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Uber das Zwillingstransfusionssyadrom
Von

G y . K o r á n y i  un d  J .  K o v á c s  

P é te rfy -K ran k en h au s , B u d a p e s t

(E ingegangen  am  27. S ep tem b e r 1974)

B ei zwei Z w illingspaaren  w u rd en  d ie  cha rak te ris tisch en  S y m p to m e  
des Z w illingstransfusionssyndrom s: A n äm ie  bzw . P o lyzy thäm ie  b e o b a c h te t. 
E in e r  d e r A kzep tor-Z w illinge s ta rb  in fo lge v o n  G eh irnb lu tung  u n d  h y p er- 
vo läm ischem  Schock. D ie P rob lem e d e r  D ifferen tia ld iagnose  u n d  d e r  
T h erap ie  d e r fe to -fe ta len  T ransfu sion  w erd en  besprochen.

Die relativ große perinatale Ge­
fährdung der Zwillingsschwanger­
schaften und Zwillingsgeburten ist 
wohlbekannt. Darin spielt das Zwil­
lingstransfusionssyndrom eine wich­
tige Rolle, dessen wahrscheinlich 
erste Beschreibung im Zusammen­
hang mit der Geburt von Esau und 
Jakob in der Bibel steht. (S. Mose 
25, 24: »Da nun die Zeit kam, daß 
sie gebären sollte, siehe, da waren 
Zwillinge in ihrem Leibe.« 25, 25: 
»Der erste, der herauskam, war rötlich, 
ganz rauh wie ein F ell. . .« [4].

Die erste ausführliche Beschrei­
bung des Syndroms stammt vom 
Ende des letzten Jahrhunderts [17]. 
Die erste pädiatrische Beschreibung 
ist mit dem Namen von H erlitz  [6] 
verbunden. N a eye  [13], der über 11 
Zwillingspaare berichtete, nannte die 
Veränderung anstatt »plazentares 
Transfusionssyndrom« zutreffend »in­
trauterines parabiotisches Syndrom«, 
diese Bezeichnung hat sich aber 
in der Literatur nicht eingebürgert.

Das Wesentliche der klinischen 
Erscheinungsform des Syndroms ist, 
daß einer der Zwillinge mit schwerer 
Anämie und Hvpovolämie auf die 
Welt kommt, während beim anderen 
Plethora, Hypervolämie und Poly­
zythämie vorliegen. Beide Krank­
heitsformen bedeuten schwere, das 
Leben gefährdende Zustände. Die 
Ursache liegt wahrscheinlich in den 
sich in der monochorialen Plazenta 
entwickelnden Gefäßanastomosen, 
deren Nachweis aber mit den gegen­
wärtig zur Verfügung stehenden 
Untersuchungsverfahren nicht immer 
gelingt [4, 18].

E alldarstellungen

F a ll N r . 1. D ie 37jährige M u tte r  h a t  
v o ran g eh en d  au s 4 S ch w angerschaften  4 
reife K in d e r  a u f  die W elt g e b ra c h t. Ih re  5. 
S ch w an g ersch a ft endete  in  d e r  36. G esta- 
tionsw ocho m it einer Z w illings-F rühge­
b u rt.

Z w illing  »A«, ein  1200 g  w iegendes 
M ädchen , k a m  in B eckenendlage a u f  d ie

Acta Paediatrica Academiae Scientiarum Hungaricae 1в, 1975



120 Oy. Korányi, J . Kovács: Zwillingstransfusionssyndrom

W e lt. A p g a rw e r t: 7. D as N eugebo rene  w ar 
b la ß , es a tm e te  ächzend; d e r  H äm o g lo b in ­
sp ieg e l b e tru g  11,7 g % , so d a n n  8,2 g% , 
d e r  H ä m a to k r itw e r t  m a c h te  31 %  aus, 
w esh a lb  a m  2. L ebenstag , bei zw ei G elegen­
h e ite n  in sg esam t 45 m l g ru p p en id en tisch es 
B lu t  t r a n s fu n d ie r t  w urde , w as sich  zu r 
N o rm a lis ie ru n g  der A näm ie  fü r  au sre ichend  
e rw iesen  h a t .  V on diesem  Z e itp u n k t an  h a t  
sich  d a s  K in d  im  w esen tlichen  u n g estö rt 
e n tw ic k e lt  u n d  ko n n te  n ach  41 täg iger 
H o s p ita lis a tio n  m it einem  G ew ich t von 
2450 g, in  gesundem  Z u stan d  n a c h  H ause  
g e b ra c h t  w erden .

