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RESUMO

Introducdo: A gemelaridade representa 1 a 2 % dos nascimentos, podendo ser
classificada como dizig6tica ou monozigotica. Dentre as gestagdes monozigoticas, 5 %
s80 monocoridnicas e monoamniéticas, e dentre estas, apenas 1 % sdo gestacOes
imperfeitas. O tipo mais comum de gémeos imperfeitos, também chamados de
siameses, corresponde ao grupo dos toracopagos (unidos pelo térax). O principal
método diagnostico utilizado nas gestacGes fusionadas é a ultrassonografia, pois permite
a identificacdo desta malformacdo em idades precoces da gravidez, além de ser eficaz
no acompanhamento das mesmas. Outros métodos complementares utilizados nestes

casos sdo ecocardiografia fetal e Ressonancia Nuclear Magnética (RNM).

Objetivo: Discutir os aspectos diagnosticos das gestacdes fusionadas visando
reconhecer o melhor método no periodo fetal relacionado ao prognostico pds-natal,
além de descrever um caso de gestacdo imperfeita do tipo onfal6pagos, acompanhada

no Hospital Universitario Cassiano Anténio de Moraes (HUCAM).

Metodologia: Relato de caso de uma gestacdo gemelar fusionada de uma paciente
acompanhada no setor de ultrassonografia do HUCAM, no ano de 2015, com revisao de
literatura realizada nos portais Pubmed, Scielo e LILACS preferencialmente dos ultimos
10 anos.

Concluséo: Enfatizar a importancia da ultrassonografia como método diagnoéstico e de
acompanhamento das gestacGes siameses, além de discutir as caracteristicas delicadas e

desafiadoras geradas por tal condicéo.

Palavras-chave: GestacBes conjugadas; Ultrassonografia; Prognostico; Gravidez

mdltipla



ABSTRACT

Introduction: The twin pregnancy is 1 to 2% of births, and may be classified as
dizigdtica or monozygotic. Among monozygotic pregnancies, 5% are monochorionic
and monoamniotic, and among these, only 1% are imperfect pregnancies. The most
common type of imperfect twins, also called Siamese, corresponds to the group of
thoracopagus (joined by the chest). The main diagnostic method used in pregnancies is
fused ultrasound, it allows the identification of this malformation in early ages of
pregnancy, as well as being effective in monitoring them. Other complementary
methods used in these cases are fetal echocardiography and magnetic resonance
imaging (MRI).

Objective: To discuss the diagnostic aspects of pregnancies merged aiming to
recognize the best method in the fetal period related to the postnatal prognosis, and
describe a case of imperfect gestation onfaldpagos type, accompanied at the University
Hospital Cassiano Antonio Moraes (HUCAM).

Methodology: Case report of a twin pregnancy fused together a patient in HUCAM
ultrasound industry in 2015, with review of the literature conducted in Pubmed portals,
Scielo and LILACS preferably the last 10 years.

Conclusion: Emphasize the importance of ultrasound as a diagnostic tool and
monitoring the Siamese pregnancies, and to discuss the delicate and challenging

characteristics generated by this condition.

Keywords: Conjugated pregnancies; Ultrasonography; Prognosis; Multiple pregnancy
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INTRODUCAO

GestacOes gemelares representam pelo menos 1 a 2 % de todos 0s nascimentos,
e sdo responsaveis por 10 —14 % da mortalidade perinatal. Podem ser dizigdticas
(originadas da fecundagdo de dois 6vulos por dois espermatozoides), ou monozigéticas
(originadas da divisdo de um zigoto Unico). Na auséncia de reproducdo assistida, as

gestacdes dizigoticas representam 70 % dos casos, e as monozigoticas, 30 % (1,2,3).

A incidéncia de gestacBes monozigéticas é semelhante em todo mundo,
correspondendo a 3 a 5 por 1000 nascimentos. Ap6s a formacéo do zigoto, temos quatro
periodos distintos da divisdo da massa embrionaria inicial, o que interfere no nimero de
corions e amnios. Se ocorrer com menos de quatro dias apds a fecundacdo, teremos
gestacBes dicoridnicas (sempre diamnidticas). Se acontecer do 4° ao 8° dias, teremos
gestacBes monocoridnicas/diamnioticas (maioria dos casos). Se houver divisdo do disco
embrionario entre 9 e 13 dias, resultard em gestacdo monocoridnica/monoamniotica
(5% dos casos); e por fim, se ocorrer ap6s o 13° dia, teremos a chamada gemelaridade

imperfeita ou gémeos conjugados (1,2,3).

