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RESUMO

A gemelidade imperfeita é anomalia rara que acomete principalmente fetos do sexo feminino. O diagndstico pré-natal é cal-

cado fundamentalmente na ultrassonografia, podendo ser realizado precocemente, ainda no primeiro trimestre de gravidez.

Outros recursos de imagem podem aukxiliar o diagnéstico ou esclarecer o compartilhamento de 6rgdos dos conceptos, como a

ultrassonografia tridimensional, dopplerfluxometria, ressonancia magnética, tomografia computadorizada e ecocardiografia. O

prognostico da gemelidade imperfeita é bastante reservado, 40% dos gémeos sao natimortos e outros 30% morrem no primeiro
dia de vida. O aconselhamento dos pais relativo ao desfecho da gestacao e suas alternativas deve ser baseado na extensao da

fusdo entre os gémeos e no compartilhamento de 6rgdos vitais.
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INTRODUCAO

A gemelidade imperfeita é anomalia rara que ocorre ex-
clusivamente em gestagdes monozigéticas e sempre despertou
curiosidade deleigos e profissionais de satiide. O primeiroregistro
desuaocorrénciadatade 1100d.C. e, casos famosos como o dos
irmaos Chang e Eng Bunker que viveram no Sido (Tailandia) do
século XIX tendo 21 filhos, agucaram ainda mais o interesse por
esta malformacao’.

Aincidénciadagemelidadeimperfeitaéestimadaem 1:50.000
gestacdese 1:250.000nascidosvivos’eexistemaioracometimento
do sexo feminino (70% dos casos) por razao desconhecida’. Nao
existeassociacdo comaneuploidias, raca, hereditariedade, cosan-
guinidade® ou técnicas de reproducao assistida

A patogénese da unido dos gémeos é controversa, existindo
duasteorias que explicam o fendmeno:fissdo e fusdo. A primeira
consiste em uma gestacao monozigética que apresenta divisao
incompletadodisco embrionario apdsaformacao do sacoamni-
6tico primitivo, entre 0 132e 15°dia apds afertilizacdo. Na teoria
da fusdo os embrides se fundem parcialmente em periodo em-
brionario precoce, nas primeiras horas ou dias apés afecundacéo,
quandosdoindependentes umdooutro.Essahipétese ébaseada
nofatode que osembridesacolados sdo unidosem lugaresonde
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asuperficieectodérmicaestdausenteou pré-programadaparaser
fundida“*.Contudo,em face de suamaior complexidade, ateoria
dafusdondotem sido mais creditada como provavel etiologiada
gemelidade imperfeita®.

O diagnostico pré-natal de gemelidade imperfeita pode ser
realizado precocemente na gestacao pela ultrassonografia bidi-
mensional (US-2D) transvaginal ou mais tardiamente pela US-2D
transabdominal. Outras técnicas deimagem como a ultrassono-
grafia tridimensional (US-3D), a tomografia computadorizada
(TC), a ressonancia magnética (RM) e a ecocardiografia fetal
podemser utilizadas naavaliacdo dosfetos,emespecialnoestudo
do compartilhamento de 6rgaos e na programacao cirdrgica de
casos selecionados. Eimportante salientar que tais exames ndo
saoimprescindiveis paratodososcasosesaodesaconselhadosno
rastreamento diagnostico dessa condicdo.

CLASSIFICACAO

A extensao e o local da unido dos dois fetos sao variaveis e
apresentamdiferentesgrausdeduplicacaoresidual’.Destaforma,
aclassificacdodosgémeosacoladosmaisaceitaébaseadanaregiao
anatdmica em que ocorre a fusdo (Tabela 1). Entre os principais
tipos de gemelidade imperfeita, enumeramos (Fig. 1):
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Fig. 1| Alguns tipos de gemelidade imperfeita. a -
cefalépagos; b — toracdpagos; c - toraco-onfalépagos;
d - isquidpagos; e - pigdpagos; f — cefalotoracdépagos;
g - duplicatas posterior; h — duplicatas anterior
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«Cefalépago:juncaodaporciocefilica, sendoafusao parietal
a mais comum.

«Toracdpago:unidodaregidotoracica,apresentando,namaio-
ria dos casos, pericardio, coracdo e figado comuns. O xifépago é
um subtipo dos toracépagos, unidos pelo esterno.

+Onfalépago: fusdo da porcédo abdominal, geralmente com-
partilhando figado e intestino.

« Isquidpago: pelve comum.

« Pigépagos: unido do sacro ou cédccix.

Os tipos mais comuns sdo os toracépagos, onfalépagos e
toraco-onfalépagos (Fig. 2), totalizando 56% dos casos de geme-
lidade imperfeita, enquanto os cefaldépagos constituem o grupo
mais raro 7.