Z w illing  »B«, in  Schädellage I  a u f  die 
W e lt gekom m enes M ädchen; M indestge­
w ic h t b e i d e r  G eburt 1900 g, A pgarw ert 
10. A u ffa llen d  dunk e lro t-lila  H a u tfa rb e , 
au sg esp ro ch en e  Zyanose, ü b e r  d e n  L ungen  
fe u c h te  R asse lgeräusche . K ein e  p a th o ­
log ische  N erv en sy stem sy m p to m e , der 
S c h lu c k re fle x  feh lt aber: d as N eugeborene 
e rb ra c h  s ich  und  n ach  ein igen  S tunden  
t r a te n  A pnoe-A nfälle  au f. H äm o g lo b in ­
sp ieg e l 17,4 g % , sodann  im  A lte r  von  16 
S tu n d e n  20,8 g% , H ä m a to k r itw e r t  74% , 
a u sd rü c k lic h e  m etabolische A zidose. A nge­
s ic h ts  d e r  H ypervo läm ie  w u rd e n  aus der 
N a b e lv e n e  40 m l B lu t en tn o m m en , w onach 
d e r  H äm og lob in sp iege l 17,2 g %  betrug . 
T ro tz  A lka lig lukose-In fu sion  v e rsch lech te r­
te  s ic h  d e r  Z u stan d  des K in d es  zusehends 
u n d  es w u rd e  k ünstlich  b e a tm e t. Im  A lte r 
v o n  30 S tu n d e n  s ta rb  d a s  N eugeborene 
u n te r  d e n  S ym ptom en  e in e r kard io resp i- 
r a to r is c h e n  Insuffizienz. P a th o h isto lo g isch e  
D iag n o se : H aem o rrh ag ia  v en tr icu lo ru m
la te ra l iu m  e t  falcis cerebri. H aem o rrh ag ia  
s u b te n to r ia lis  cerebelli e t  ad  canalem  
v e r te b ra le m . A te lec tasia  p u lm o n u m  p a r ­
tia lis . H y a lin m e m b ra n k ra n k h e it. D ila ta tio  
v e n tr ic u lo ru m  cordis.

F a ll  N r .  2. D ie e rs te  S ch w an g ersch aft 
d e r  2 2 jä h r ig e n  M u tte r en d e te  in  d e r 36. 
G esta tio n sw o ch e  m it  e in e r Z w illingsge­
b u r t .

Z w illin g  »A«, in  S chädellage  I ,  in  
a sp h y k tis c h e m  Z ustand  a u f  d ie  W elt 
g e k o m m e n e r K n ab e ; M indestgew ich t bei 
d e r  G e b u r t  1900 g, A p g a r-W ert 8, nach

fü n f  M in u ten  5. Bei d e r A u fn ah m e  w ar 
d as  N eugebo rene  ausd rück lich  b laß , öde- 
m a tö s , zy an o tisch  m it ächzendem  A tm en  
u n d  B ra d y k a rd ie ; H äm o g lo b in w ert 15,3 
g % , n a c h  6 S tunden  13,9% . A m  4. 
L e b e n s ta g  w urde  u n te r  B erü ck sich tig u n g  
d e r  L ab o ra to riu m sw erte  — H äm o g lo b in  
11,7 g % , S erum -B ilirub in  19 m g/100  m l — 
m it 460 m l g ruppen iden tischem  B lu t eine 
A u s ta u sc h tra n s fu s io n  vo rgenom m en . N ach  
d em  E in g r if f  ko n n ten  N o rm alis ie ru n g  des 
H äm oglob insp iegels und  w esen tliche  V er­
rin g e ru n g  des Ik te ru s  ve rze ich n e t w erden . 
W egen  h y p o ch ro m er A näm ie  in  d e r  5. L e ­
bensw oche w urde noch eine T ran sfu sio n  
v e ra b re ic h t. N ach  6w öchiger B eh an d lu n g  
k o n n te  d e r  Säugling, d e r in  d iesem  Z eit­
p u n k t  2550 g wog, in  sy m p to m fre iem  Z u­
s ta n d  en tla ssen  w erden.

