido, sao transferidos para o feto recetor



através das anastomoses vasculares.(2, 16) No momento do diagnéstico, até 78% dos
fetos dadores apresentam sinais ecograficos de cardiomiopatia, nomeadamente aumento
das dimensdes cardiacas, aumento do indice cardiotoracico, e indice de performance
miocardica diminuido.(7, 16)

O fluxo umbilical venoso é significativamente maior no feto recetor do que no dador (2,
17), contudo, o avanco da severidade da doenca no feto recetor resulta numa progressiva
incapacidade cardiaca para acomodar o retorno venoso, sendo essa a principal causa para um
decréscimo no volume umbilical total e menores diferencas entre os dois fetos com o avancgo
da doenca. Estes achados sugerem que a diferenca no fluxo umbilical venoso é a
anormalidade cardiovascular subjacente responsavel pelos sinais clinicos nos estadios | e Il de
Quintero, enquanto manifestagdes cardiacas com capacidade diminuida para acomodar o
retorno venoso predominam nos estadios Il e 1V.(17) Os estadios de Quintero encontram-se
explicados no capitulo Apresentacéo Clinica e Diagnostico.

Por sua vez, o ducto venoso atua como um transdutor de pressdo e reflete a
pressdo de enchimento auricular e a pés-carga da pressao diastélica final ventricular. Um
aumento da pressao reflete-se num fluxo sanguineo anormal no ducto venoso em estadios
avancados da doenca, que mostram aumento da pulsatilidade e, posteriormente, auséncia
ou inversao do fluxo durante a contracgdo auricular.(11)

A disfuncao diastélica geralmente precede e € mais pronunciada do que a disfuncao
sistolica. Como consequéncia do miocardio espessado e disfuncional, surgem padrées de
enchimento ventricular monofasicos em 20% a 30% dos casos, semelhantes aqueles
observados em casos de cardiomiopatia restritiva, com predominancia pelo lado direito,
muitas vezes com um encurtamento do tempo de enchimento ventricular devido ao
aumento da pressdo ventricular, um prolongamento do tempo de relaxamento
isovolumétrico e um aumento do indice de Tei (indicador de funcéo sistélica e diastélica
baseado na avaliacdo do relaxamento isovolumétrico e tempo de contragédo
isovolumétrico).

Esta combinacgdo resulta em importante regurgitacdo tricispide em cerca de 30% -
50% dos fetos recetores, sendo grave em apenas metade destes.(18)

Também se verifica uma diminuicdo da contratilidade ventricular esquerda numa
fase inicial nos fetos recetores, reflexo também das alteragcdes precoces da sobrecarga
cardiaca.(19)

Por outro lado, os fetos dadores exibem, geralmente, parametros ecograficos normais
ao diagnostico, apresentando-se cerca de 3 a 10% com ondas Doppler anormais ou pulsacdes

venosas umbilicais. Devido a hipovolémia, o ducto venoso dilata e permite maior desvio de



sangue através dele, promovendo um aumento na transmissédo das ondas de pulso na veia
umbilical.(11)



APRESENTACAO CLINICA E DIAGNOSTICO

Todas as mulheres com uma gravidez gemeral devem ser submetidas ao DPN,
realizado entre as 11 e as 13+6 semanas de gestacdo, com uma avaliacdo dos marcadores
ecograficos, que permite detectar a viabilidade fetal, a corionicidade, o comprimento cranio-
caudal, translucéncia da nuca, presenca de 0ssos do nariz e avaliacdo da fluxometria no ducto
venoso. Perante uma situagdo de monocorionicidade, a ultrassonografia deve ser realizada a
partir das 16 semanas com uma frequéncia superior ao habitual, de modo a diagnosticar e
estadiar precocemente uma eventual STFF.(3)

A STFF é, entdo, diagnosticada no periodo pré-natal por ecografia. O diagnéstico
requer 2 critérios: (1) a presenca de uma gravidez MCDA,; (2) a presenca de oligohidramnios
num dos sacos amnidticos (definidos como um maximal vertical pocket [MVP] <2 cm), e de
polihidramnios no outro (um MVP> 8 cm). MVP de 2 e 8 cm representam os percentis 5 e 95
para as medi¢des do liquido amnidtico, respetivamente, e a presenca de ambos € usada para
definir estadio | da STFF. (11)

Embora seja de boa pratica fazer o diagnostico da STFF no primeiro trimestre, nem
sempre h& essa oportunidade, sendo o diagnoéstico feito mais frequentemente durante o
segundo ou terceiro trimestres, em particular quando as complicagfes surgem e exigem ja uma
abordagem especifica.(20) Um estudo de Gandhi et al mostrou que pacientes com STFF
confirmada s&o referidos para centros especializados com estadios avancados de doenca
(69% com estadios 1lI-V), com 59% dos encaminhamentos feitos apds as 20 semanas de
gestacédo e 3% ja com morte fetal.(21)

