Monochoriale Zwillinge

Besonderheiten in der Schwangerschaft

und unter der Geburt

Monochoriale Schwangerschaften haben ein erhohtes Risiko fiir
verschiedenste Komplikationen. Sie stellen haufig eine Heraus-
forderung fiir die betreuenden Arzte dar (1). Schwangere mit
monochorialen Zwillingen sollten auf klinische Symptome
aufmerksam gemacht werden.

it dem heutigen Standard der prinatalen Betreuung sollte eine

Monochorionizitit im ersten Trimester diagnostiziert wer-
den (Abb. 1). In ca. 4% stellt sich hierbei eine Monoamnionizitédt
(Abb. 2) mit 1 oder 2 Dottersicken und in 1% Siamesische Zwil-
linge (Abb. 3) heraus. Worauf bei Monochorialen im Schwanger-
schaftsverlauf oder unter der Geburt geachtet werden sollte, wird
im Folgenden dargelegt.

Préanatale Diagnostik

Wird die Nackentransparenz(NT)-Messung zum Aneuploidie-
Screening gewihlt, sollte der Durchschnittswert beider Zwillinge
herangezogen werden (2). Eine diskordant erhohte NT (>20%)
oder eine Scheitel-Steissldngendifferenz >10% bei Monochorialen
wird als Frithmarker fiir ein spater auftretendes feto-fetales Trans-
fusionssyndrom (FFTS) oder schwere Wachstumsretardierung dis-
kutiert (2-4). Mittlerweile ist auch ein fetales DNA-Screening aus
miitterlichem Blut moglich, wenn die fetale Fraktion analog den
Einlingsschwangerschaften >4% betrdgt (5). Da monochoriale
Zwillinge im Vergleich zu dichorialen ein 2-3fach erhéhtes Fehl-
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Abb. 1: Ultraschallbilder zum Vergleich von dichorialen (a: 8 SSW,
c: 11 SSW) und monochorialen Zwillingen (b: 8 SSW, d: 11 SSW)
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bildungsrisiko besitzen, ist beim Organscreening ein besonderes
Augenmerk auf das Gehirn, Herz, den Gastrointestinaltrakt und
Lippenkieferbereich zu werfen (6). In nur 15% der Fille manifestie-
ren sich Fehlbildungen bei beiden Zwillingen (7).

Friihgeburt (FG)

Eine Zervix(Zx)-Langenmessung kann helfen, das Risiko fiir eine
FG genauer einzugrenzen, da bekannt ist, dass bei einer Zx-Lange
<25 mm zw. 22-24 Schwangerschaftswochen (SSW) die Sensitivi-
tat 100% fiir eine FG bei 28 SSW und 80% bei 30 SSW betragt (8).
Droht eine FG sollte entsprechend den Schweizer Richtlinien die
Lungenreifungsinduktion durchgefiihrt werden (9).

Feto-fetales Transfusionssyndrom (FFTS)

In 10-15% kommt es durch Gefissverbindungen mit unausgegli-
chenem Blutaustausch typischerweise zwischen 16-26 SSW zu
einem FFTS, was sonographisch durch ein Oligohydramnion beim
Donor und ein Polyhydramnion beim Recipienten (=Oligo-/Poly-
hydramnion-Sequenz, TOPS) erkannt werden kann (10). Daher
sollten monochoriale Zwillinge 2-wochentlich kontrolliert werden.
Die Stadieneinteilung ist in Tab. 1 und Abb. 4 dargestellt. Klinisch