Apenas 1% das monocoriénicas/monoamnioticas sdo gestacGes imperfeitas,

também conhecidas por gestacdes de gémeos unidos ou siameses (3).

A gemelaridade imperfeita é extremamente rara e acredita-se que a maior
incidéncia desta patologia seja no ser humano. Estima-se que a frequéncia desses
gémeos seja em torno de 1 em 97,5 mil nascimentos (10,25 em 1 milhdo de partos) e o
sexo feminino é mais prevalente (3:1). Como grande parte destes gémeos morre durante
a gravidez (abortos e morte fetal), a incidéncia real é ainda menor, em torno de
1/250.000 gestaces (3-7).

Com o advento das técnicas de reproducdo assistida, houve um aumento na
chance de monocorionicidade e, consequentemente, na prevaléncia de gemelaridade

imperfeita, gerando um aumento de oito vezes na ocorréncia desta alteragéo (5,6).



Em alguns paises, com o diagndstico precoce e a posterior interrupcdo da
gestacdo, a incidéncia de nascidos vivos com essa condi¢do diminuiu ao longo da ultima
década (6).

A descricdo de gémeos fusionados é lendaria. As explicacbes mais antigas
preservadas sobre gémeos siameses vém de Demdcrito e Empédocles (Século 5 AC),
que sugeriram a composicdo impropria das estruturas dos espermatozoides como causa

desta malformacéo (8).

A primeira tentativa de separacdo deste tipo de gémeos ocorreu em meados da
década de 940, em Constantinopla. Nesse caso, 0s gémeos estavam unidos pelo abdome
e sobreviveram até os 30 anos de idade. A cirurgia ocorreu apds a morte de um deles, e
sem sucesso, o outro gémeo foi a 6bito no terceiro dia do p6s-operatorio. O fato de uma
pessoa ter sobrevivido, mesmo por 3 dias, se mostrou em pleno século X, como um
feito impressionante, pois os médicos foram ousados o suficiente para tentar uma

cirurgia daquele porte, com as estruturas daquela época (5,8,9).

Desde entdo, varios relatos de novos gémeos fusionados sao registrados, porém
o primeiro relato publicado de separacdo bem sucedida foi descrito por Konig, em 1689.
O cirurgido Johannes Fatio realizou o procedimento cirirgico em gémeos ligados pelo
umbigo (onfaldpagos), e separou a ponte entre os dois recém-nascidos realizando

constricdo e necrose com um cordao de seda (8,10,11).

O termo “Siamese twins” vem do mais famoso par de gémeos “xiphogapus”
nascidos em 1811 em Siam (atual Tailandia). Ambos eram unidos pela parte inferior do
térax e nunca foram separados. Viveram por 63 anos e tiveram, no total, 22 filhos,
sendo que nenhum deles apresentava a anormalidade, indicando a natureza aleatéria da

gemelaridade imperfeita (5, 8-10).

O primeiro documentario médico realizado sobre gémeos fusionados ocoreu em
1887, por “Chamejdes”. Tais gémeos eram do tipo isquidépagos, e sobreviveram por

duas semanas ap0s o0 nascimento (8).

Em relacdo ao diagndstico pré-natal dos gémeos unidos, destaca-se a
ultrassonografia (US), que é capaz de detectar a alteragdo a partir de 12 semanas de

gestacdo. Caracteristicas que sugerem o diagnostico pré-natal de gémeos unidos
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incluem posicdes relativamente constantes dos fetos, com cabecas e outras partes do
corpo persistentemente no mesmo nivel; pele com contornos inseparaveis; fetos virados
um de frente para o outro; menos membros do que o esperado; 6rgdos compartilhados; e

um unico cordao umbilical com mais de trés vasos (5,12).

Avaliagdo mais precisa do conjunto visceral é possivel a partir de 20 semanas de
gestacdo e deve incluir ecocardiografia fetal. O grau da extensdo da fusdo cardiaca e
anatomia intracardiaca determinam a viabilidade, historia natural e o resultado da
potencial intervencdo cirdrgica apos o nascimento, assim como uma adequada avaliagdo
pré-natal permite oferecer aos pais um aconselhamento criterioso em relagdo as chances
de separacdo pds-natal e posterior sobrevivéncia. A maioria dos gémeos siameses nasce
entre 36-38 semanas de gestacdo por cesariana eletiva, em centros referenciados
pediatricos (11,13,14).

