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e Hur bor vi folja monochoriona tvillingar i normalfall?

Beddmning av chorionicitet ska ske sa tidigt som mgjligt. Ultraljudskontroll
(tillvaxt, fostervattenméangd, urinblasa) varannan vecka till partus fran v 16
(fran rutinultraljud 2a trimestern om ej kand MC duplex innan). Nagot glesare
kontroller kan Gvervagas v 26-32 om helt normala forhallanden. MVC
kontroller enligt lokala rutiner.

e Handlaggning vid misstanke pad TTTS, vad ska bedémas och nér remittera?

- Fostervattenmangd (storsta/minsta fostervattenficka; > 8 resp. < 2 cm),
tillvaxt, urinblasa. Blodflodesundersokning av a umbilicalis, a cerebri media
samt ductus venosus. Finns inte denna kompetens bor patienten remitteras till
regionsjukhus eller CFM Karolinska. Kontroll minst varje vecka.
Hogspecialiserad fosterkardiologisk bedémning kan vara till nytta vid
diagnostik av TTTS (hypertrofi och abnormt fyllnadsmonster i h6 kammare,
lackage i tricuspidalisklaff hos recipient).

- Quintero stadie 1 kan handlaggas av hemort eller remitteras vid behov.
Stadie 2 2 remitteras for stallningstagande till behandling. Om remittering ska
ske via regionsjukhus eller direkt till CFM Karolinska Huddinge avgors av
lokala rutiner. Barnmorskeledda verksamheter remitterar for lakarbedémning
som forsta steg enligt deras géallande rutiner.

e Handlaggning av TTTS efter behandling?

- Om laserbehandling utforts far inremitterande uppféljningsrekommendationer
vilket i normalfallet ar:

Kontroll varje vecka de forsta tva veckorna, darefter individualiserat,
forslagsvis varje eller varannan vecka. Vid kontroll foljs fostertillvéaxt, urinblasa,
fostervattenmangd, blodfloden med PI a umbilicalis, ductus venosus och
cerebri media samt max systolisk hastighet (MCA PSV). Hégspecialiserad
fosterkardiologisk bedémning 2-4 veckor efter behandling (innan vecka 24 ar
undersokning av mindre klinisk betydelse) och darefter individuellt. Om denna
kompetens ej finns pad hemort ska patienten remitteras till sjukhus dar denna


http://www.karolinska.se/fostermedicin
http://www.fosterterapi.se/

kompetens finns eller till CFM Karolinska. For utforligare fosterkardiologisk
beskrivning, se appendix 1.

- Om patienten enbart blivit bedémd alt. bara behandlats med
fostervattentappning (utan laserkoagulation) far inremitterande
rekommendation for uppfdljning.

- Vid IUFD av ena tvillingen f6ljs kvarvarande tvilling ung. varannan vecka.
Risk for associerad dod hos kvarvarande tvillingen ca 12%. CNS undersoks
med avseende risk for neurologisk skada (ca 18%) och MR fosterhjarna 4-5 v
efter IUFD rekommenderas (RCOG 2008), sarskilt om ultraljud indikerar
skada. Skadeeffekterna av IUFD sker akut och om anemimisstanke med hog
MCA PSV bor kontakt tas med CFM Karolinska for att vervaga
blodtransfusion (lag evidens). Maternella koagulationsprover har sannolikt
inget varde. Forlossning bor inte ske fore fullgdngen tid (v 37) och kvinnan kan
foda vaginalt efter spontan start eller induktion.

Néar (och var) forlosa?

- TTTS ar komplicerade graviditeter men om inte livshotande patologi
foreligger rekommenderas forlossning tidigast v 34+0 och senast vid 37
fullgdngna veckor. Forlossningssatt beslutas av ansvarig obstetriker. Om inget
medicinskt hinder foreligger kan man planera for vaginal forlossning i samrad
med foraldrarna. Prematurforlossning fore 34 fulla veckor bér om majligt
undvikas. Den neonatala morbiditeten hos prematurfédda TTTS barn kan inte
jamstéllas med icke-TTTS tvillingar med motsvarande gravlangd.

- Forlossning ska ske dar barnkardiologisk kompetens finns tillganglig.
Regionsjukhus < v 28. Starkt 6vervaga forlossning pa regionsjukhus v 28-32
p.g.a. en hog risk for bl. a. respiratorvard under neonatalperioden (90% om < v
28, 45% om v 28-32), njurinsufficiens och pulmonell hypertension (PPHN) (ref
Halvorsen et al JPMed2012).

- Risk for intrapartal transfusion finns och tvilling 1 ska darfér avnavlas direkt.
Navelstrangsprover ska tas pa bada barnen for blodstatus samt retikulocyter.

Uppfoljning post partalt?