Abb. 2: Ultraschallbilder von monochorial monoamnioten Zwillingen
bei 8 SSW (a) und 12 SSW (b). Wie Bild 2b zeigt, kann der Doppler
helfen, um eine oft sehr eng zusammenliegende Insertionsstelle der
Nabelschniire, aber auch deren Verdrillung zu verifizieren
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beschreiben die Schwangeren eine rasche Grossenzunahme des Bau-
ches (Abb. 5), Atembeschwerden oder Kontraktionen. Die Mortali-
tét betragt ohne Therapie > 90% und mit immer noch 55% (11). Ab
Stadium 2 kann mit einer Laserkoagulation der plazentaren Gefiss-
verbindungen (Abb. 6) und deren Bereiche zwischendrin (=,,Salo-
montechnik®) eine , Zweiteilung® der Plazenta erfolgen (12). Liegt
zudem eine kurze Zx <20 mm vor, ist eine Zerklage im Anschluss
an die Lasertherapie optional und damit einzigste Indikation fiir
eine Spinalanisthesie. Normalerweise werden diese OPs in Lokal-
andsthesie mit Analgosedation in 30-45min durchgefiihrt. Haupt-
komplikation stellt in 30% (11-50%) der vorzeitige Blasensprung
dar (13). Ob die Laserbehandlung auch im Stadium1, das sich auch
spontan verbessern kann (14), einen Benefit bringt, wird aktuell in
einer randomisierten Studie untersucht. Mit zunehmender Erfah-
rung wird das Behandlungsfenster mittels Laser jedoch immer wei-
ter (15-29 SSW), wobei frithe Interventionen mit einem hoheren
Blasensprung- oder Fehlgeburtsrisiko verbunden sind (15, 16). Vor
der Ara der Lasereingriffe waren lediglich serielle Fruchtwasser-
punktionen méglich. Liegt zusdtzlich zum FFTS eine diskordante
schwere Fehlbildung vor oder ist aufgrund der Plazentalage/fetalen
Position die Plazenta nicht komplett einsehbar, ist evtl. die selektive
Nabelschnurkoagulation (umbilical cord coagulation, UCC) eines
Zwillings eine Option.

Die Uberlebensraten von mindestens 1 Zwilling nach Laserthe-
rapie liegen zwischen 73-90%, wobei die Fehlgeburtenrate bis zu
14% betragt (17). Das neurologische Outcome ist nach Laserthe-
rapie signifikant besser als nach Fruchtwasserentlastung, ist jedoch
abgdngig u.a. vom Stadium bei Therapie (je hoher desto schlech-
ter). Nach Lasertherapie ist das neurologische Outcome jedoch ver-
gleichbar mit dem von dichorialen Zwillingen und dann abhangig
vom Gestationsalter bei Geburt. Ein normales neurologisches Out-
come nach Lasertherapie findet sich in 76-89%. Schwere neurolo-
gische Auffilligkeiten sind in 10% (5-18%) der Falle zu finden (17).

Selektive intrauterine Wachstumsrestriktion (sIUGR)
Dies tritt in ca. 12% aller Monochorialen auf. Es ist definiert
durch ein geschitztes fetales Gewicht <5. Perzentile eines Zwil-
lings zusammen mit einer >25% Gewichtsdiskrepanz zwischen den
Zwilllingen berechnet aus: (A-B)x100/A, wobei A das Gewicht des
grosseren und B das des kleineren Zwillings ist (18). Klassifiziert
wird das sIUGR in monochorialen Zwillingen nach dem Doppler-
muster der A. umbilicalis des kleineren Zwillings (Abb. 7):

Typ 1, positiver enddiastolischer Fluss

Typ 2, konstant fehlender oder reverse enddiastolischer Fluss

Typ 3, intermittierend fehlender enddiastolischer Fluss

Abb. 3: 3-D-Bild von
Thorakopagen bei 12 SSW

Abb. 4: Bilder zum feto-fetalen Transfusion-Syndrom

Stadium 1: Oligohydramnion (a; roter Stern) von Zwilling 1;
Polyhydramnion (b) bei Zwilling 2

Stadium 2: Fehlende Darstellbarkeit der Harnblase beim Donor (c)
Stadium 3: Fehlender enddiastolischer Fluss beim Donor (d);
pathologischer Fluss im Ductus venosus beim Recipienten (e)
Stadium 4: Aszites im Rahmen des Hydrops beim Donorkind