A visualizag&o do twin peak sign (sinal de Lambda - aparéncia triangular do cérion entre
as camadas de membrana interfetal dupla) confirma a gravidez dicoriénica (contudo, a sua nao
visualizagdo néo significa que a gravidez seja monocorionica). A medicdo da espessura da
membrana com ecografia 2D tem uma grande variabilidade inter e intra-observador, o que
dificulta a sua utilizacdo para a tomada de decisao clinica. Assim sendo, quando o diagndstico
ndo foi feito no primeiro trimestre com acesso a ecografia 2D, estudos defendem que a
medicao da espessura da membrana utilizando a técnica multiplanar 3D €, atualmente, uma
boa alternativa para o diagndstico de corionicidade em gestacdes gemelares durante o
segundo e terceiro trimestres.(20)

O estadiamento para STFF mais vulgarmente utilizado foi desenvolvido por Quintero et
al em 1999 baseado apenas em achados ecograficos.(22)

Quintero sugeriu um sistema de estadiamento baseado numa sequéncia proposta de
eventos fisiopatoldégicos em STFF, correlacionados com a evolugdo pos-natal num estudo
retrospetivo. Quintero prop6s cinco estadios de doenga com base em resultados de ecografia

2D e de velocimetria Doppler da artéria e da veia umbilical, e do ducto venoso:



Estadio | — sequéncia oligohidramnios/ polihidramnios, e bexiga do feto dador visivel.
Doppler em ambos os fetos sem alteragoes.

Estadio Il - sequéncia oligohidramnios/ polihidramnios, mas bexiga do feto dador nao
visivel. Doppler em ambos os fetos sem alterages.

Estadio Ill - sequéncia oligohidramnios/ polihidramnios, bexiga ndo visivel, e Doppler
com alteracBes. Velocidade diastolica final na artéria umbilical ausente ou invertida, fluxo
invertido em onda a do ducto venoso, ou fluxo pulsétil na veia umbilical em qualquer um dos
fetos.

Estadio IV - um ou ambos os fetos mostram sinais de hidropisia.

Estadio V — abortamento de um ou ambos os fetos. (22)

O desequilibrio do fluxo de volumes entre os dois fetos é sugerido pelos polihidramnios
no feto recetor e pelos oligohidramnios no feto dador, correspondendo na fase mais inicial ao
estadio |, progredindo posteriormente para anuria no dador (ausente enchimento da bexiga —
estadio I). Desequilibrio da fung&o cardiovascular € indicado pelo fluxo sanguineo no Doppler
criticamente alterado (estadio Ill) ou hidropisia fetal (estadio IV). Portanto, estadios | e Il sdo
caracterizados por dados clinicos de desequilibrio de volume, enquanto estadios Ill e IV
indicam compromisso cardiovascular progressivo.(17)

Apesar de discordancia no crescimento fetal (geralmente definida como superior a 20%)
e restricdo de crescimento fetal (peso fetal estimado de 10% para a idade gestacional) muitas
vezes complicarem a STFF, nenhum dos dois representa critério de diagnéstico para a
sindrome.(3)

Para além de vigiar a gravidez MCDA para o desenvolvimento de alterac6es no liquido
amniotico, ha varios outros achados ecogréficos no primeiro e segundo trimestres que tém sido
associados a STFF.(3)

No primeiro trimestre, a micg¢do fetal s6 fornece uma pequena contribuicdo para o
volume de liquido amnidtico. Assim sendo, polihidramnios e oligohidramnios nédo sao tao
proeminentes como mais tarde na gestagdo. Durante uma ecografia de primeiro trimestre,
discordancia da espessura da translucéncia nucal, bem como alteragées no ducto venoso e
fluxo da valvula tricispide podem ser os Unicos sinais de desequilibrio de volume, e estdo
relacionados com a progresséo clinica para STFF com discordancia nos volumes de liquido
amniotico e no crescimento fetal, posteriormente, no segundo trimestre.(7)

No segundo trimestre, a sequéncia de polidria no dador e oliguria no recetor, com o
achado associado de polihidramnios/ oligohidrdmnios, torna-se entéo o critério de diagndstico
principal de STFF. Uma vez que este limiar de diagnéstico tenha sido atingido, o impacto
obstétrico dos polihidramnios de desenvolvimento acelerado e as manifestacbes

cardiovasculares fetais definem os riscos de parto prematuro e de lesdo organica/ morte fetal,
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respetivamente. Uma gestacdo do segundo trimestre com placentacdo MCDA, com
polihidramnios isolados num dos sacos amniéticos, esta em maior risco de progressao para
STFF, especialmente se o seu diagnéstico for feito antes das 20 semanas de gestacdo ou se
um dos fetos apresentar restricdo de crescimento.(23) Oligohidramnios isolados também se
associam a um aumento desse risco.(24)