Z w illing  »B«, in  Schädellage I  a u f  die 
W e lt g ek o m m en er K n ab e ; M indestgew ich t 
bei d e r  G e b u r t 1300 g, A p g a r-W e rt 10, 
d u n k e lro te  H au tfa rb e . Im  A lte r  vo n  3 
S tu n d e n  m a c h te  der H äm o g lo b in w ert 20,4 
g %  u n d  d e r  H ä m a to k r itw e r t 63%  aus. 
D em  S äu g lin g  ging es an fän g lich  g u t, n ach  
2 T ag en  versch lech te rte  sich  a b e r  sein 
Z u s ta n d , e r  w urde dyspnoeisch , sodann  
t r a te n  m eh rm a ls  A pnoe-A nfälle au f. D a  
sich  e in  L ungenödem  m e ld e te , w ofür 
u n seres  E ra c h te n s  die H y p e rv o läm ie  v e r­
a n tw o rt lic h  w ar, w urden  20 m l B lu t 
ab g e lassen . A tm en  und  H e rz fu n k tio n  zeig­
te n  e ine  vo rübergehende B esserung , n ach  
9 S tu n d e n  en tlee rte  sich  a b e r  au s  dem  
M agen  p lö tz lich , im  Z u sam m en h an g  m it 
e in e r e rn e u te n  A sphyxie, e tw a  30 — 40 m l 
frisches B lu t. H ie rau f w u rd en  u n v e rz ü g ­
lich  30 m l frisches B lu t v e ra b re ic h t; der 
H äm o g lo b in w ert b e tru g  20,8 g % . D anach  
h a t  sich  d e r  Z ustand  ra sch  g ebessert. 
A m  5. L eb en s ta g  w aren  fo lgende L a b o ra ­
to r iu m sw e rte  zu e rh a lten : H äm o g lo b in : 
15,3 g % , S erum -B ilirub in : 14,6 m g/100  m l.

A n g esich ts  der A nam nese  u n d  des 
h y p o x isch en  und  az ido tischen  Z u stan d s 
en tsch lo ssen  w ir uns zu r A u s ta u s c h tra n s ­
fusion . N a c h  dem  B lu tau s tau sch  h a b e n  sich 
B lu tb ild  u n d  Serum -B ilirub insp iegel n o r­
m a lis ie r t . B is zum  A lte r vo n  8 W ochen
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wurden wegen Anämie noch zwei Trans­
fusionen verabfolgt. Nach 72tägiger B e­
handlung konnte das Neugeborene in 
befriedigendem Zustand und mit einem  
Gewicht von 2600 g entlassen werden.

B esprech u n g

Die grundlegenden Kriterien des 
Zwillingstransfusionssyndroms lassen 
sich in folgendem zusammenfassen: 
Einer der Zwillinge (Donor) ist blaß, 
anämisch, hypovolämisch, mit nied­
rigen Hämatokrit- und Hämoglo­
binwerten, während beim anderen 
(Akzeptor) Plethora, Hypervolämie 
und Polyzythämie vorliegen und die 
Hämoglobin- bzw. Hämatokritspiegel 
die im Neugeborenenalter üblichen 
hohen Werte übertreffen. Nur ein 
Hämoglobinspiegelunterschied von 
mindestens 5 g% zwischen den bei­
den Zwillingen — Donor- und dem 
Akzeptor-Zwilling — liefert einen 
glaubwürdigen Beweis zur Diagnose 
des Syndroms [12]. In unserem ersten 
Fall fiel es auf, daß sich die mittel­
mäßig schwere Anämie nach 6 Stun­
den noch steigerte; im zweiten Fall 
war der Hämoglobinspiegel nach der 
Geburt fast normal. Hämoglobin- 
und Hämatokritkonzentrationen kön­
nen nach dem Blutverlust bekannt­
lich fast normal sein [5], so daß im 
Falle eines Verdachts die Unter­
suchungen 6 bzw. 12 Stunden nach 
der ersten Blutentnahme, als sich 
die Hämodilution bereits abgespielt 
hat, wiederholt werden müssen. Viel 
wichtiger als alle Laboratoriums- und 
andere Untersuchungen ist aber die 
Beobachtung der Neugeborenen. Aus

dem auffallenden Unterschied der 
Hautfarbe, d.h. aus dem Anblick 
des anämischen und daneben des pur­
purroten, plethorischen Neugeborenen 
ergibt sich soz. von sich selbst die 
Diagnose, die durch die Ergebnisse 
der hämatologischen Untersuchungen 
im allgemeinen unterstützt wird. Eine 
große Hilfe liefert selbstverständlich 
auch die Untersuchung der Plazenta.