(f, links im Bild)

Stadieneinteilung des Feto-fetalen Transfusions-Syndroms

Stadium Oligo-/Polyhydramnion ! Fehlende Darstellbarkeit Pathologische Hydrops eines Intrauterines Verster-
der Harnblase beim Donor Dopplerwerte 2 Zwillings ben eines Zwillings
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1 Oligohydramnion: Maximales vertikales Depot < 2 cm; Polyhydramnion: Maximales vertikales Depot > 8 cm (oder > 10 cm bei >20 SSW).
2 Fehlender oder reverse diastolischer Fluss in der Umbilikalarterie oder Ductus venosus oder Pulsationen in der Umbilikalvene.
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Abb. 5: Klinisches Bild eines FFTS Quintero Stadium 3 bei 24 0/7 SSW

Abb. 6: OP-Tisch mit 2mm Fetoskop, 10 French Trocar und 600 pm
Laserfaser (a). Nach lokaler Andsthesie erfolgt der Lasereingriff unter
sonographischer Kontrolle, Insertionsstelle hier dargestellt (b). Intra-
operativer Blick auf eine Gefassanastomose (c). Postpartales Bild einer
durch Lasertherapie behandelten Plazenta (d; mit freundlicher Geneh-
migung von Dr. P.K. Bode u. Prof. R. Caduff, Padopathologie USZ)

Abb. 7: Klassifizierung eines slUGR bei monochorialen Zwillingen nach
Gratacos entsprechend der Durchblutung in der A. umbilicalis des
kleineren Zwillings:

Typ 1: Positiver enddiastolischer Fluss (a)

Typ 2: Fehlender enddiastolischer/reverse Fluss (b)

Typ 3: Intermittierender enddiastolischer Fluss (c)
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Beim Typ 1 liegt die Uberlebensrate des Kleineren bei 96-98%, wobei
Typ 2 die schlechteste Prognose mit einer Uberlebensrate des kleineren
von ca. 60% und einer fast bis zu 40% Rate an parenchymalen Gehirn-
lisionen beim grosseren Zwilling zeigt. Uberlebensraten des kleineren
Zwillings beim Typ 3 liegen bei 80%, sind jedoch auch am unvorher-
sehbarsten mit 15% plotzlichem intrauterinen Fruchttod (IUFT) des
kleineren Zwillings (18). Fallt eine fetale Gewichtsdiskrepanz >20%
<20 SSW auf; tritt im Verlauf in fast 30% ein IUFT auf (19).

Therapieoptionen bei sSIUGR sind - falls notwendig - eine
Laserkoagulation der Gefdssanastomosen, eine selektive UCC eines
Zwillings bei drohendem IUFT oder ein exspektatives Management
mit frihzeitiger Entbindung (20).

Intrauteriner Fruchttod (IUFT)

Eine velamentdse Nabelschnurinsertion, ein FFTS und sIUGR
erhohen das Risiko fiir einen IUFT. Vor 24 SSW liegt die Abor-
trate bei 12%, anschliessend bis <32 SSW sinkt das IUFT Risiko auf
2-3%. Aber auch noch bei 32, 34 und 36 SSW ist mit einem IUFT
Risiko von 1,6%, 1.3% und 0.9% zu rechnen (21). Tritt der IUFT
eines Zwillings auf, besteht die Gefahr des Versterbens des Co-Zwil-
lings (15-30%) oder bei dessen Uberleben die des Disruptionssyn-
droms (20-30%) (22). Eine detaillierte US-Untersuchung inklusive
Doppleruntersuchung ist dann indiziert. Ein fetales MRI frithestens
3 Wochen kann zur Gehirnbeurteilung beitragen.