Quando graves, oligohidramnios no saco amniético do dador podem levar ao fenoétipo
de stuck twin. Em contraste, o feto recetor tem grande mobilidade num grande volume de
liguido amniotico, o que também comprime o saco amniético do feto dador e pode levar a
encurtamento do comprimento do cérvix materno.(2)

No terceiro trimestre, ha maior propensdo para o desenvolvimento de sintomas
maternos, uma vez que polihidramnios podem aumentar a distensdo do Utero e encurtar o
comprimento do colo uterino, levando até a parto prematuro. Ha também o potencial para a
Sindrome de Espelho Materna, uma condi¢cdo rara com edema materno em associagdo com
hidropisia fetal, com um sério risco para a saude materna e morbilidade fetal. Sintomas
maternos, tais como rapido inicio de edema com comprometimento respiratério ou cardiaco,
deve levar a avaliagédo para sinais fetais de STFF.(7)

Relativamente as alteracdes cardiacas fetais atras citadas, estudos relataram mudancas
significativas na estrutura e fungdo ventricular, mesmo nos estadios iniciais da STFF no feto
recetor (estadios de Quintero | e Il), destacando a importancia que uma cuidada avaliacdo da
estrutura e funcdo cardiaca pode ter no diagndstico de STFF, quando critérios de diagnostico
mais avancados nao estdo ainda presentes.(19, 25) Até 70% dos fetos receptores na STFF
mostram sinais ecocardiograficos de comprometimento cardiaco anatémico ou funcional no
momento do diagnéstico.(11)

Um ndmero substancial de fetos apresenta um maior grau de severidade da doenca
baseado na avaliacdo cardiovascular do que no sistema de Quintero, tendo sido
demonstrado que as altera¢gfBes cardiovasculares mais comuns séo hipertrofia ventricular
(49%), dilatacdo ventricular (48%), e fluxo diastolico anormal da artéria umbilical do feto
dador (36%).(26)

Por conseguinte, tentativas tém sido feitas para melhorar a classificacdo atual da
sindrome, com a introdugdo de parametros cardiovasculares, sendo a mais extensamente
utilizada o score cardiovascular CHOP (Children's Hospital of Philadelphia). Este sobrepde-
se, em parte, ao estadiamento de Quintero, e inclui onze itens quantificando alteragdes no feto
recetor e apenas um no dador.(11) O score CHOP n&o conseguiu, contudo, mostrar qualquer
valor progndstico significativo para a sobrevivéncia fetal, havendo até uma melhoria da
sobrevida fetal ap6s fotocoagulacdo seletiva de vasos placentarios por laser com o aumento do
estadio CHOP.(27)
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Como referido anteriormente, em gestacoes MCDA, deve ser feito um controlo
ecografico mais frequente, incluindo medicdo do maximal vertical pocket, avaliacdo do
crescimento fetal, e avaliagdo da bexiga. Deve ser incluido um estudo Doppler de ambos o0s
fetos, avaliando a artéria umbilical, ducto venoso, e veia umbilical, uma vez que estes
parametros ajudam a avaliar a gravidade da STFF. Adicionalmente, o pico de velocidade
sistolica da Artéria Cerebral Média (MCA-PSV) deve ser também medido, uma vez que €&
necessario para diagnosticar ou distinguir STFF de uma coexistente Sequéncia Anemia-
Policitemia (TAPS).(7)

A vigilancia de gestacdes monocorionicas deve, entdo, ter também em conta o potencial
para TAPS. TAPS foi recentemente descrita em gestacdes MCDA, e é definida como a
presenca de anemia no feto dador e policitemia no feto recetor. E diagnosticada no periodo
pré-natal, por MCA-PSV do dador superior a 1,5 vezes a mediana e MCA-PSV do recetor
inferior a 1 vez a mediana, na auséncia de oligohidramnios / polihidramnios.(11) TAPS pode
ocorrer espontaneamente em cerca de 3-5% das gestagbes monocoribnicas sem
complicacdes, ou de forma iatrogénica ap0s ablagdo por laser em STFF, em até 13% dos
casos. (7, 28, 29)

TAPS resulta em grandes diferencas de hemoglobina sem aparecimento da sequéncia
oligo-polihidramnios (TOPS) e, provavelmente, sem o desequilibrio enddcrino resultante.