A gemelaridade como fator isolado apresenta maior morbimortalidade perinatal
qguando comparada as gestacGes Unicas e estd associada a baixo peso, imaturidade
pulmonar, trabalho de parto prematuro, asfixia e depressdo neuroldgica. O risco de mau
prognostico em gestacBes mdaltiplas, seja perfeita ou imperfeita, é ainda maior se a idade
materna for avancada, pela maior freqiiéncia de diabetes melittus, hipertensdo e

anormalidades ligadas ao trabalho de parto (15,16).

Assim, o objetivo deste trabalho foi discutir os aspectos diagnosticos da
gemelaridade imperfeita, dando énfase para a correlacdo ultrassonografica no periodo
fetal com o grau de sobrevida no periodo pos-natal, além de descrever um caso de
gemelar fusionado acompanhado no Hospital Universitario Cassiano Ant6nio de
Moraes (HUCAM) no ano de 2015. Foram realizadas buscas de artigos cientificos nos
portais PubMed, SciELo e Lilacs, utilizando-se os descritores "conjoinedtwins",
"multiplepregnancy”, "ultrasound”, "magneticresonanceimaging” e "prognosis". A
pesquisa ndo se delimitou a um periodo especifico de tempo. Complementou-se a

revisdo com material bibliografico presente em livros.



RELATO DE CASO

ACC, 32 anos, natural de Vitéria-ES, tercigesta com dois partos normais
prévios, ndo apresentava antecedentes morbidos e nem historia de uso de medicamentos
e/ou drogas ilicitas. O marido, de 30 anos, era higido e ndo consanguineo. N&o havia
casos de doencas genéticas ou malformacdes na familia. A referida paciente iniciou
assisténcia pré-natal em nosso servigo de ultrassonografia, no més de maio de 2015,

com idade gestacional aproximada de 22 semanas.

A mesma apresentava exames ultrassonograficos desde o primeiro trimestre da
gestacdo, realizados em outros servicos, sendo o primeiro com 7 semanas e 2 dias, € 0S
demais com 13, 14 e 16 semanas de gravidez. O relato de gestacdo conjugada ocorreu
com 13 semanas e 6 dias, pelo exame feito em 18/03/15, que descreveu a unido dos

fetos pelo abdémen.

No inicio da assisténcia em nosso servico, no setor de US do HUCAM, a
paciente foi submetida a ultrassonografia obstétrica morfoldgica no dia 26/05/15,

guando tinha idade gestacional cronoldgica de 22 semanas e 2 dias.

O exame realizado detectou sexo feminino das gemelares, com fusdo dos fetos
na regido abdominal (onfaldpagos) e figados compartilhados, além de imagem cistica
com debris abaixo da insercdo do corddao umbilical, em regido abdominal/pélvica, que
teve como principal hip6tese diagndstica cisto de Uraco, pois foram individualizadas
duas bexigas. As areas cardiacas eram aparentemente separadas, porém houve a suspeita

de fusdo dos sacos pericardicos, devido a proximidade dos toraxes (figures 1 e 2).
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pr = 4,57 cm
Area = 16,4 m2
Compr = 3,05 m
Area = 7,30 cm2

Figura 1: Corte transversal a nivel dos tdraxes; Figura 2: Imagem cistica em
topografia abdominal/pélvica.

No mesmo hospital, a paciente realizou Ressonancia Nuclear Magnética (RNM)
fetal com 27 semanas de gestacdo como ampliacdo diagnostica (Figuras 3 e 4). Tinha
como principal objetivo delimitar as areas unidas dos fetos, especialmente, a por¢édo
vascular do figado. No entanto, ndo foi possivel identificar compartilhamento vascular
com este exame, 0 que tornou necessaria avaliacdo no periodo pés-natal, com utilizagao
de contraste endovenoso em cada feto, em momentos distintos. Em relagdo a estrutura
cistica previamente vista ao ultrasson, a suspeita de malformacéo intestinal foi aventada

como outra hip6tese diagndstica.

Figura 3: Destaque na imagem cistica (corte sagital); Figura 4: Coracles
individualizados em corte transversal




Houve complementacdo, também, com ecocardiograma fetal, quando a paciente
se encontrava com 28 semanas de gestacdo. A avaliacdo especifica encontrou os vasos
anatomicamente preservados, excluindo malformagcfes e comunicagBes cardiacas
(Figuras 5 e 6).

Figura 5: Camaras cardiacas idendificadas; Figura 6: Vias de saida dos grandes
vasos de forma habitual

A paciente foi acompanhada no HUCAM até 33 semanas de gestacao, e apos, foi
transferida para o Hospital Materno Infantil de Goiania, que possui um centro
especializado para casos de separacdo de gestagdes siameses.

