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Uber das Zwillingstransfusionssyadrom

Von

Gy. Koranyi und J.

K ovacs

Péterfy-Krankenhaus, Budapest

(Eingegangen am 27. September 1974)

Bei zwei Zwillingspaaren wurden die charakteristischen Symptome
des Zwillingstransfusionssyndroms: Andmie bzw. Polyzythdmie beobachtet.
Einer der Akzeptor-Zwillinge starb infolge von Gehirnblutung und hyper-

volamischem Schock.

Die Probleme

der Differentialdiagnose und der

Therapie der feto-fetalen Transfusion werden besprochen.

Die relativ grofie perinatale Ge-
fahrdung 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, dafl}
sie gebdren sollte, siehe, da waren
Zwillinge in ihrem Leibe.« 25, 25:
»Der erste, der herauskam, war rotlich,
ganz rauh wie ein Fell. . « [4].

Die erste ausfihrliche Beschrei-
bung des Syndroms stammt vom
Ende des letzten Jahrhunderts [17].
Die erste padiatrische Beschreibung
ist mit dem Namen von Herlitz [6]
verbunden. Naeye [13], der Uber 11
Zwillingspaare berichtete, nannte die
Verdnderung anstatt »plazentares
Transfusionssyndrom« zutreffend »in-
trauterines parabiotisches Syndromg,
diese Bezeichnung hat sich aber
in der Literatur nicht eingebiirgert.

Das Wesentliche der klinischen
Erscheinungsform des Syndroms ist,
dal3 einer der Zwillinge mit schwerer
Andmie und Hvpovoldmie auf die
Welt kommt, wahrend beim anderen
Plethora, Hypervolamie und Poly-
zythdmie vorliegen. Beide Krank-
heitsformen bedeuten schwere, das
Leben gefahrdende Zustdnde. Die
Ursache liegt wahrscheinlich in den
sich in der monochorialen Plazenta
entwickelnden Gefallanastomosen,
deren Nachweis aber mit den gegen-
wartig zur Verfigung stehenden
Untersuchungsverfahren nicht immer
gelingt [4, 18].

Ealldarstellungen

Fall Nr. 1. Die 37jadhrige Mutter hat
vorangehend aus 4 Schwangerschaften 4
reife Kinder auf die Welt gebracht. Ihre 5.
Schwangerschaft endete in der 36. Gesta-
tionswocho mit einer Zwillings-Frihge-
burt.

Zwilling »A«, ein
Médchen, kam

1200 g wiegendes
in Beckenendlage auf die
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W elt. Apgarwert: 7. Das Neugeborene war
blaR, es atmete dchzend; der Hdmoglobin-
spiegel betrug 11,7 g%, sodann 8,2 g%,
der Héamatokritwert machte 31% aus,
weshalb am 2. Lebenstag, bei zwei Gelegen-
heiten insgesamt 45 ml gruppenidentisches
Blut transfundiert wurde, was sich zur
Normalisierung der Andmie fiir ausreichend
erwiesen hat. Von diesem Zeitpunkt an hat
sich das Kind im wesentlichen ungestort
entwickelt und konnte nach A4lt&giger
Hospitalisation mit einem Gewicht von
2450 g, in gesundem Zustand nach Hause
gebracht werden.

Zwilling »Bg, in Schédellage | auf die
Welt gekommenes Maddchen; Mindestge-
wicht bei der Geburt 1900 g, Apgarwert
10. Auffallend dunkelrot-lila Hautfarbe,
ausgesprochene Zyanose, Uber den Lungen
feuchte Rasselgerdusche. Keine patho-
logische Nervensystemsymptome, der
Schluckreflex fehlt aber: das Neugeborene
erbrach sich und nach einigen Stunden
traten Apnoe-Anfalle auf. Héadmoglobin-
spiegel 17,4 g%, sodann im Alter von 16
Stunden 20,8 g%, Hamatokritwert 74%,
ausdruckliche metabolische Azidose. Ange-
sichts der Hypervoldmie wurden aus der
Nabelvene 40ml Blut entnommen, wonach
der H&moglobinspiegel 17,2 g% betrug.
Trotz Alkaliglukose-Infusion verschlechter-
te sich der Zustand des Kindes zusehends
und es wurde kinstlich beatmet. Im Alter
von 30 Stunden starb das Neugeborene
unter den Symptomen einer kardiorespi-
ratorischen Insuffizienz. Pathohistologische
Diagnose: Haemorrhagia ventriculorum
lateralium et falcis cerebri. Haemorrhagia
subtentorialis cerebelli et ad canalem
vertebralem. Atelectasia pulmonum par-
tialis. Hyalinmembrankrankheit. Dilatatio
ventriculorum cordis.