Desconhece-se o0 porqué de, em alguns casos, a transfusdo ser unicamente de
eritrocitos e, noutros casos, se acompanhar por uma transferéncia de volume. A hip6tese que
se coloca é a de que cada STFF comeca, inicialmente, como TAPS, com a transfusédo de
sangue do feto dador para o recetor, resultando em anemia no dador e policitemia no recetor.
Seria de esperar que a anemia fetal se associasse a polihidramnios, o que ndo acontece na
STFF. Esta mudanca no volume pode dever-se ao facto de ser um mecanismo compensatorio
para corrigir a discordancia na hemoglobina, com o feto recetor a extrair volume do dador,
mascarando, assim, a sua policitemia, enquanto ha deple¢cdo de volume no dador para
mascarar a sua anemia. Como na TAPS as anastomoses sdo tipicamente muito pequenas, ha
um menor territorio partilhado entre os dois fetos nessas placentas. Na STFF, por outro lado,
anastomoses maiores permitem uma maior partilha entre os dois fetos, permitindo uma maior
transferéncia de volume do que na TAPS.(30)

Outra complicacéo associada a gestagcdes MCDA é a discrepancia no crescimento fetal.
Esta ndo é critério diagnostico para STFF, contudo, avaliacbes do crescimento fetal sé@o
essenciais para a vigilancia eficaz destas gestacfes, uma vez que a partilha placentaria
desigual nestes fetos pode levar a um crescimento discordante isolado, definido como uma
diferenca de tamanho de 25% entre os dois fetos. Até 20% das gestacdes complicadas por

discordéancia do crescimento fetal evoluem posteriormente para STFF.(7)
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RCF é outra complicacdo importante em gestacdes MCDA, podendo ser uma
complicacdo de STFF (num contexto de insuficiéncia placentaria) ou afetando seletivamente
um feto de uma gestacdo monocoridnica(31). Na RCF, o peso fetal estimado de um dos fetos
encontra-se abaixo do percentil 10.(7) Mais uma vez, e contrariamente & STFF, ndo ha TOPS,
e a partilha placentéria desigual parece ser o determinante mais importante do crescimento
desigual. Assim, principalmente o feto menor é afetado, e o progndstico depende em grande
medida do momento de aparecimento e gravidade da restricdo de crescimento, bem como de

caracteristicas Doppler nesse feto.(11)
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TRATAMENTO E OUTCOME

STFF presente no segundo trimestre tem uma taxa de mortalidade perinatal que pode
oscilar entre os 80 e os 100%, e um risco de alteracBes do desenvolvimento de 15 a 50% nos
sobreviventes. (6, 17) Opcbes terapéuticas incluem fotocoagulacdo a laser por fetoscopia,
amniorreducdo, septostomia e feticidio seletivo, sendo a abordagem expectante também
uma opcdo. Fatores determinantes na abordagem incluem a idade gestacional no
momento do diagndstico, o comprimento do colo do Utero, e fatores técnicos relacionados
com a fetoscopia, nomeadamente localizacdo da placenta, local de inser¢cdo do corddo

umbilical, e anatomia materna.(7)

Abordagem Expectante

Entende-se por abordagem expectante uma monitorizacdo apertada de uma patologia,
em que o tratamento ndo € iniciado até que sintomas o justifiquem, ou surjam alteracdes de
parametros mensuraveis.

Para STFF no estadio |, o tratamento continua a basear-se num equilibrio clinico, ndo
havendo dados concretos relativamente a preferéncia pela abordagem expectante ou
fotocoagulagéo a laser. Até haver dados mais concretos, ambos os tratamentos sdo adequados
neste estadio, tendo-se mostrado uma progressao da sindrome significativamente maior nos
grupos em que foi realizada amniorredugdo (30%) relativamente a abordagem expectante
(15%) ou fotocoagulacdo a laser (0%).(32) Um outro estudo retrospetivo mostrou mesmo uma
progressao, no caso de abordagem expectante, inferior a 10%.(33)

Assim sendo, a maioria dos centros especializados na avaliagdo e tratamento das
gestacbes complicadas por STFF recomenda a abordagem expectante no estadio | de
Quintero.(6)

A partir do estadio Il ndo se verificam quaisquer estudos randomizados, contudo uma
revisdo de 28 estudos envolvendo gestacdes com STFF nédo tratadas entre 1966 e 1991,
mostrou que a sobrevivéncia perinatal global foi de 30% e a sobrevivéncia por idade
gestacional no momento do diagnostico foi: <24 semanas (30%), <26 semanas (33%) e <28
semanas (27%), apresentando-se 9 dos 12 sobreviventes com follow-up neurologicamente
normal. (34)

Assim sendo, dada a grande percentagem de pacientes no estadio | que estabilizam ou
até regridem (85%), faz sentido que a abordagem expectante surja como uma hipotese viavel
nestes casos, contudo os dados acima apresentados sustentam a necessidade de uma

interveng&o na doenca mais grave ou progressiva.
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Amniorreducéo

A Amniorreducdo é um procedimento que pode ser realizado a qualquer momento a
partir das 14 semanas, e envolve a remocao de liquido amniético do saco amniotico do feto
recetor através de amniocentese. Geralmente, € realizada somente quando o MVP é superior a
8 cm, com o objetivo de o corrigir para valores inferiores (normalmente 5 ou 6 cm).(7)

O procedimento pode ser realizado uma s6 vez, podendo ser suficiente para resolver
STFF de estadios | ou Il, ou de forma seriada, por exemplo, sempre que o valor de MVP
ultrapasse os 8 cm, quando a gravida desenvolve sintomas de excessiva atividade uterina ou
em caso de compromisso respiratorio materno.(1, 35)

