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GEMEOS DIZIGOTICOS CONCORDANTES PARA
MIELOMENINGOCELE - RELATO DE CASO

CONCORDANT DIZYGOTIC TWINS FOR MYELOMENINGOCELE -

CASE REPORT
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RESUMO

Os defeitos do fechamento do tubo neural sdo o segundo defeito mais observado ao nascimento, com uma incidéncia de 1:1000 nascidos-vivos.
Nosso objetivo foi descrever gémeos dizigéticos concordantes para mielomeningocele, uma associacéo considerada rara.
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ABSTRACT

Neural tube defects are the second most frequently observed defect at birth, with an incidence of 1:1,000 live births. Our aim was to describe
dizygotic concordant twins for myelomeningocele, an association considered rare.

KEYWORDS: NEURAL TUBE DEFECTS, MENINGOMYELOCELE,
PRENATAL DIAGNOSIS, TWINS, DIZYGOTIC TWINS.

INTRODUCAO

Gestacoes multiplas passaram a ser mais frequentes nas
ultimas trés décadas, devido ao maior uso da tecnologia de
reproducao assistida e a ocorréncia das gestacGes em uma
idade mais avancada'.

As gestacoes gemelares podem ser divididas e classi-
ficadas quanto a sua zigosidade e a sua corionicidade. A
zigosidade se refere ao tipo de concepc¢ao. Se os gémeos
sao oriundos da fertilizacao de dois espermatozoides e dois
ovulos, eles sao gémeos chamados de dizigoticos ou frater-
nos. Gémeos monozigoticos ou idénticos sdo observados
quando ha fertilizacdo de um espermatozoide e um 6vulo,
com formagao de um zigoto que, entao, sofre clivagem,
formando gémeos. Na concep¢ao espontanea, 0s gemeos
dizigoticos sdo mais comuns do que gémeos monozigoti-
cos, em uma relagao de 7:32.

A corionicidade refere-se ao tipo de placentagao. Em
gestacdo dizigotica, cada feto possui seu proprio corio e
amnio, ou seja, € uma gestacdo de gémeos diamnioticos
e dicorionicos. Na gestagdo monozigotica, a corionicidade

e a amniocidade sdo determinados pelo momento da cli-
vagem. ApOs a ocorréncia da fertilizacdo de um 6vulo por
um espermatozoide, ha a formagao de um zigoto. Quando
ha clivagem precoce, antes da formacao de blastocisto, ou
seja, antes do 4° dia apos a fertilizacdo, o resultado sdo
dois blastocistos, com formacao de duas placentas, dois
amnions e dois fetos (gestacao de gémeos diamnidticos e
dicorionicas). Como o corion forma-se antes do amnio, se
existem dois corions deve haver dois amnions. Em caso de
clivagem do zigoto entre o 4° e o 8° dia ap0s a fertilizagao,
o blastocisto ja foi formado, e assim, ha apenas uma pla-
centa e dois amnions (gémeos monocorionicos € diamnio-
ticas). Caso a clivagem ocorra no 8° dia ap0s a fertilizacao,
apos a formacao do corion e do amnio, o que se divide €
o disco embrionario. Isto leva ao desenvolvimento de uma
gestacao gemelar monoamnidtica € monocorionica. Se esta
separacao do disco embrionario € incompleta, no 13° dia
de gestacao, ha formagao de gémeos siameses (gemelarida-
de imperfeita)?.

A incidéncia de malformacGes congénitas € considera-
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velmente aumentada em gestagcGes multiplas comparada a
gestacoes unicas. Gémeos monozigdticos apresentam mais
defeitos estruturais do que gémeos dizigoticos e gestagoes
unicas. Dentre todas as anomalias, as que envolvem o siste-
ma nervoso central sao consideradas as mais comuns. Den-
tre elas, encontram-se os defeitos do fechamento do tubo
neural (DFTN), como a mielomeningocele3.

Assim, nosso objetivo foi descrever um caso raro de
gémeos dizigoticos concordantes para mielomeningocele,
cujo diagnostico foi realizado ainda no periodo pré-natal.