- Placenta skickas till klinisk patologi pa Karolinska sjukhuset (de fall som
remitterats och fatt diagnos TTTS alt SIUGR oavsett laserbehandlad eller €j).
Material och anvisningar for forsandelse féljer med patienten. Anvisningar
finns aven pa CFMs hemsida (www.karolinska.se/fostermedicin).



- Trots framgangsrik behandling kan stérningar i hjartats funktion kvarsta
neonalt, ffa hos recipienten. Det kan drdja veckor innan donatorns njurar
bdrjar producera urin. Glom ej blodtryckskontroller av bagge tvillingar.

- Mot bakgrund av den funktionella och strukturella hjartpaverkan som ses
fetalt, &ven medforande 6kad risk for hjartmissbildning, rekommenderas starkt
ekokardiografisk beddmning neonatalt. Observera att den funktionsstdrning
som ses hos recipienten foretradesvis drabbar den hogra kammarens
pumpfunktion och dess utflode, vilket postnatalt kan resultera i samma
hemodynamiska problematik som vid en duktusberoende hégersidig
hjartmissbildning.

- Risken for neurologiska sequele ar ca. 10% varfér neonatalt ultraljud av CNS
rekommenderas oavsett gestationsaldern vid partus.

- Aven om den kardiologiska langtidsprognosen vid TTS verkar vara
forvanansvart god (ref Halvorsen et al ACTA Paed 2009), kravs betydligt mer
kunskap om detta, varfor kardiologisk uppféljning med blodtrycksméatning,
EKG och ekokardiografi foreslas vid forslagsvis 2 och 5-6 ar alder.

- Samtliga barn med laserbehandlad TTS, oavsett gestationsalder, foreslas
inga i det utvidgade nationella uppfoljningsprogrammet, som rekommenderas
av Svensk Forening for Neonatologi, vid komplikationer sdsom extrem
prematuritet, svar asfyxi och uttalad IUGR. Det innebar bland annat langsiktig
neurologisk utvecklingsbedémning, lungfunktionstestning och uppfoljning av
tillvaxt.

Samtliga barn som neonatalvardas registreras i PNQ. Malsattningen &ar att
skapa ett tillaggsprotokoll for barn med laserbehandlad TTS som registrerar
neonatala utfallsmatt.

Register; PNQ + nationellt uppféljningsprotokoll

Lank till RCOG guide line MC twin pregnancy:

http://lwww.rcog.org.uk/womens-health/clinical-guidance/management-
monochorionic-twin-pregnancy



Appendix 1

Hogspecialiserad fosterkardiologisk bedomning efter behandling av
TTTS.

Behovet av hogspecialiserad fosterkardiologisk bedémning avgors utifran
resultatet av behandling. Vid ett lyckat behandlingsresultat foérvantas att bada
tvillingarna har ett hjarta dar bada kammare har en normal vaggtjocklek och
rorlighet. Dessutom skall rutin-dopplerundersokningar vara normala. Aven vid
ett lyckat behandlingsresultat finns en 6kad risk for hjartmissbildning, framfor
allt i hoger kammares utflode, varfor en riktad strukturell och funktionell
undersokning bor goéras innan fodelsen. Vid osakerhet om hjartats struktur och
funktion bor patienten remitteras dit dar detta med sékerhet kan bedémas.
Lampligen utfors detta tva (-fyra) veckor efter laserbehandling for att mer
tillforlitligt kunna bedéma resultatet. Undersokningar fére vecka 24 forvantas
inte paverka handlaggningen och gors med férdel nagot senare.

| de fall dar kardiella och/eller hemodynamiska avvikelser kvarstar blir
handlaggningen betydligt mer komplicerad och individuell. Hos donatorn
brukar hjartat vara latt forstorat, hyperdynamiskt med en central hemodynamik
som karaktériseras av placentar dysfunktion. Recipienten har indirekta tecken
pa systemisk hypertension, hypertrofiska kammare med nedsatt diastolisk
fyllnad och lackande av-klaffar, som gradvis foljs av en systolisk
funktionsstorning. Hoger kammare drabbas mer och tidigare &n den vanstra,
och kan dessutom utveckla ett mekaniskt utflodeshinder i pulmonalis
utflodestrakt och/eller klaff. Att 6vervaka dessa graviditeter kraver foljaktligen
en bedémning av bade hdger och vanster kammares funktion, inkluderande
deras in- och avfloden. Flodesprofiler i systemvener och AV-klaffar aterspeglar
i huvudsak kamrarnas diastoliska funktion och har mest betydelse for att folja
forloppet. Utflodesprofiler och detaljer i av-klafflackage ger mer information om
systolisk funktion. Systolisk paverkan av hoger kammare tolereras oftast val,
medan en vanstersidig ar ett daligt prognostiskt tecken. Handlaggningen av
dessa graviditeter &r multidisciplinar, dar hégspecialiserad fosterkardiologisk
kompetens bor ingd. Det kliniska forloppet och fostermedicinsk kompetens ar
avgorande for behovet av riktad fosterkardiologisk funktionsdiagnostik.