O objetivo da amniorredugdo € o de reduzir as pressdes intravasculares intra-
amnidticas e placentérias, potencialmente facilitando o fluxo sanguineo placentario, e/ou,
eventualmente, reduzir a incidéncia de trabalho de parto prematuro relacionada com
polihidramnios.(1, 7) Contudo, pode ter também efeitos benéficos na condigcdo da doenca.
Tanto o Doppler colorido da artéria uterina como o teste de bem-estar fetal tém mostrado
melhoria ap0s a amniorreducdo. A presenca de polihidramnios comprime a placenta e aumenta
a taxa de transfusdo para o feto recetor, e uma vez aliviando-se essa presséo, contraria-se

este fenomeno.(1)

Septostomia

O objetivo da perfuracao intencional da membrana amniotica € levar a um equilibrio do
volume de liquido amnidtico e pressao entre as duas cavidades amnidticas.(3, 34)

Este conceito foi proposto em 1998 por Saade et al, com o pressuposto de que o
equilibrio de volumes poderia ajudar a solucionar casos graves de STFF, uma vez que a
degluticéo pelo feto dador do excesso de liquido amniético, produzido pelo feto recetor, € uma
das explicagbes para a raridade de STFF em gestacdes monoamniéticas.(35)

No entanto, modelos computadorizados ndo demonstraram que a restauracdo de
liqguido amniodtico no saco amnidtico do feto dador aumente a sua degluticio e aumente o
volume intravascular.(34)

Num ensaio randomizado, a sobrevivéncia de pelo menos uma crianga nao diferiu entre
amniorreducao e septostomia (78% e 80%, respetivamente). No entanto, o estudo aponta para
uma desaceleracdo do processo da STFF com septostomia, sendo que mais de metade das
gestacdes submetidas a septostomia necessitaram apenas da intervencao invasiva inicial.(35)

Assim como na amniorreducédo, a septostomia acaba por ser mais Util para prolongar a

gravidez em pacientes que atingiram ja as 26 semanas de gestacao.(34)
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Fotocoagulacéo a Laser por Fetoscopia

Para os estadios Il a IV entre as 16 e 26 semanas de gestacdo, a fotocoagulacdo a
laser das anastomoses placentarias € o tratamento de primeira linha.(7) No entanto, onde ha
experiéncia insuficiente para realizar a cirurgia ou quando a gravidez ultrapassou as 26
semanas, a amniorredugdo continua a ser o tratamento de escolha.(1)

Este procedimento envolve a fotocoagulacdo das anastomoses vasculares que
atravessam a placenta.

Primeiramente introduzida por De Lia em 1990, a ablacdo das anastomoses a laser
ganhou aceitacao generalizada como o tratamento definitivo para STFF graves entre as 16
e as 26 semanas de gestacao.(7, 34)

De Lia et al fotocoagulavam vasos que pareciam ser suspeitos de serem
anastomoses. Mais tarde, Ville et al sugeriram a fotocoagulagdo de todos os vasos que
atravessavam a membrana divisoria. Desta forma, a referéncia anatémica da membrana
amniotica permitia uma melhor reprodutibilidade da técnica e comparacéo de resultados.
Infelizmente, a localizagdo anatomica da membrana divisoria na superficie da placenta é
conhecida por ter pouca relagdo com a distribuicéo real dos territorios vasculares dos dois
fetos.(36)

Originalmente, era, entdo, realizada a ablagdo nédo seletiva de todos os vasos de
superficie sobre a placenta que atravessavam a membrana divisoria, até que Quintero
propds uma técnica para identificar com precisao as anastomoses vasculares placentarias
a serem coaguladas (fotocoagulacdo a laser seletiva [SLPCV]). Nesta técnica, as
anastomoses vasculares sao, inicialmente, mapeadas, e, de seguida, fotocoaguladas na
ordem sequencial arterio-venosas, veno-arteriais, e arterio-arteriais.(34) Estes pacientes
mostraram ter o dobro da probabilidade de sobreviver passado 30 dias face ao
procedimento anterior.(37) A sobrevivéncia de pelo menos um feto era superior com este
método relativamente a ablacdo ndo seletiva (83 contra 61% numa série inicial de 92
pacientes com 18 tratados de forma ndo seletiva, e 93 contra 50% numa série de
acompanhamento de 314 pacientes, mas com apenas 4 tratados de forma nédo seletiva). A
melhoria dos resultados deveu-se a uma menor taxa de abortamento duplo (5,6 contra
22% com a ablac&o néo seletiva).(34)

No entanto, no processo acima descrito, em até 33% das gestacOes tratadas,
algumas anastomoses permanecem patentes. Essas anastomoses patentes residuais
podem causar complicacdes graves, como TAPS (13%) ou STFF recorrente (14%).(38)

Um avanco recente tem como alvo todo o equador vascular com uma técnica

denominada Solomon, onde o objetivo da ablacdo a laser é separar funcionalmente a
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placenta em duas regides, deixando de haver comunicacdo entre os dois fetos. Esta
desassociacdo das circulagbes € muitas vezes referida como descoronizagdo da placenta
monocoridnica.