Das Krankheitsbild kommt zu­
meist bei monochorialen eineiigen, 
äußerst selten aber auch bei zweieiigen 
Zwillingen vor [15]. Der nachträg­
liche Nachweis eines arteriovenösen 
oder arterioarteriellen Shunts in der 
Plazenta eignet sich zur retrospek­
tiven Verifizierung der Diagnose. 
Nach B en ir sc h k e  [3] entsteht die 
Zwillingstransfusion in Fällen, in de­
nen die tiefliegenden Gefäße mit­
einander anastomisieren und die ober­
flächlichen Gefäße zur Ausgleichung 
der ungleichmäßigen Blutverteilung 
unfähig sind. Die Symptome und 
Folgen des plazentaren- oder Zwil­
lingstransfusionsyndroms melden sich 
aber schon lange vor der Geburt 
im intrauterinen Leben. Die pletho- 
rische (hypertransfundierte) Frucht 
wächst zu Lasten seines Zwillingspaa­
res an; die durch die Hypervolämie 
herbeigeführte Hypertrophie bzw. Hy­
perplasie des Herzens und der Groß- 
gefäße führt nicht selten zum intra­
uterinen Fruchttod oder zur Frühgeburt 
[16]. Beim rezipienten Zwilling kommt 
häufig ein Polyhydramnios vor [14].

Manchmal kommt es auch vor, 
daß der schwer geschädigte Akzeptor- 
Zwilling nicht intrauterin abstirbt, 
sondern hypertrophisch wird. Bei
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diesen Neugeborenen kann es — wie 
auch in unseren Fällen — zu einem 
Distress oder zu Blutungen kommen.

Beim Donor-Zwilling entwickeln 
sich wegen der schweren und anhal­
tenden Anämie unter Umständen 
Ödem oder Hydrops, mit stagnieren­
dem Körpergewicht. Beim anämi­
schen Zwilling ist häufig ein Oligo­
hydramnios zu beobachten. Die oben 
angeführten Daten erklären eindeutig 
die Schwere bzw. Komplexität des 
nach der Geburt wahrnehmbaren Syn­
droms und auch die unumgänglichen 
Schwierigkeiten der Behandlung.

Plethora, Hypervolämie und Poly­
zythämie können außer den even­
tuellen anatomischen F olgen wegen 
der gesteigerten Blutviskosität zu 
intravasaler Thrombusbildung führen 
(Gehirn-, Leber- und Nierenvenen­
thrombose) und durch den hochgra­
digen Erythrozytenzerfall wird spä­
ter die Gefahr der Hyperbilirubin- 
ämie gesteigert [2]. Die scheinbar 
offensichtliche Therapie, nämlich 
eine fraktionierte Blutentnahme mit 
gleichzeitiger Glukoseinfusion, erweist 
sich nicht immer als erfolgreich. 
Dieser Situation kann sich das 
Neugeborene viel weniger anpassen 
als der Anämie. Es ist also kein Zu­
fall, daß die intrauterine und péri­
natale Mortalität der monochorialen 
Zwillingsschwangerschaften wesent­
lich höher, als die der dichorialen 
Zwillingsschwangerschaften ist [3].

Beim anämischen, hypovolämi­
schen Neugeborenen treten häufig 
Atemdistreß und sekundäre Azidose 
auf. Die Behebung dieser Erscheinun­
gen ist wesentlich einfach, obwohl

dieser Zwilling zumeist mit einem 
niedrigeren Gewicht auf die Welt 
kommt und gerade wegen der an­
haltenden intrauterinen Anämie auch 
funktionell unreifer ist, als das an­
hand des Gestationsalters und des 
Geburtsgewichtes zu erwarten wäre.