RELATO DO CASO

A gestante de 29 anos foi encaminhada ao pré-natal
de alto risco com cerca de 20 semanas de gravidez por
gemelaridade dicorionica e diamniotica (com sexos concor-
dantes), hipotireoidismo materno, espinha bifida e malfor-
macao de Arnold-Chiari do tipo 1l nos fetos. Ela negava o
uso de suplementagao com acido folico durante a gravidez.
Fazia uso de levotiroxina 75mcg por dia para o hipotireoi-
dismo. A gestacao anterior havia evoluido sem intercorrén-
cias, com recém-nascido higido, do sexo feminino, nascido
de parto cesareo. O marido da paciente com 32 anos, era
higido e n3o consanguineo. Havia historia familiar de de-
feito de fechamento do tubo neural, no caso, uma irma do
marido com mielomeningocele que faleceu no primeiro
més de vida.

O rastreio ultrassonografico do primeiro trimestre foi
normal. As medidas da translucéncia nucal foram respec-
tivamente de 1,5mm e de 1,4mm. O exame de ultrassom
realizado com 22 semanas de gestacao evidenciou, em am-
bos os fetos, sinal do limdo e cerebelo achatado (sinal da
banana), além de mielomeningocele lombossacra. Ventri-
culomegalia foi verificada inicialmente apenas no segundo
gemelar (o diametro do ventriculo lateral era de 15mm).
Os pesos fetais estimados encontravam-se no percentil 50
(gemelar 1) e no percentil 25 (gemelar 2) (Figura 1). A
ecocardiografia fetal dos gémeos foi normal, sendo que a
ressonancia magnética fetal confirmou os achados observa-
dos na ultrassonografia (Figura 2).

As criangas, dois meninos, nasceram de parto cesareo,
com 38 semanas de gravidez. O primeiro gemelar nasceu
pesando 3275g e o segundo gemelar com 2545g. Ambos
apresentaram escores de Apgar de 9/9. A avaliacao clinica
deles confirmou a presenca dos achados fetais. A avaliagao
anatomopatologica das placentas confirmou também que
a gestacao era dicorionica e diamnidtica. Ambos os bebés
apresentavam a mesma tipagem sanguinea (A+). Contu-
do, estes eram fisicamente diferentes. O exame comple-
mentar, através da ultrassonografia cerebral, demonstrou
a presenca, em ambos os recém nascidos, de sistema ven-
tricular dilatado. A correcao da mielomeningocele ocorreu
em ambas as criangas no primeiro dia apds o nascimento,
sendo que foi indicada a colocagao de valvula ventriculo
peritoneal.

Figura 1. Ultrassom fetal realizado com 22 semanas de gestacao mos-
trando o sinal do limao no cranio (A) e a mielomeningocele lombos-
sacra (B e C) apresentada por ambos os fetos (G1: Gemelar 1 e G2:
Gemelar 2).

Figura 2. Ressonancia magnética fetal evidenciando a mielomenin-
gocele lombossacra, observada através de um corte sagital (imagem
a esquerda) e de um corte transverso (a direita) (as setas indicam as
localizagdes das mielomeningoceles).
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Figura 3. Aspecto pds-natal das mielomeningoceles apresentadas pelo
gemelar 1 (G 1) e pelo gemelar 2 (G 2).

DISCUSSAO

A descricao de gémeos dizigdticos concordantes para
mielomeningocele, como observado em nossos pacientes, €
considerada bastante rara. Em nossa revisao da literatura, uti-
lizando-se dos bancos de dados PubMed/MEDLINE, SciELO
e LILACS, identificamos o relato de apenas trés casos*®

Em exames ultrassonograficos de gestagoes gemelares,
em caso de observacao de diferentes sexos fetais, por defini-
¢do os gémeos devem ser dizigoticos e, assim, dicorionicos.
Caso os fetos sejam do mesmo sexo, COmo em nosso €aso, a
zigosidade, tal como a corionicidade, nao pode ser determi-
nada usando esse critério®. Para confirmacao da mesma em
nosso paciente, foram observados, além de alguns achados
ultrassonograficos, a avaliagdo anatomopatologica da placen-
ta apos o nascimento, que confirmou o achado de gestacao
dicorionica.

Como colocado antes, criangas provenientes de gesta-
¢Oes multiplas tém maior risco de apresentar defeitos ao nas-
cimento. A gemelaridade tem sido associada com todos os
tipos de DFTN. Estudos com gémeos, embora geralmente
baseados em bancos de dados muito reduzidos, mostram
taxas de concordancia para DFTN de 7,7% para gémeos
monozigoticos e de 4%, para dizigoticos. Por outro lado, ou-
tros estudos registram taxas de concordancia de até 40%
para gémeos monozigoticos .