TAPS (twin anaemia-polycythaemia sequence)

Das spontane TAPS kommt in 3-5% der monochorialen Schwan-
gerschaften vor, kann aber auch als Komplikation einer Laserthera-
pie nach FFTS in 2-13% auftreten. Wie es pra-, aber auch postnatal
diagnostiziert werden kann (10,23), ist in Tab.2 dargestellt. Der
Unterschied zum chronischen FFTS ist, dass kein TOPS vorliegt.
Wie die optimale Therapie des TAPS aussieht, ob (Re-)-Laserthera-
pie, Bluttransfusion oder LRI mit anschliessender Entbindung, ist
noch nicht geklart.

Abb. 8: Ultraschallbild einer TRAP-Sequenz mit ,,pump twin“ (griiner
Stern) und Abdomendurchmesser (griiner Kreis) des gesunden Zwil-
lings (a); retrograde, arterielle Perfusion des pump twins (b).
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Abb. 9: Geburts-CTG von monochorialen Zwillingen zeigt die Bedeu-
tung eines kurzen Geburtsintervalls zwischen Zwilling 1 und 2 (a) und
deren postpartalen Plazenta mit grossen Gefassanastomosen.
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1[:\:1 2 Pra- und postnatale Diagnosekriterien und Stadieneinteilung des TAPS

Pranatal Postnatal
Definition MCA-PV 1 >1.5 MoM im Donor und <1.0MoM im Recipient | Hdmoglobindifferenz (A Hb) zwischen den Zwillingen >80g/I und
mindestens eines der folgenden Kriterien:
— Verhaltnis der Retikulozytenzahl zw. den Zwillingen
(Donor/Recipient) > 1.7
— Plazenta mit nur kleinen AV-Gefassanastomosen (<1 mm)
Stadium | MCA-PV >1.5 MoM im Donor und <1.0 MoM im Recipient A Hb>8g/I
ohne weitere Zeichen der fetalen Beeintrachtigung
Stadium Il MCA-PV >1.7 MoM im Donor und <0.8 MoM im Recipient A Hb>11g/I
ohne weitere Zeichen der fetalen Beeintrachtigung
Stadium Il Wie im Stadium 1 oder 2 aber mit pathologischem Doppler 2 A Hb>14g/|
Stadium IV Hydrops des Donors A Hb>17g/I
Stadium V Intrauterines Versterben eines Zwillings A Hb>20g/I
I MCA-PV (middle cerebral artery — peak systolic velovity), hdchste systolische Geschwindigkeit in der A. cerebri media (Klaritsch et al., 2009)
2 Fehlender oder reverse diastolischer Fluss in der Umbilikalarterie, erhohter Pl oder reverse Fluss im Ductus venosus oder Pulsationen in der Umbilikalvene.

TRAP (twin reversed arterial perfusion)-Sequenz

Die TRAP-Sequenz (Abb.8) tritt in ca. 1% der monochorialen
Schwangerschaften dadurch auf, dass deoxygeniertes Blut iiber eine
Umbilikalarterie des normal entwickelten, pumpenden Zwillings in
umgekehrter Richtung iiber eine arterio-arteriose Anastomose zur
Umbilikalarterie des perfundierten ,,Rest-Zwillings“ fliesst. Oft feh-
len diesem neben dem Herz auch der Kopf (=Acardius acranius)
und die obere Extremitét. Die Mortalitat fir den pumpenden Zwil-
ling liegt bei >50%, was auf ein Herzversagen oder extreme FG
nach Entwicklung eines Polyhydramnions zuriickzufiihren ist. In
einem Drittel verstirbt der pumpende Zwilling unvorhergesehen
vor 18 SSW, weshalb eine frithe Intervention (Lasertherapie oder
UCC) zwischen 16-18 SSW zu diskutieren ist (24).