Foi realizada cesariana eletiva com aproximadamente 36 semanas de gestacao,
no dia 02/09/15, e a média de peso ao nascimento foi de 2375 gramas para cada
gemelar. Ndo houve necessidade de entubacdo em nenhuma das gémeas e ambas

estavam se alimentando sem necessidade de sonda nasogastrica.

No décimo segundo dia de vida, uma das gémeas apresentou suspeita de
obstrucdo intestinal, e apds exame com contraste do trato gastrointestinal, indicou-se o
primeiro procedimento cirargico. Houve a confirmacdo do diagndstico da imagem

cistica vista no pré-natal com o exame de ultrassonografia, em regido
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abdominal/pélvica, como cisto do Uraco. As porgdes intestinais foram diferenciadas e o

cisto de Uraco foi removido sem acidentes.

A separacao definitiva ocorreu no dia 25/09/15, de forma emergencial, devido ao
6bito de uma das gemelares por complicagdes renais, e impossibilidade da manutencéo

da vida da outra crianca sem o procedimento cirdrgico.

A outra gemelar recebeu suporte e cuidados até os seis meses de vida, enquanto
aguardava crescimento do tecido da pele abdominal para posterior sintese da mesma
(figura 7). Alimentava-se de forma adequada com leite materno, de forma ndo invasiva,
e respirava em ar ambiente. No entanto, no dia 19/03/16, teve uma bronco aspiracdo

como intercorréncia, com posterior parada cardiaca, vindo a falecer neste mesmo dia.

Figura 7: Aspecto da gemelar sobrevivente apdés um més da
cirurgia separativa.




DISCUSSAO

Casos de gestacdes fusionadas séo relatados na literatura européia desde o século
XVI, assim como ja foram encontradas varias esculturas de gémeos siameses em varias
culturas. Desde entdo, se mantém como tema de grande interesse em toda a sociedade,
tanto pela raridade do caso, como pelo grau de dificuldade de se conduzir este tipo de
gravidez, que ainda se mostra como area de novas descobertas no &mbito da medicina
(17).

Tendo em vista a etiologia dos gémeos fusionados, sabe-se que séo originados
de um Unico dvulo fertilizado, sendo que existem duas teorias para explicar o fendémeno:
1) teoria da fissdo (mais aceita) - quando um unico ovulo fertilizado divide-se em dois
embribes. O fenbmeno ocorre entre 13 e 15 dias apo6s a fertilizacdo, resultando em falha
de divisdo completa; 2) teoria da fusdo ou quimerismo - quando ha unido de dois
embrides originalmente separados por volta de 12 dias ap0s a fertilizagéo (3-6, 10).

Os mecanismos de inducdo da gemelidade espontdnea no ser humano
permanecem desconhecidos. Mulheres com histéria de gestacdo de gémeos fusionados
ndo tém risco aumentado de recorréncia em uma futura gestacdo, sendo suas chances

iguais as da populacdo em geral (5,10).

A exposicdo materna a certos agentes externos tem sido associada & ocorréncia
de gemelidade monozigo6tica, quando a heranca genética nao for responsabilizada e ndo

houver fertilizacdo assistida (10).

Estudos em ratos mostram que esses agentes tém uma particularidade em
comum: sdo capazes de interferir na divisdo celular agindo, na maioria das vezes, como
inibidores da mitose. Esse é o caso do etanol, da vincristina, colchicina e de anestésicos.
Essas substancias além de indutoras de gemelaridade sdo também indutoras de
aneuploidias. Vale ressaltar que existem substancias que sdo indutoras das gestacoes
monozigdticas e ndo sdo teratogénicas, como sdo 0s casos dos hormoénios exogenos

utilizados na fertilizagdo assistida (10).
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Gémeos fusionados sdo monozigoticos, logo, serdo sempre do mesmo sexo, com
uma placenta e uma cavidade amnidtica. Sao classificados de acordo com o local de
fusdo mais proeminente em: cranidpagos (cranio), toracopagos (torax), onfaldpagos
(abdome), pardpagus (“de lado”), pigopagos (regido sacral), isquidpagos (pelve) e
raquipagos (canal medular). Tais nomenclaturas tém o sufixo “pagus”, cujo o
significado ¢ “preso” (4, 5,18,19).