In unserem ersten Fall konnte das 
Zwillingstransfusionssyndrom ein­
deutig diagnostiziert werden. Der 
Unterschied zwischen den beiden 
Neugeborenen war augenfällig (Abb.
1), und auch die Laboratoriumsbe­
funde lieferten unzweifelhafte Be­
weise. Zwischen den beiden Zwillin­
gen lag ein wesentlicher, disproporti­
onierter Gewichtsunterschied vor, da 
eines der Mädchen (Zwilling »A«, 
anämisch, small for dates) 1200 g und 
das Schwesterchen (Zwilling »B«, 
plethorisch) 1900 g wog. Zwilling »A« 
konnte trotz der Unreife, des niedrigen 
Gewichts sowie der Asphyxie und 
Anämie leicht am Leben gehalten 
werden und zur Normalisierung der 
Anämie genügte eine einzige Transfu­
sion. Die Zwillingsschwester— Zwil­
ling »B« —, die mit größerem Gewicht 
zur Welt kam, starb trotz der inten­
siven Behandlung im Verlauf von 30 
Stunden; bei der Sektion konnten die 
Folgen der Hypervolämie nachge­
wiesen werden.

In unserem zwniten Fall war die 
Diagnostizierung des Zwdllingstrans- 
fusionssyndroms weitaus schwieri­
ger. Das hypovolämische, zu Beginn 
nur mäßig anämische (Hämoglobin:
15,3 g%) Neugeborene — Zwilling 
»A« — kam mit größerem Mindest­
gewicht (1900 g) zur Welt als sein 
Zwillingsbruder. Wegen der sich
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A b b . I. Fall Nr. 1. Zwilling A m it Anämie (links), Zwilling В mit Plethora (rechts).

mit Hyperbilirubinämie komplizier­
ten steigernden Anämie erwies sich 
eine Austauschtransfusion als er­
forderlich; dieser Eingriff führte zur 
Normalisierung der Anämie und die 
Entwicklung des Säuglings entsprach 
von diesem Zeitpunkt an der Ent­
wicklung von Frühgeborenen mit 
ähnlichem Mindestgewicht. Andere 
Ursachen der Anämie konnten mit 
Sicherheit ausgeschlossen werden.

Zwilling »B« war bei der Geburt — 
besonders im Vergleich zu seinem 
Zwillingsbruder — plethorisch, ob­
wohl sein Geburtsgewicht um 600 g 
niedriger war (1300 g). Auffallender­
weise war das plethorische Neugebo­
rene kleiner. Der Hämoglobinspiegel 
betrug 20,4 g%, so daß der Unter­
schied zwischen dem Zwillingspaar den 
kritischen Wert — 5g% — erreichte. 
Obwohl der Apgar-Wert bei der Ge­

burt 10 ausmachte, meldeten sich 
Atemdistreß und danach eine Reihe 
von Apnoe-Anfällen, sodann trat im 
Alter von 60 Stunden wahrscheinlich 
infolge der Hypervolämie Magenblu­
tung auf und das Neugeborene geriet 
in einen Schockzustand. Unverzüg­
liche Transfusion und rasche Resuszi- 
tation bewirkten die Normalisierung 
des Zustands; der Hämoglobinspiegel 
blieb aber unverändert hoch und es 
entwickelte sich Hyperbilirubinämie. 
Die Austauschtransfusion erwies sich 
als erfolgreich, indem sich sowohl 
die Hämoglobin- und Serum-Biliru­
binwerte, als auch der Allgemeinzu­
stand in befriedigender Weise bes­
serten.

Die Diagnose des Zwillingstrans­
fusionssyndroms stützte sich in die­
sem Fall auf die klinischen Beobach­
tungen sowie auf die unterschied-
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liehen Hämoglobinwerte bzw. auf 
den unterschiedlichen Krankheits­
verlauf der ersten Lebenstage (die 
schlechtere Adaptation des pletho- 
rischen Zwillings »B<<).