Visualizacdo adequada do equador vascular que separa os cotilédones de um feto
do outro é fundamental para a fotocoagulacao a laser.(3) Quando tecnicamente possivel, a
descoronizagdo equatorial converte a circulagdo monocoridnica em dois sistemas
vasculares independentes, revertendo os disturbios hemodindmicos associados a STFF
nos dias apds o tratamento. Isto também reduz os riscos para o feto sobrevivente no caso
do abortamento do outro, e pode reduzir a reincidéncia de STFF e a ocorréncia de TAPS
pos-laser, sem aumentar os resultados adversos.(39) A técnica de Solomon também se
mostrou associada a menor risco de complicagdes por anastomoses residuais.(38)

No seguimento de sobreviventes durante pelo menos 2 anos apos a data prevista
para o parto, ndo foi encontrada qualquer diferenca na sobrevivéncia a longo prazo sem
comprometimento do desenvolvimento neurolégico entre as duas técnicas utilizadas.
Tendo em vista a redugdo de complicagBes a curto prazo e auséncia de aumento de
efeitos adversos a longo prazo, estes dados apoiam a utilizagdo da técnica de Solomon no
tratamento da STFF.(39)

As duas maiores complicacbes dos procedimentos de fotocoagulacdo a laser séo a
rutura prematura de membranas (PROM) e a TAPS.

A separagdo da membrana corionica foi, previamente, apresentada como fator de
risco para resultados adversos na gravidez, incluindo PROM e parto prematuro, podendo
esta separacdo ser espontanea ou relacionada com procedimentos invasivos. Uma série
de casos descritos na literatura mostrou um risco aumentado de PROM no contexto de
separacdo da membrana sobre o orificio cervical interno, sendo esta separacédo referida
como moon sign.(40) Contudo, outros dados mostram que 0 moon sign identificado no pré-
operatério parece ser um achado benigno, ndo associado com PROM na STFF. No pés-
operatorio, a separacdo da membrana pode ser fracamente associada com PROM aos 21
dias, mas mais estudos sdo necessarios para confirmar essa associagdo.(41)

As taxas de PROM apos fotocoagulagdo a laser & uma e trés semanas sédo 7 e
17%, respetivamente.(34) PROM iatrogénica, maior numero de anastomoses
fotocoaguladas e encurtamento no pré-operatério do ceérvix, mostraram-se
independentemente associados com parto espontadneo. Assim sendo, estratégias para
prevenir tanto a PROM iatrogénica como 0 encurtamento do cérvix mostram-se
urgentemente necessarias. (42)

Outras complicacdes incluem vazamento de liqguido amniético para a cavidade

peritoneal materna (7%), hemorragia vaginal (4%), descolamento prematuro da placenta
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(2%), e corioamniotite (2%). Uma sindrome de banda amni6tica foi também relatada. Estas
taxas de complicacdo sao comparaveis as da amniorreducdo, com a excecao de PROM,
que ocorre mais frequentemente apds fotocoagulagéo a laser.(34)

60% dos fetos dadores e 70% dos fetos recetores tiveram outcomes positivos apos
a fotocoagulacéo a laser.(43)

Um estudo multicéntrico randomizado de 2004 mostrou que em STFF grave tratada
antes das 26 semanas de gestacdo, fotocoagulacdo a laser resultou em taxas de
sobrevivéncia mais elevadas e melhores resultados neurolégicos do que a amniorreducao,
tanto no periodo perinatal como durante os primeiros seis meses de vida. (44)

Varios estudos descrevem insuficiéncia renal pds-natal apés STFF, nomeadamente
com a realizagdo de autOpsias em fetos afetados por STFF, nas quais estes se
apresentavam com disgenesia tubular renal (45) e perda de tdbulos proximais
diferenciados, associados com atrofia dos tubulos medulares, em 12 de 25 fetos
dadores.(46) Pensa-se que a perfusdo renal pobre do feto dador in utero seja a causa de
desenvolvimento deficiente ou retardado dos rins. Um estudo descrevendo os resultados a
longo prazo da funcédo renal apo6s STFF tratada por fotocoagulacdo a laser mostra,
contudo, que tanto fetos dadores como recetores apresentavam uma funcdo renal normal
numa idade média de trés anos.(47)

Por outro lado, a nivel cardiaco, sobreviventes tratados com laser mostraram
apenas pequenas diferencas em relacdo ao outro gémeo na funcao cardiaca diastélica em
seguimentos feitos na infancia (diminuicdo minor do enchimento diastélico precoce nos
recetores em comparacdo com os dadores), e mesmo em relacdo aos controlos, sugerindo
um resultado favoravel a longo prazo.(48)