Fall Nr. 2. Die erste Schwangerschaft
der 22jédhrigen Mutter endete in der 36.
Gestationswoche mit einer Zwillingsge-
burt.

Zwilling »A«, in  Schéadellage I, in
asphyktischem Zustand auf die Welt
gekommener Knabe; Mindestgewicht bei
der Geburt 1900 g, Apgar-Wert 8, nach

finf Minuten 5. Bei der Aufnahme war
das Neugeborene ausdricklich blal, 6de-

matds, zyanotisch mit &chzendem Atmen
und Bradykardie; H&moglobinwert 15,3
g%, nach 6 Stunden 13,9%. Am 4.

Lebenstag wurde unter Beriicksichtigung
der Laboratoriumswerte — Héamoglobin
11,7 g%, Serum-Bilirubin 19 mg/100 m|l —
mit 460 ml gruppenidentischem Blut eine
Austauschtransfusion vorgenommen. Nach
dem Eingriff konnten Normalisierung des
Hamoglobinspiegels und wesentliche Ver-
ringerung des lkterus verzeichnet werden.
Wegen hypochromer Andmie in der 5. Le-
benswoche wurde noch eine Transfusion
verabreicht. Nach 6wdchiger Behandlung
konnte der Sdugling, der in diesem Zeit-
punkt 2550 g wog, in symptomfreiem Zu-
stand entlassen werden.

Zwilling »B«, in Schédellage | auf die
Welt gekommener Knabe; Mindestgewicht
bei der Geburt 1300 g, Apgar-Wert 10,
dunkelrote Hautfarbe. Im Alter von 3
Stunden machte der Hamoglobinwert 20,4
g% und der Hamatokritwert 63% aus.
Dem Saugling ging es anfanglich gut, nach
2 Tagen verschlechterte sich aber sein
Zustand, er wurde dyspnoeisch, sodann
traten mehrmals Apnoe-Anfélle auf. Da
sich ein Lungenddem meldete, wofur
unseres Erachtens die Hypervoldmie ver-
antwortlich war, wurden 20 ml Blut
abgelassen. Atmen und Herzfunktion zeig-
ten eine voribergehende Besserung, nach
9 Stunden entleerte sich aber aus dem
Magen plétzlich, im Zusammenhang mit
einer erneuten Asphyxie, etwa 30—40 ml
frisches Blut. Hierauf wurden unverzig-
lich 30 ml frisches Blut verabreicht; der
Hé&moglobinwert betrug 20,8 g% . Danach
hat sich der Zustand rasch gebessert.
Am 5. Lebenstag waren folgende Labora-
toriumswerte zu erhalten: H&moglobin:
15,3 g%, Serum-Bilirubin: 14,6 mg/100 ml.

Angesichts der Anamnese und des
hypoxischen und azidotischen Zustands
entschlossen wir uns zur Austauschtrans-
fusion. Nach dem Blutaustausch haben sich
Blutbild und Serum-Bilirubinspiegel nor-
malisiert. Bis zum Alter von 8 Wochen
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wurden wegen Anamie noch zwei Trans-
fusionen verabfolgt. Nach 72tagiger Be-
handlung konnte das Neugeborene in
befriedigendem Zustand und mit einem
Gewicht von 2600 g entlassen werden.

Besprechung

Die grundlegenden Kriterien des
Zwillingstransfusionssyndroms lassen
sich in folgendem zusammenfassen:
Einer der Zwillinge (Donor) ist blaf,
anamisch, hypovolamisch, mit nied-
rigen Hamatokrit- und Hamoglo-
binwerten, wéhrend beim anderen
(Akzeptor) Plethora, Hypervolamie
und Polyzythdmie vorliegen und die
Hémoglobin- bzw. Hamatokritspiegel
die im Neugeborenenalter Ublichen
hohen Werte uUbertreffen. Nur ein
Hamoglobinspiegelunterschied  von
mindestens 5 g% zwischen den bei-
den Zwillingen — Donor- und dem
Akzeptor-Zwilling — liefert einen
glaubwuirdigen Beweis zur Diagnose
des Syndroms [12]. In unserem ersten
Fall fiel es auf, daR sich die mittel-
maRig schwere Anamie nach 6 Stun-
den noch steigerte; im zweiten Fall
war der Hamoglobinspiegel nach der
Geburt fast normal. Hamoglobin-
und Hamatokritkonzentrationen kon-
nen nach dem Blutverlust bekannt-
lich fast normal sein [5], so daB im
Falle eines Verdachts die Unter-
suchungen 6 bzw. 12 Stunden nach
der ersten Blutentnahme, als sich
die Hamodilution bereits abgespielt
hat, wiederholt werden muissen. 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 anamischen und daneben des pur-
purroten, plethorischen Neugeborenen
ergibt sich soz. von sich selbst die
Diagnose, die durch die Ergebnisse
der hdmatologischen Untersuchungen
im allgemeinen unterstiitzt wird. Eine
groRBe Hilfe liefert selbstverstandlich
auch die Untersuchung der Plazenta.