D ifferen tia ld ia g n o se

Die beiden häufigsten Ursachen der 
unmittelbar nach der Geburt beob­
achtbaren Anämie sind schwere Iso- 
immunisation und akuter Blut­
verlust. Die isoimmunisationsbedingte 
Anämie entwickelt sich intrauterin 
und hat deshalb mit Ausnahme des 
Hydrops-Fötus [8] keinen akuten hä­
morrhagischen Schock zur Folge. Die 
Diagnose wird durch den Nachweis 
der Inkompatibilität entschieden. Der 
perinatale akute Blutverlust kommt 
vor allem im Zusammenhang mit 
geburtshilflichen Ereignissen vor und 
zwar fast immer in Begleitung eines 
Schocks. Die fünf Ursachen, die für 
den akuten fötalen Blutverlust die 
Veránwortung tragen — und in kei­
ner anderen Lebensperiode Vorkom­
men — sind wie folgt [16].

1. Am häufigsten kommt eine Pla­
zentarblutung vor, meistens im Zusam­
menhang mit Placenta praevia [11];

2. als eine seltene Möglichkeit 
gilt die Nabelschnurblutung, die in­
folge eines Risses der Nabelschnur 
oder im Zusammenhang mit der Vasa 
praevia entsteht [10];

3. die direkte Verletzung der Pla­
zenta beim Kaiserschnitt ist eben­
falls sehr selten; die Symptome sind 
ähnlich wie bei Vasa praevia;

4. im Falle einer fötomaternalen 
Transfusion ist der Blutverlust im

allgemeinen langsamer, und bei der 
Mutter kann fötales Hämoglobin 
nachgewiesen werden;

5. beim fetofetalen bzw. Zwillings- 
transfusionssyndrom können sich die 
Symptome des akuten Blutverluste 
rascher oder langsamer entwickeln, 
beim hypervolämischen Zwilling he­
gen aber stets akute Symptome vor. 
In diesen Fällen ist die Diagnose 
vielleicht am offensichtlichsten.

Bei durch Zytomegalie, Toxoplas­
mose, Hepatitis und Lues verursach­
ter intrauteriner Sepsis meldet sich 
eine schwerere Anämie. Diese Zu­
stände können aber in Kenntnis 
der vielfältigen und spezifischen 
Symptome verhältnismäßig leicht er­
kannt werden [5].

Äußere und innere Blutungen kom­
men auch im Zusammenhang mit 
der Entbindung vor. Gehirnblutun­
gen sind ziemlich häufig, manchmal 
werden aber auch durch das Kepha- 
lotom eine subaponeurotische Blu­
tung oder die Blutung der Leber, 
Milz, Niere, Nebenniere, des Magens 
oder Nabels, eine schwere Anämie 
verursacht. Unter Berücksichtigung 
der spezifischen Symptome bereitet 
die Differentialdiagnose dieser Krank­
heitsbilder keine Schwierigkeiten. Die 
posthämorrhagischen Anämien sind 
somit durch den Mangel bzw. die 
späte Erscheinung des Ikterus und 
dadurch charakterisiert, daß beim 
Patienten keine Leber- bzw. Milz­
vergrößerung vorliegt. Die hypo- oder 
normochrome Anämie geht mit Re- 
tikulozytose oder eventuell Erythro­
blastose einher, ohne daß eine Iso- 
immunisation zu beobachten wäre.
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Nach der akuten, sich plötzlich ent­
wickelnden Anämie tritt häufig ein 
Kollaps auf. Beim erfreulicherweise 
ziemlich seltenen Zwillingstransfu­
sionssyndrom kommen akute und 
chronische Anämien gleichfalls vor.

Plethora entwickelt sich im Neuge- 
borenenalter vor allem nach einer 
maternofetalen Transfusion, mitunter 
führt auch eine chronische pränatale 
Hypoxie zur reaktiven Polyglobulie. 
Damit kann es erklärt werden, daß 
im Falle einer Zwillingsgeburt die 
Differenzierung keine schwierige 
Aufgabe ist.

Die geburtshilfliche Anamnese, die 
Untersuchung der Nabelvenen sowie 
die Anwesenheit eines Hydramnios 
beim rezipienten Zwilling liefern eben­
falls eine differentialdiagnostische 
Hilfe. Das Zwillingstransfusionssyn­
drom ist ein schweres Krankheits­
bild, dessen intrauterine und périna­
tale Mortalität hoch liegt. Die Be­
handlung — vor allem des pletho- 
rischen Zwillings — beansprucht eine 
intensive Versorgung. Die hämato- 
logischen Untersuchungen und vor 
allem die Untersuchung der Plazenta 
erleichtern die Frühdiagnose.
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