Podem, ainda, ser divididos como assimétricos (heterépagos) ou simétricos.
Segundo Mummigatti e Shamshal (2011), os casos sdo classificados como simétricos
quando os gémeos sdo bem desenvolvidos e como assimétricos ou desiguais quando
uma pequena parte do corpo é duplicada ou incompleta. Aqui incluiriam os casos de
gémeos parasitas, ou fetus in fetu. Na teoria do quimerismo, quanto mais tarde ocorrer a
fusdo apds a fertilizagdo, mais complexas serdo as alteracdes. Spencer (2000) também
sugere que o lado da unido seja aplicado para a classificacdo. Desta forma, conforme
ilustrado abaixo, sdo apresentados os seguintes tipos: ventral (unido pelo abdome com
umbigo Unico) e dorsal (unido no tubo neural, com abdome e corddo umbilical
separados). O grupo rostral ventral inclui os cefalopagos e toracopagos; O grupo caudal
ventral inclui os isquidpagos; o ventral lateral, os pardpagos; e o dorsal, 0s cranidpagos,

raquidpagos e pigopagos (3,5,10, 19-22).

[ 1o %
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Legenda: O- Onfalépagos; T- Toracépagos; Ce- Cefaldpagos; I- Isquidpagos; Pa- Parapagos; Dip-

Parapagos diprosopos; Dic- Parapagos dicéfolos; Cr- Cranidpagos; R- Raquipagos e Py- Pigépagos.

Figura 8: Classificagdo da gestacdao imperfeita, segundo Spencer, 2000.




Outros termos utilizados incluem os numerais (di, tri e tetra) e a estrutura de
compartilhamento (face, membro superior e inferior). Por exemplo, um gémeo
fusionado com duas cabecas, quatro bragos e duas pernas é chamado de dicephalus

tetrabrachius dipus (5).

O tipo mais comum de gémeo fusionado corresponde ao grupo dos toracpagos

seguidos pelos onfal6pagos, pigopagos e isquidpagos (5,23).

Denardin (2015) considera a presenca de dois cérebros separados como a base
para se considerarem gémeos fusionados como dois individuos, porque um cérebro

independente é a esséncia da existéncia (5).

A estimativa de incidéncia pré-natal de uma anomalia congénica rara se encontra
entre 1:50000 a 1:100000. Dentre as gestacdes monozigdticas, aparece mais
frequentemente quando comparadas a fetos Unicos ou dizigéticos (aumento de 16 a 17
vezes) (3,10).

No caso de gémeos fusionados, retirando-se a incidéncia de anomalias
relacionadas aos locais de juncdo, existe uma frequéncia de 10 a 20% de ocorréncia de
defeitos maiores. Tal como em gémeos monozigoticos separados, as malformacbes em
gémeos fusionados séo frequentemente ndo concordantes. Estas incluem: cardiopatias
congénitas, espinha bifida, higroma cistico, alteracdes de membros, defeitos de parede
abdominal como gastrosquise e onfalocele, além de hérnia diafragmatica. A alta
frequéncia de malformacGes associadas em gémeos fusionados pode se relacionar ao
momento do defeito, que se presume ser no estdgio de estria primitiva da placa
embrionaria (3,5,12,14, 24).

O tipo toracopagos (unidos pelo térax) sdo os mais frequentes e sdo observados
em 20 a 67% dos casos. Sao fetos unidos pelo torax até a cicatriz umbilical, podendo ter
coragdo Unico ou individualizado. Podem compartilhar regido esternal (20 a 40% dos
casos), diafragma e parede abdominal superior. Caracterizam-se por apresentarem o
figado e o pericardio unicos em 90% dos casos, intestino delgado comum em 50% dos
casos, com unido ao nivel do duodeno e separacdo do ileo, aléem de onfalocele
caracteristica (4,5,9,18).
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A segunda variagdo mais comum trata-se dos onfalépagos, descritos em 18 a
33% dos gémeos unidos pela parte ventral. Eles podem ter a mesma unido do tronco,
como os toracdpagos, mas diferem por terem coragdes separados. A unido do pericardio
pode estar envolvida. Podem compartilhar o mesmo figado (80% dos casos); e ileo
terminal e colon (33%). Além disso, podem se unir ao nivel do diverticulo de Meckel,
com separacéo do reto e presenca de onfalocele (5,9,18,25).

No relato apresentado por este estudo, a gestacdo fusionada era do tipo
onfaldpagos com pericardios individualizados. Apresentavam figados compartilhados,

mostrando o carater condizente desta situagdo em relacdo a literatura.

A terceira variagdao mais frequente € a do tipo pigopagos, nos quais os fetos estdo
unidos pelo dorso e representam 18 a 28% de todos os gémeos fusionados. Apresentam
um sacro e um coccix, o trato gastrointestinal pode ter reto Gnico ou separado, a bexiga
¢ descrita como unica em 15% dos casos, a medula espinhal é separada e sempre ha

compartilhamento dos ossos pélvicos (5,9).