Por fim, em relacdo ao desenvolvimento neurolégico, um estudo transversal
observacional de 2015 mostrou que a maioria das criancas apo6s fotocoagulacdo a laser
(com idades de 1 més a 2 anos e 4 meses) alcancou o neurodesenvolvimento esperado de
acordo com a idade.(49)

Uma meta-andlise de 2013 comparou lesGes cerebrais apdés amnioreducéo
relativamente a fotocoagulacdo a laser, incidindo a maioria dos estudos sobre o periodo
neonatal, estendendo-se apenas um deles até ao primeiro ano de idade. Esta meta-andlise
mostrou um risco sete vezes maior de lesédo cerebral grave em criancas tratadas com
amniorreducdo. Nas criancas sobreviventes ap0s o periodo neonatal, a probabilidade de
apresentar leses neurologicas era trés vezes superior apos amniorreducdo. A razdo apontada
para essa diferenca € de que o0 aumento do risco de leséo cerebral grave se deva ao aumento

da taxa de prematuridade, que é um fator de risco conhecido para morbilidade e mortalidade
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neonatal.(50) A morbilidade neuroldégica néo diferiu para o tipo de feto (dador ou
recetor).(43)

Contudo, h&d uma escassez crucial de estudos sobre lesdo cerebral e desenvolvimento
neurolégico a longo prazo na STFF. Embora ambas as técnicas tenham sido introduzidas ha
mais de duas décadas, a maioria dos estudos em STFF concentram-se, principalmente, no
resultado perinatal imediato, ndo havendo possibilidade de tirar conclusdes a longo prazo. (50)

Apesar de a grande maioria dos estudos sobre STFF se focar em gestacbes gemelares
duplas, a sindrome nao se restringe apenas a estas, uma vez gue placentacdo monocoriénica
pode estar também presente em gestacdes com maior nimero de fetos.

Num estudo em que 11 gestacBes triplas complicadas por STFF graves foram
avaliadas, os resultados demonstraram que a fotocoagulacdo a laser endoscopica das
anastomoses placentarias é viavel nestas gestacdes. Contudo, o tratamento parece estar
associado a um melhor outcome perinatal em gestacdes dicoridnicas (em que dois fetos
partiiham a mesma placenta, mas o terceiro apresenta placentacdo independente), mas néo
em gestacdes monocoridnicas (em que os trés fetos partilham a mesma placenta). (51)

Uma outra revisdo sistematica e meta-analise mostrou que 50% dos casos de STFF em
gestacdes trigemelares envolveram os trés fetos, com dois fetos dadores e um feto recetor na
maioria dos casos. Em comparagédo com as gestacoes duplas, a fotocoagulacéo a laser nestes
casos apresenta dificuldades técnicas especificas, incluindo diminui¢cdo da visualizagcdo devido
a presenca de varios sacos amniéticos, e aumento do risco de separacdo da membrana

coridénica.(52)

Feticidio Seletivo

Feticidio seletivo pode ser a melhor opcdo quando a STFF é complicada por uma
anomalia que ameaca a vida de um dos fetos, quando a fotocoagulacdo a laser falha (por
exemplo, stuck twin dador que cobre o local de anastomose da placenta, ou hemorragia
intra-amniotica significativa durante o procedimento que obscurece a visualizagdo), ou
guando um feto ameaca o bem-estar do(s) outro(s).(34, 53)

No entanto, o método convencional de injecdo fetal de cloreto de potassio
intravascular, tal como utilizado em gestacdes multicoridénicas, ndo é adequado, uma vez
que a substancia pode embolizar para o feto saudavel, e anastomoses patentes podem
causar hemorragia feto-fetal aguda do sobrevivente para a circulacdo do feto inviavel.(53,
54)

Apobs o sucesso do tratamento da STFF por fotocoagulacéo a laser, principalmente

com a técnica de Solomon, os sistemas circulatérios de ambos os fetos tornam-se
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independentes um do outro, convertendo assim a gestacdo a uma gestacdo gemelar
dicoriénica funcional. Portanto, teoricamente, a injecao de cloreto de potassio intravascular
num dos fetos apOs a cirurgia a laser bem-sucedida ndo deve resultar na passagem do
agente feticida, nem causar alteragbes hemodindmicas no outro feto. Um estudo
descrevendo 3 casos entre 2003 e 2013, nos quais se optou por feticidio seletivo com
cloreto de potéssio apés SLPCV, mostrou que todos os outros fetos sobreviveram, sem
sequelas neurologicas detetadas no pés-parto (51).