Das Krankheitsbild kommt zu-
meist bei monochorialen eineiigen,
auBerst selten aber auch bei zweieiigen
Zwillingen vor [15]. Der nachtrég-
liche Nachweis eines arteriovendsen
oder arterioarteriellen Shunts in der
Plazenta eignet sich zur retrospek-
tiven Verifizierung der Diagnose.
Nach Benirschke [3] entsteht die
Zwillingstransfusion in Fallen, in de-
nen die tiefliegenden GefalRe mit-
einander anastomisieren und die ober-
flachlichen GefaRe zur Ausgleichung
der ungleichmaRigen Blutverteilung
unfahig 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
wachst zu Lasten seines Zwillingspaa-
res an; die durch die Hypervolamie
herbeigefiihrte Hypertrophie bzw. Hy-
perplasie des Herzens und der GroR-
gefaBe fihrt nicht selten zum intra-
uterinen Fruchttod oder zurFriihgeburt
[16]. Beim rezipienten Zwilling kommt
haufig ein Polyhydramnios vor [14].

Manchmal kommt es auch vor,
dafl3 der schwer geschadigte Akzeptor-
Zwilling nicht intrauterin abstirbt,
sondern hypertrophisch wird. Bei
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diesen Neugeborenen kann es — wie
auch in unseren Féllen — zu einem
Distress oder zu Blutungen kommen.
Beim Donor-Zwilling entwickeln
sich wegen der schweren und anhal-
tenden Andmie unter Umstanden
Odem oder Hydrops, mit stagnieren-
dem Korpergewicht. Beim anami-
schen Zwilling ist haufig ein Oligo-
hydramnios zu beobachten. Die oben
angefihrten Daten erkléren eindeutig
die Schwere bzw. Komplexitat des
nach der Geburt wahrnehmbaren Syn-
droms und auch die unumgéanglichen
Schwierigkeiten der Behandlung.
Plethora, Hypervolamie und Poly-
zythdmie konnen auBer den even-
tuellen anatomischen Folgen wegen
der gesteigerten Blutviskositat zu
intravasaler Thrombusbildung fiihren
(Gehirn-, Leber- und Nierenvenen-
thrombose) und durch den hochgra-
digen Erythrozytenzerfall wird spa-
ter die Gefahr der Hyperbilirubin-
amie gesteigert [2]. Die scheinbar
offensichtliche  Therapie, namlich
eine fraktionierte Blutenthahme mit
gleichzeitiger Glukoseinfusion, erweist
sich nicht immer als erfolgreich.
Dieser Situation kann sich das
Neugeborene viel weniger anpassen
als der Anémie. Es ist also kein Zu-
fall, daR die intrauterine und péri-
natale Mortalitdit der monochorialen
Zwillingsschwangerschaften  wesent-
lich hoher, als die der dichorialen
Zwillingsschwangerschaften ist [3].
Beim anamischen, hypovolami-
schen Neugeborenen treten haufig
Atemdistrel und sekundére Azidose
auf. Die Behebung dieser Erscheinun-
gen ist wesentlich einfach, obwonhl
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dieser Zwilling zumeist mit einem
niedrigeren Gewicht auf die Welt
kommt und gerade wegen der an-
haltenden intrauterinen Anamie auch
funktionell unreifer ist, als das an-
hand des Gestationsalters und des
Geburtsgewichtes zu erwarten ware.

In unserem ersten Fall konnte das

Zwillingstransfusionssyndrom ein-
deutig diagnostiziert werden. Der
Unterschied zwischen den beiden

Neugeborenen war augenfallig (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 Madchen (Zwilling »Ag,
anamisch, small for dates) 1200 g und
das Schwesterchen (Zwilling »Bg,
plethorisch) 1900 g wog. Zwilling »A«
konnte trotz der Unreife, des niedrigen
Gewichts sowie der Asphyxie und
Andmie leicht am Leben gehalten
werden und zur Normalisierung der
Anamie genigte eine einzige Transfu-
sion. Die Zwillingsschwester— Zwil-
ling »B« —, die mit gréfRerem Gewicht
zur Welt kam, starb trotz der inten-
siven Behandlung im Verlauf von 30
Stunden; bei der Sektion konnten die
Folgen der Hypervoldmie nachge-
wiesen werden.