Os isquidpagos sao os fetos unidos pela parte ventral do umbigo a pelve e
correspondem a 6-11% dos casos de gémeos coligados. Apresentam dois sacros ou duas
sinfises pubicas, em geral possuem trato gastrointestinal Gnico e o nimero de pernas

pode variar de duas a quatro (5,9).

Os gémeos cranidopagos sdo uma forma rara de gemelaridade imperfeita, com
fuséo de qualquer parte do crénio, excluindo-se a face. Eles correspondem a 2% dos

casos (5,9).

Os gémeos parapagos sdo fetos com fusdo ventro-lateral. Eles podem estar
unidos desde o abdome inferior até a pelve e correspondem a 28% dos casos. Sempre

apresentam sinfise pubica e trato urinario unicos (5,9).

Menos freqgiientes sdo os Diprosopus (0,4%), sendo de ocorréncia extremamente
rara, com poucos relatos na literatura, e correspondem aos casos de duplicacdo da face
(17).

Em relagdo ao diagndstico da gestacdo fusionada, a assisténcia com

ultrassonografia pode identificar a presenca de oOrgdos fetais compartilhados. Este



método de imagem continua sendo o principal método diagndstico para avaliacdo de
malformacdes fetais, pois € barato, sem riscos para a gestante, e acessivel em servi¢os
secundarios. A US 3D apresenta um papel de grande importancia e ajuda na imagem
espacial e na melhora do diagnostico das gestacdes siameses, porém, ainda ndo provou

ser melhor que o US 2D para diagnostico de malformacdes (4,20).

O primeiro trimestre da gestacdo é um periodo de extrema importancia para o
diagnostico de algumas alteracdes morfologicas fetais. Segundo Hill, seria possivel
realizar o diagndstico de gémeos fusionados com sete semanas de gravidez. De forma
oposta, Poenaru et al, coloca a possibilidade do diagnostico ultrassonografico de
gémeos fusionados com 12 semanas sujeito a limitacdes, como biotipo materno e

presenca de oligodramnia ou adramnia (5,12).

O diagnostico no primeiro trimestre deve ser feito com cautela, pois a cavidade
amnidtica ndo atingiu o seu volume maximo e fetos que estdo em estreita proximidade
podem criar a ilusdo de gémeos fusionados. Ha algumas caracteristicas que podem
sugerir gemelaridade imperfeita neste periodo: presenca de uma Unica vesicula
vitelinica extra-amnidtica; embrides que se movem ao mesmo tempo e embrido com

aparéncia bifida observada antes das dez semanas de idade gestacional (5).

O primeiro diagnostico bem sucedido de gémeos fusionados foi relatado em

1977, com 12 semanas de gestacdo (5).

Assim como na literatura, o diagndstico inicial realizado no caso relatado teve a
ultrassonografia como método diagnostico, e ocorreu no inicio do segundo trimestre,

com 13 semanas e 6 dias.

Avaliacdo mais minuciosa foi feita ao redor das 22 semanas de gestacdo em
nosso servico, também com ultrassonografia, quando se suspeitou de compartilhamento
do pericardio e possivel cisto de Uraco em regido abdominal/pélvica. Apresentavam

sexo feminino, o qual é o mais prevalente nas gestacdes siameses.

A RNM fetal é um complemento a ultrassonografia, indicada para a deteccao de
lesBes ndo visiveis ou achados duvidosos ao exame ultrassonografico. A RNM auxilia
principalmente no estudo das estruturas cerebrais e cervicais e naquelas complexas, nas

quais os 6rgdos sao compartilhados e as malformacdes estdo presentes. Pode fornecer
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imagens com minimo prejuizo das mesmas, mesmo com a movimentacao fetal. Assim,
imagens de alta qualidade dos 6rgdos fetais podem ser obtidas sem necessidade de
sedacdo. O periodo ideal para a realizacdo é entre 24 e 40 semanas, pois ha menor
movimentacdo fetal e a organogénese é completa, além da possibilidade do uso de
gadolinio, proscrito no primeiro trimestre. A importancia deste método diagnostico
também se deve ao fato de poder auxiliar no planejamento cirdrgico pds-nascimento
(3,5,12,20).