Uma série de outros procedimentos minimamente invasivos foram desenvolvidos
para produzir confinamento circulatério completo do feto escolhido para o procedimento.
Atualmente, as duas técnicas mais vulgarmente utilizadas para feticidio seletivo séo
oclusdo bipolar do corddo umbilical (BCO) e, mais recentemente, a ablacdo por
radiofrequéncia (RFA).(55)

O feto para o qual se prevé haver menor hipétese de sobrevivéncia é, geralmente,
selecionado para o procedimento. Contudo, a sobrevivéncia mostra-se semelhante entre
dadores e recetores, ndo havendo diferengcas nos dados disponiveis para ambos o0s
grupos.(53, 56)

Uma reviséo sistematica de 2015 da literatura disponivel sobre feticidio seletivo em
gestacbes monocoridnicas com o uso de ambos os métodos concluiu que gestantes
submetidas a RFA tiveram menores taxas de morte neonatal comparativamente a BCO.
Contudo, a morte em periodo pré-natal do feto ndo submetido ao procedimento foi maior
no grupo RFA. Nenhuma destas diferengas foi, contudo, estatisticamente significativa.

Quando os resultados foram estratificados de acordo com a indicacdo para o
procedimento, STFF teve taxas de sobrevida global mais baixas em comparagdo com
outras indicagcfes, com taxas de sobrevida global mais baixas no grupo RFA (67,3%) em
comparagdo com o grupo BCO (76,8%). E provavel que BCO apresente melhores ou mais
completas oclusfes vasculares comparativamente com RFA e, assim, reduza a

probabilidade de hemorragia durante ou logo apés a reducéo seletiva.(55)
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CONCLUSAO

A STFF encontra-se presente em 9 a 15% das gestacdes MCDA e em 6% das
gestacdes MCMA, com uma incidéncia total de 1 a 3 por 10.000 gestacfes, mostrando-se a
incidéncia em gestacbes MCDA concebidas por fertilizacdo in vitro diminuida relativamente
aguelas concebidas naturalmente.

O problema etioldgico primario subjacente a STFF relaciona-se com a arquitetura da
placenta presente nas gestacdes MCMA, estando associada a presenca de anastomoses
vasculares, e sendo o risco de perda fetal e morbilidade a longo prazo significativamente
maiores relativamente a placentas dicorionicas.

As placentas presentes na STFF apresentam um desequilibrio de fluxo através das
anastomoses AV de um feto para o outro, anastomoses essas que apresentam um fluxo
apenas unidirecional, que ndo é compensado pelas anastomoses AA (anastomoses de fluxo
bidirecional, muitas vezes ausentes nestes casos) ou pelas AV contralaterais. Apesar de
apresentarem também um fluxo bidirecional, pensa-se que as anastomoses VV possam estar,
por sua vez, associadas a um aumento do risco para STFF, nomeadamente na auséncia de
anastomoses AA, dado o seu fluxo poder ser alterado por fatores externos.

A compreensao atual sugere que a persisténcia de uma permuta de volume entre
fetos resulta em hipervolémia no feto recetor e hipovolémia no feto dador, levando a
alteracOes cardiacas e renais fetais.

Embora o estadiamento de Quintero ajude a classificar a gravidade da doencga, ndo
se mostra sensivel para a predicdo do seu desfecho. A avaliagdo do sistema
cardiovascular fornece uma visdo mais completa da fisiopatologia e gravidade da STFF e
deve fazer parte integrante da abordagem de gestagcdes MCDA, ainda que nenhum score
com base em alteragdes cardiovasculares tenha mostrado, até a data, qualquer valor
prognostico significativo para a sobrevivéncia fetal.

O diagndstico é, maioritariamente, feito nos segundo e terceiro trimestres da gravidez,
em particular quando as complicacbes que exigem abordagem especifica surgem. Contudo,
surgem ja no primeiro trimestre sinais de desequilibrio de volume, que podem indiciar um
diagnostico precoce, nomeadamente discordancia da espessura da translucéncia nucal, bem
como altera¢cdes no fluxo do ducto venoso e regurgitacao da valvula tricuspide.

STFF presente no segundo trimestre tem uma taxa de mortalidade perinatal de quase
90%, e um risco de alteracbes no desenvolvimento de 15 a 50% nos sobreviventes. E de
extrema importancia um acompanhamento cuidado e criterioso destas gestacdes, com
abordagens terapéuticas atempadas, focando um desfecho favoravel.

A técnica de Solomon é atualmente a técnica com maior evidéncia de melhor outcome

fetal, principalmente em estadios mais avancados, tendo reduzido, significativamente, a
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incidéncia de TAPS e STFF recorrente apds o procedimento, assim como de anastomoses
residuais. Também nédo parece estar associada a um aumento de qualquer resultado adverso
identificavel ou complicacgéo.

Contudo, ainda se verifica uma escassez significativa de dados a longo prazo de
criancas que nasceram apoés tratamento para STFF in utero, especialmente a nivel
cardiovascular e do neurodesenvolvimento, sendo que sao necessarios mais estudos focados

na sobrevida livre de doenca destas criancas.
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