Fig. 2 | Gemeos toraco-onfalépagos. Interrupgéao
médica da gestacdo realizada no Instituto
Fernandes Figueira com autorizacéo judicial

Adeterminacdodotipodeimperfeicao éfundamental.Desta
forma, pode-se estabelecerolocal de unido, os rgdoscomunsea
simetriaouassimetriaentre osgémeos, possibilitandoaavaliacao
do prognéstico fetal e a determinacdo da conduta pés-natal.

DIAGNOSTICO

O diagnéstico pré-natal de gemelidade imperfeita pode ser
realizado precocemente pela US-2D transvaginal ja no primeiro
trimestre de gestacdo identificando-se o sinal do‘V invertido’
pelos embrides na presenca de apenas 1 vesicula vitelinica. Mais
tardiamente, no 2° trimestre, utilizando a via transabdominal
pode-sedetalhar o estudodaanatomiaeinvestigarasanomalias
relacionadasafusao,comodefeitosdotuboneural,fendaorofacial,
anus imperfurado e hérnia diaframatica, periodo em que esses
achados se tornam mais evidentes 8,

Durante o exame sonografico de gestacao gemelar, deve-se
suspeitardegémeosacoladosquandondoéencontradamembrana
separando os sacos amnioticos, dificuldade em visualizar corpos
fetais separados, observacao das colunas fetais em proximidade
infrequente ou em forma de “V” (Fig. 3), presenca de formas
embrionarias oufetaisincomuns, apresentacdo de corddo umbi-
lical com mais de 3 vasos e movimento cardiaco Unico’ (Fig. 3).
A polidramnia esté presente em 50% dos casos 2.

A US-3D parece auxiliar na avaliacdo dessas gestagoes, for-
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Fig. 3 | Ultrassonografia bidimensional mostrando
unido de gémeos ao nivel da coluna lombar

Fig. 4 | Ultrassonografia tridimensional
evidenciando fusdo de gémeos no pescogo
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Fig. 5 | Avaliacao de gémeos téraco-onfaldpagos
pela ressonancia magnética
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Fig. 6 | Dopplerfluxometria evidenciando fusao
cardiaca em gémeos toracépagos

COP _ Mulisshce

Tl 0.0 degpess

W=2556 L =127

Fig. 7 — Tomografia Computadorizada de alta
resolucdo demonstrando fusao toracica dos gémeos

necendomaisdados sobreasestruturasfetaisa partirdeimagens
multiplanares e detalhamento de superficie, facilitando a visuali-
zacao das malformagdes 8. O método também é util no processo
deaconselhamento pré-natal, poisos paissaocapazesdeentender
mais claramente esta complexa anomalia (Fig. 4).

A RM pode auxiliar no detalhamento do diagnéstico pré-
natal (Fig. 5). Este método acrescenta informagdes anatomicas
relevantes,entretanto,aobtencdodaimagempodeserdificultada
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pela movimentacao fetal 8. A ecocardiografia e a dopplerfluxo-
metriatambém podem ser Uteis, principalmente nainvestigagao
daanatomiacardiovascularquandohasuspeitadefusdocardiaca®
(Fig. 6). Recentemente, aTC de alta resolugdo com baixos niveis
deradiacdotambémtemsido utilizada paramelhoravaliagdodas
estruturas osseas fetais. (Fig. 7).

PROGNOSTICO

Oprognésticodagemelidadeimperfeitaébastantereservado:
40% dos gémeos sdo natimortos e outros 30% falecem no pri-
meirodiadevida'®'"", Apesarde aseparacdo cirurgica ser possivel
em alguns casos, o grau de comunicacgao vascular e de fusao dos
6rgdos determinam o nivel de dificuldade dacirurgia e, portanto,
a morbimortalidade dos gémeos.

Os toracdpagos compartilham o figado em todos os casos, 0
pericardioem 90% e o coracdo em 75% dos casos, sendo letal na
maioriadasvezes.Ja osonfalépagostémdesfechomaisfavoravel,
poisapresentammenorincidénciadecompartilhamentocardiaco.
Entretanto, este grupo também estd sujeito aimpossibilidade de
separacao cirurgica por causa da vascularizacdo do figado fundi-
do™.0s cefalépagosnaoapresentam possibilidade de separacao
cirdrgica, sendo o progndstico muito grave’.

CONDUTA
PRE-NATAL

Odiagnostico ultrassonografico precoce eadefinicdodaana-
tomiadaregido comum aos gémeos permitem aconselhamento
dos pais quanto as opcdes referentes a gestacao. As alternativas
incluem manutencao da gravidez; aborto seletivo de um dos
gémeos, caso isso aumente a chance de sobrevivéncia do outro;
e interrupc¢do legal da gestacdo .

Ainterrupcdodevesersugeridaquandoocorrefusédo cardiaca
complexaemgémeostoracopagos oufusao cerebral extensaem
cefalépagos?.Ograudedeformidadeesperadoapésumapossivel
separacaosubsequenteprecisasercuidadosamenteexplicadoaos
pais, paraqueadecisdorelativaacontinuidade dagestacdo possa
ser tomada.