A avaliagdo cardiaca por ecocardiografia fetal & de importante valia, pois ha
aumento consideravel na incidéncia de doencas cardiacas congénitas nos casos de
gemelaridade imperfeita, principalmente em se tratando de toracOpagos, pois
compartilham o mesmo coracdo. CoracGes unidos sdo mais faceis de se avaliar
intraltero devido ao liquido amnidtico. Ap6s 0 nascimento o exame pode ficar

prejudicado, pois os pulmdes estdo cheios de ar (5).

As gémeas do caso foram avaliadas tanto por RNM guanto por ecocardiografia
fetal, aumentando a propedéutica diagnostica e excluindo o compartilhamento de 6rgaos
vitais, especialmente ao realizar ecocardiograma, no qual identificou vias de saida dos

coracOes de formas habituais, sem unido do pericardio.

Ecocardiograma neonatal pode estabelecer acurado diagnéstico na maioria dos
casos, porém, apresenta falhas ao mostrar anatomia extracardiaca. Além deste exame,
Tomografia Computadorizada Tridimensional 3D (TCT 3D), RNM, Angiografia e
Cateterizacdo cardiaca tém importante papel nos casos mais complicados de alteracdes

cardiacas na previsdo pré-cirdrgica (20).

TCT 3D se mostrou melhor dentre os métodos em relacdo ao estudo da anatomia
intra e extra-cardiaca, com complicacbes menores, menores volumes de contraste,
menores radiacdes e menores custos quando comparada a RNM e cateterizacdo
cardiaca. Desta forma, a TCT 3D se enquadrou como um método efetivo e seguro para

avaliar a anatomia cardiovascular antes da cirurgia (20).

E de suma importancia, apds o nascimento, que os gémeos fusionados sejam
submetidos a avaliacdo detalhada da sua anatomia. A utilizacdo da ultrassonografia para

avaliacdo do sistema nervoso central e dos orgéos tordcicos e abdominais € vital nesse



estagio. O Doppler pode ser util para avaliar os grandes vasos do abdome e a drenagem
venosa hepética. A ecocardiografia € obrigatdria, devido a alta frequéncia de cardiopatia

congénita em todos os tipos de gémeos fusionados (5).

A RNM tem também papel importante na avaliacdo pds-natal dos gémeos
fusionados, particularmente naqueles unidos pelo cranio ou pelo térax. E o melhor
exame para avaliar a fusdo do cortex cerebral em gémeos fusionados cranidpagos, e
representa uma boa avaliagdo da anatomia biliar. Outro exame de importante valia para

a area biliar é a colangiopancreatografia (5).

Nos casos onfaldpagos, como ndo ha mistura de sangue nas camaras cardiacas, 0
figado pode ser avaliado usando Tomografia Computadorizada (TC) com injecdo
intravenosa para marcacdo do local de fusdo, auxiliando na programacao cirdrgica.
RNM com gadolinio também pode ser utilizada neste contexto. Cintilografia biliar, da
mesma forma, se mostra Util na determinacdo da drenagem biliar, apesar deste sitio
anatdmico se mostrar, geralmente, com definicdo dificultada antes do procedimento

cirurgico (25).

Os estdmagos e intestinos delgados séo geralmente separados, no entanto, em 33
% dos casos, o intestino delgado pode estar unido ao nivel do diverticulo de Meckel no
ileo distal. O ileo terminal comum e célon proximal muitas vezes tém um fornecimento
de sangue duplo, e estudos vasculares sdo Uteis para determinar a distribuicdo do
intestino entre 0s gémeos na separacdo. Estudos de contraste do trato gastrointestinal
superior sdo necessarios em casos de fusdo toracoabdominal, e estudos do trato

gastrointestinal inferior sdo necessarios em casos de unido pélvica (25).

Angiografia ajuda a definir suprimento vascular especifico para os 6rgaos, o que
é util na determinacdo da distribuicdo de estruturas comuns entre 0s gémeos na

separagdo cirurgica (25).

Certas modalidades de imagens e investigacdes sdo desejaveis na avaliacdo de
gémeos siameses e podem ser determinadas de acordo com o sitio principal de unido.
No entanto, cada par de gémeos € Unico; e embora generalizacdes possam ser feitas, a
imagem exata realizada deve ser adaptada para os gémeos envolvidos e para as

exigéncias dos cirurgies pediatricos responsaveis (25).
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Quanto a cirurgia de separacdo, duas situagdes sdo consideradas: operacdo de
urgéncia e intervencdo eletiva. A primeira situagdo € necessdria quando ha
compartilhamento do coracdo com instabilidade cardiaca, ou quando a anomalia
justifica a intervencdo cirdrgica imediata como nos casos de hérnia diafragmatica ou
onfalocele rota; e quando ha um gémeo natimorto ou existem danos presentes na ponte
de fusdo. Na segunda classificagcdo cirdrgica, os procedimentos podem ser realizados

posteriormente, de maneira programada, com alguns meses de vida (5).