In unserem zwniten Fall war die
Diagnostizierung des Zwdllingstrans-
fusionssyndroms  weitaus schwieri-
ger. Das hypovolamische, zu Beginn
nur mafkig anamische (Hamoglobin:
15,3 ¢g%) Neugeborene — Zwilling
»A« — kam mit gréRerem Mindest-
gewicht (1900 g) zur Welt als sein
Zwillingsbruder. Wegen der sich
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Abb. I. Fall Nr. 1 Zwilling A mit Anamie

mit Hyperbilirubinamie komplizier-
ten steigernden Anémie erwies sich
eine Austauschtransfusion als er-
forderlich; dieser Eingriff fihrte zur
Normalisierung der An&mie und die
Entwicklung des Sauglings entsprach
von diesem Zeitpunkt an der Ent-
wicklung von Frihgeborenen mit
ahnlichem Mindestgewicht. Andere
Ursachen der Andmie 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 Kkleiner. Der Hamoglobinspiegel
betrug 20,4 g%, so daR der Unter-
schied zwischen dem Zwillingspaar den
kritischen Wert — 5g% — erreichte.
Obwohl der Apgar-Wert bei der Ge-
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(links), Zwilling B mit Plethora (rechts).

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

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

Differentialdiagnose

Die beiden haufigsten Ursachen der
unmittelbar nach der Geburt beob-
achtbaren Andmie sind schwere Iso-
immunisation und akuter Blut-
verlust. Die isoimmunisationsbedingte
Anamie entwickelt sich intrauterin
und hat deshalb mit Ausnahme des
Hydrops-Fotus [8] keinen akuten ha-
morrhagischen Schock zur Folge. Die
Diagnose wird durch den Nachweis
der Inkompatibilitat entschieden. Der
perinatale akute Blutverlust kommt
vor allem im Zusammenhang mit
geburtshilflichen Ereignissen vor und
zwar fast immer in Begleitung eines
Schocks. Die funf Ursachen, die fur
den akuten fétalen Blutverlust die
Veranwortung tragen — und in kei-
ner anderen Lebensperiode Vorkom-
men — sind wie folgt [16].

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

2. als eine seltene Mdglichkeit
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
ahnlich wie bei Vasa praevia;

4. im Falle einer fétomaternalen
Transfusion ist der Blutverlust im

allgemeinen langsamer, und bei der
Mutter kann fotales Hamoglobin
nachgewiesen werden;

5. beim fetofetalen bzw. Zwillings-

transfusionssyndrom kénnen sich die
Symptome des akuten Blutverluste
rascher oder langsamer entwickeln,
beim hypervolamischen Zwilling he-
gen aber stets akute Symptome vor.
In diesen Fallen ist die Diagnose
vielleicht am offensichtlichsten.

Bei durch Zytomegalie, Toxoplas-
mose, Hepatitis und Lues verursach-
ter intrauteriner Sepsis meldet sich
eine schwerere Andmie. Diese Zu-
stdnde koénnen aber in Kenntnis
der vielfaltigen und spezifischen
Symptome verhaltnismaRig leicht er-
kannt werden [5].

AuRere und innere Blutungen kom-
men auch im Zusammenhang mit
der Entbindung vor. Gehirnblutun-
gen sind ziemlich héaufig, 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 Anamie
verursacht. Unter Berilcksichtigung
der spezifischen Symptome bereitet
die Differentialdiagnose dieser Krank-
heitsbilder keine Schwierigkeiten. Die
posthamorrhagischen Anamien sind
somit durch den Mangel bzw. die
spate Erscheinung des Ikterus und
dadurch charakterisiert, dald beim
Patienten keine Leber- bzw. Milz-
vergroRerung vorliegt. Die hypo- oder
normochrome Anamie geht mit Re-
tikulozytose oder eventuell Erythro-
blastose einher, ohne dal eine Iso-
immunisation zu beobachten waére.
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Nach der akuten, sich plétzlich ent-
wickelnden Anamie tritt haufig ein
Kollaps auf. Beim erfreulicherweise
ziemlich seltenen Zwillingstransfu-
sionssyndrom kommen akute und
chronische Anamien gleichfalls vor.

Plethora entwickelt sich im Neuge-
borenenalter vor allem nach einer
maternofetalen Transfusion, mitunter
fuhrt auch eine chronische prénatale
Hypoxie zur reaktiven Polyglobulie.
Damit kann es erklart werden, daR
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 Mortalitdét hoch liegt. Die Be-
handlung — vor allem des pletho-
rischen Zwillings — beansprucht eine
intensive Versorgung. Die hamato-
logischen Untersuchungen und vor
allem die Untersuchung der Plazenta
erleichtern die Frihdiagnose.
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