Casoagestacaosigaseucurso,opartodeveserplanejadoem
localondeexistaunidadecirirgicapreparadaparaaseparacaodos
gémeos.Aabordageminterdisciplinarperinataléfundamentalpara
oplanejamentodomanejo obstétricoeadeterminacaodaviade
partoqueminimizedemaneiramaiseficienteamorbimortalidade
materna e fetal. Na decisdo da via de parto é indispensavel saber
aidade gestacional e o tipo de uniao dos gémeos, se lateral (que

Tabela 2 —Desfecho dos casos lratados no Creat Ormond Street Hospital, 1925.2004 (Adaptado de Spitz, 2005)

M2 casos Mortalidade Mortalidade 2 gémeos vivos
(2 gémeos) (1 gémeo)
Conservador 7 casos 100% 0% 0%
Separaciio emergencial 7 casos 58% 28% 14%
Separacfio planejada 10 casos %% 30% T0%
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representamaisde 90%dos casos) oulongitudinal. Ap6s 26 sema-
nas,opartovaginalnaoémais possivel paraosgémeosfusionados
lateralmente.Naquelesem queaunidoélongitudinal, permite-se
aviatranspélvica até o termo . Da mesmaforma, pode-se optar
pelahisterotomiasegmentarnacesarianadegemelidadeimperfeita
defusdolongitudinal,enquanto que é preferivel optar pela histe-
rotomia classica em caso de uniao lateral. Distocias séo comuns,
sendo dificil a extracdo fetal mesmo na cesariana .

POS-NATAL
Aconduta pds-natal consisteemoptar porumtratamentondo-
operatorio, separacdoemergencial ou separacdoeletiva (Tabela 2).
O tratamento conservador é indicado quando a cirurgia ndo
deveserconsiderada,comonapresencadefusdocardiacacomplexa
ou quando a separacdo resultar em uma deformidade severa.
A cirurgia realizada em circunstancias emergenciais deve
ocorrer quando um dos gémeos esta morto ou prestes a falecer,
ameacandoasobrevivénciadogémeoremanescente,ouquando
na presenca de anormalidade que coloque em risco a vida de
algum dos gémeos. A taxa de mortalidade nesses casos € signifi-
cativamente maior comparada a cirurgia planejada.
Aseparacdoeletivanormalmenteérealizadaapdsdoisaquatro
meses do nascimento. Esse tempo é necessario para que os gé-
meos se estabilizem e para que sejam concluidas asinvestigacoes
referentes a natureza e extensdo da unido. Neste caso, oindice de
sobrevivéncia se aproxima de 80%.

CONCLUSAO

A gemelidade imperfeita € anomalia rara que acomete prin-
cipalmente fetos do sexo feminino. Sua classificacdo é baseada
no local de juncéo dos fetos, sendo os tipos mais comuns os
toracopagos, onfalépagos e toraco-onfaldpagos.

O diagnéstico pré-natal pode ser realizado precocemente,
ainda no primeiro trimestre, através da US-2D transvaginal.
Outros exames de imagem podem aukxiliar no diagnéstico ou no
esclarecimento daanatomiados conceptos,comoaUS-3D,aRM,
aTC, e ainda a ecocardiografia e a dopplerfluxometria.

O prognéstico destaanomalia é bastante reservado, 40% dos
gémeos sao natimortos e outros 30% morrem no primeiro dia de
vida.Oaconselhamentodos paisrelativoaodesfechodagestacdo
esuasalternativasdeve serbaseado naextensaodafusdoentreos
gémeosenocompartilhamentode érgaosvitais. Alémdisso,deve
serexpostoograudedeformidaderesultantedepossivelseparacao
entre os conceptos apds 0 nascimento, ou aimpossibilidade da
realizacado desta cirurgia.

A abordagem interdisciplinar perinatal em unidade de refe-
rénciaéfundamental para o planejamento do manejo obstétrico
e pediatrico, minimizando, desta forma, a morbimortalidade
materna e fetal.

ABSTRACT:

Conjoinedtwinsarearareanomalywhichoccursmorefrequentlyinfemale
fetuses.Theprenataldiagnosisisenabledbyultrasoundexaminationand
itcanbedoneinthefirsttrimester.Otherimagingtools,likethree-dimen-
sionalsonography,Dopplermagneticresonanceimaging,computerized
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tomographyandfetalechocardiography,canhelpthediagnosisandprovide
betterassessmentoftheconjoinedarea Theprognosisofconjoinedtwins
isoften poor;around40%arestillbornand 30%died withinthefirst
24hours.Parentcounsellingshouldconsidertheextensionoftwinsfusion
and the involvement of vital organs.

KEYWORDS: conjoined twins; prenatal diagnosis; ultrasound
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