Monoamnionizitat

Eine prophylaktische Hospitalisation zwischen 24-26 SSW wird
empfohlen mit 1-3maligen CTG Kontrollen pro Tag, wodurch die
IUFT-Rate im Vergleich zu ambulanten Kontrollen reduziert wer-
den kann (25, 26).

Geburt

Der optimale Entbindungszeitpunkt wird immer noch kontrovers
diskutiert. Bei Monoamnionizitat wird eine elektive Sectio zwischen

Take-Home Message

4 Schwangere mit monochorialen Zwillingen sollten auf klinische
Symptome aufmerksam gemacht werden

© Monochoriale Zwillinge sollten nach 14 SSW mindestens alle zwei
Wochen sonographisch kontrolliert werden. Dabei die Zervixmessung
nicht vergessen

© Bei Fruchtwasser- oder Wachstumsdiskrepanz sollte eine Zuweisung
an ein Zentrum erfolgen

© Bei einem Oligohydramnion (<2 cm) eines Zwillings und einem Poly-
hydramnion (=8 cm) liegt ein FFTS vor, das jederzeit auftreten kann

¢ Therapieoptionen bei FFTS, schwerem sIUGR mit v.a. Versterben
des kleineren Zwillings, TAPS und TRAP sind aktuell minimal invasive
fetoskopische Eingriffe

@ Auch unter der Geburt kann ein akutes FFTS auftreten. Ein méglichst
kurzes Zeitintervall zwischen der Geburt des ersten und zweiten Zwil-
lings sollte angestrebt werden

32-34 SSW empfohlen. Bei den monochorial diamnioten Schwan-
geren sollte eine elektive Entbindung bei unkomplizierten Verlauf
um 37 SSW geplant werden (27, 28). Eine randomisierte Studie zum
Geburtsmodus (geplant vaginal vs Sektio) mit 23% monochoria-
len Zwillingen ergab, dass bei einem vaginalen Geburtsintervall
zwischen Zwilling 1 und 2 von 10+17 min kein erhohtes fetales
oder neonatales Morbiditéits- oder Todesrisiko zu erwarten ist (29).
Daher ist ein moéglichst kurzes Zeitintervall zwischen der Geburt
des 1. und 2. Zwillings anzustreben (Abb. 9), da nicht nur das Risiko
einer vorzeitigen Plazentalosung, sondern auch schlechterer arteri-
eller Blutgasparameter umso grosser wird, je langer das Zeitinter-
vall ist (30,31). Zudem sollte man sich bei jeder vaginalen Geburt
bewusst sein, dass in 2,5% ein akutes FFTS beschrieben ist, das
durch eine Hb-Differenz > 80g/l ohne Zeichen eines chronischen
FFTS oder eines spontanen TAPS gekennzeichnet ist (32).
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Message a retenir

@ Les parturientes présentant une grossesse gémellaire monochoriale
doivent étre informées des symptémes cliniques

© Une grossesse monochoriale, a partir de 14 semaines, doit étre sur-
veillée par ultrason toutes les deux semaines. On ne doit pas oublier
la mesure de la longueur du col

@ En cas d’apparition d’une discordance de croissance des foetus ou
d’'une imbalance du liquide amniotique, un transfert au centre s'impose

¢ Lobservation d’un oligoamnios (<2 cm) et d’un hydramnios (= 8 cm) chez
I'un des jumeaux pose le diagnostic d’'un syndrome transfuseur-transfusé
(STT). Cette complication peut survenir a tout moment de la grossesse

¢ Les options thérapeutiques actuelles de choix en cas de STT, de restriction
de la croissance intra-utérine sévere (RCIU), de danger de mort in utéro
du plus petit jumeau, séquence TAPS ou jumeau acardiague (séquence
TRAP), sont les interventions foetoscopiques minimal-invasives

© Un syndrome transfuseur-transfusé aigu peut méme se produire pen-
dant I'accouchement. Pour cette raison, I'intervalle de naissance entre
les deux jumeaux doit étre tenu le plus court possible
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