As separacOes de emergéncia tém alta mortalidade. Nos casos em que hd muitas
anomalias, o tratamento é considerado conservador. O momento ideal para realizar a
separacdo eletiva é com seis a 12 meses de vida, pois hd tempo para o crescimento e
expansdo do tecido, com possibilidade de se adquirirem imagens mais precisas da unido

e das anomalias associadas para o planejamento cirurgico (5).

No caso discutido neste estudo, a primeira cirurgia realizada ocorreu de forma
ndo eletiva, com 12 dias de vida, devido a obstrucdo intestinal em uma das gémeas. Da
mesma forma, com carater emergencial, a cirurgia separativa ocorreu 23 dias apds o

falecimento desta mesma gemelar, por complicagdes renais.

Apesar de todo o planejamento, o progndstico muitas vezes € pré-determinado
pela anatomia subjacente, que pode impedir uma separacdo bem sucedida. Segundo o
estudo de Liu, et al (2012), nenhum bebé com fusdo ventricular sobreviveu com ou sem
cirurgia separativa, confirmando o progndstico reservado nos casos de

compartilhamento cardiaco (4,7,18).

O bem-estar de cada gémeo deve ser buscado independentemente, sem causar
danos a nenhum deles. O resultado final, isto é, a possibilidade de separacdo dos
gémeos unidos, provoca grande interesse na comunidade cientifica, devido a sua alta
complexidade, a raridade da patologia, as poucas chances de sobrevida, ao prognostico

reservado e as caracteristicas éticas que acompanham esta situacao (5,10).

Diagnostico precoce € importante em paises aonde a interrup¢do da gestacdo €
permitida, sendo que quando a gestacdo se encontra com menos de 24 semanas 0 parto
vaginal é uma opcdo. ApOs 24 semanas, a histerotomia € mais prudente devido as

complicacdes potenciais relacionadas as distocias (4,20,23).



No Brasil, as Gnicas ocasides que sdo permitidas a interrupcao da gestacdo séo:
anencefalia, risco de vida materno e gestagdes provenientes de violéncia sexual. Nos
casos de gestacOes fusionadas, mesmo quando ha presenca de alteragdes complexas, a
interrupcdo da gestacdo ndo é permitida, exceto se houver risco de vida materno
ocasionada pela mesma. Segundo Machado, et al (2015) isto apesar de legal, parece
imoral, devido aos riscos mais prevalentes destas gestacdes como desordens
hipertensivas, polidramnia e descolamento placentario, o que pode aumentar a
morbidade e mortalidade materna (7,10,12,20).

Tendo em vista a alta complexidade deste tipo de gestacdo, alguns paises langam
médo da interrupcdo da mesma quando ha érgdos vitais compartilhados. Essa conduta
deveria ser avaliada mundialmente, visto que as chances de sobrevida sdo praticamente
nulas, além de gerarem aumento das complicacbes maternas e gastos exuberantes no
ambito da satde. Da mesma forma, quando ndo h& 6rgdos vitais compartilhados, as
chances de insucesso predominam, o que classifica a gestacdo fusionada como um caso

delicado no meio médico e social (7).
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CONCLUSAO

As gestacOes conjugadas geram grande interesse na populacdo em geral, ndo s
pelo fato curioso da patologia, mas por representar uma area de novas conguistas e

descobertas no mundo médico.

Mesmo com o0s avangos nos metodos diagndsticos e com equipamentos
cirurgicos cada vez mais modernos, o prognostico neste tipo de gestacéo é ditado pelos

tipos e nimeros de 6rgdos compartilhados.

A ultrassonografia se mostra como principal exame nos casos de gestacdes
conjugadas, por ser de fécil acesso e englobar as fases de diagnostico e
acompanhamento das mesmas, além de acrescentar na programacé&o cirdrgica pds-natal.
Exames como ecocardiograma e ressonancia nuclear magnética podem ajudar na
delimitacdo das estruturas compartilhadas, complementando a avaliacdo inicial

ultrassonografica.

Pelo carater ético e delicado deste tipo de gestacdo, que apresenta prognostico
reservado na maioria das vezes, estudos nas areas de diagndéstico e de técnicas cirurgicas
necessitam ser continuados, com o intuito de melhorar a assisténcia € o manejo

relacionados e estes casos tdo desafiadores perante toda a sociedade.
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