Os DFTNs representam um grupo comum de malforma-
¢Oes congénitas do sistema nervoso central. Eles acometem
cerca de 1 a 2 criangas por 1.000 nascimentos. Contudo, sua
incidéncia tem sido descrita como variavel entre as diferentes
populagoes. Os DFTNs ocorrem bem inicialmente durante
a gravidez, entre a segunda e a sexta semanas de gestacao, e
sao causados por uma falha parcial ou total do fechamento
do tubo neural durante a embriogénese. A maioria dos casos
apresenta-se na forma de anencefalia ou de espinha bifida®.
Neste ultimo, inclui-se a mielomeningocele, que € o tipo de

defeito observado em nossos pacientes.

A maioria dos casos de DFTN nao sao sindromicos, ou
seja, ocorre de forma isolada e apresentam uma etiologia mul-
tifatorial®. Em relagao aos casos sindromicos, alteragoes descri-
tas incluem certas anormalidades cromossomicas (em especial
as trissomias dos cromossomos 13 e 18, e a triploidia) e algu-
mas doencgas génicas, como a sindrome de Meckel-Gruber.
Fatores ambientais relacionados com um aumento do risco
para DFTNs incluem geografia, nivel socioeconomico, idade
materna, dieta materna, diabetes mellitus, obesidade e hiper-
termia maternas, e exposicao a medicamentos, em especial
medicac¢Oes antiepilépticas como o acido valproico®.

Em nosso caso, acreditamos que principalmente dois
fatores podem ter corroborado para a concordancia para
a mielomeningocele em ambos os gemelares. O primeiro,
seria a historia familiar positiva para DFTIN, acometendo um
parente bastante proximo (no caso, tio dos gemelares). Por
exemplo, a recorréncia do risco em irmaos de uma crianga
com DFTN € de aproximadamente 2 a 5%, representando
um aumento em mais de 50 vezes no risco sobre a popu-
lagao geral®. O segundo fator seria a nao suplementacao
do acido folico, especialmente em uma familia com historia
prévia de DFTN. Sabe-se hoje que esta reduz o risco de
ocorréncia dos defeitos em até 60 a 70%. Interessantemen-
te, a suplementagao na farinha ja é realizada de forma roti-
neira em nosso pais. Contudo, apesar da aparente redugao
do numero de casos de DFTN, esta nao parece ser capaz de
abolir totalmente sua ocorréncia. Alguns autores notaram
que a fortificagao de alimentos com acido folico nos Estados
Unidos resultou em uma reducao significativa da ocorréncia
de espinha bifida, mas nao foi suficiente para abolir os ca-
sos completamente. Isso sugere que outros fatores, além da
deficiéncia materna de acido folico, estejam envolvidos na
etiologia de espinha bifida’.

Existe evidéncia crescente também de que o sexo da
crianga tem influéncia sobre o desenvolvimento dos DFTN.
Ha um excesso de individuos do sexo masculino entre os
pacientes afetados por lesdes espinhais baixas?, tal como ob-
servado em nossos pacientes.

A possibilidade de uma gestacao monozigética nao pode
também ser totalmente afastada. Como colocado antes, nes-
ta a corionicidade e a amniocidade sao determinadas pelo
momento de ocorréncia da clivagem do zigoto. Quando esta
ocorre precocemente, antes do 4° dia apos a fertilizagao, o
resultado € a formacao de duas placentas, de dois amnios
e de dois fetos?, tal como observado em nosso caso. Por
isso, apesar de improvavel, até mesmo pela discrepancia fi-
sica entre ambos 0s bebés, nao podemos descartar que a
gestacao de nossos pacientes possa na verdade ser do tipo
monozigotica, o que ajudaria a explicar a concordancia das
mielomeningoceles entre ambos, pois nestes casos o indice
de concordancia das malformagGes € maior.

Assim, a associacdo observada entre nossos pacientes €
considerada rara. Contudo, ndo podemos excluir a possibi-
lidade de que os fatores descritos previamente possam ter
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contribuido para a maior chance de acometimento de am-
bos os fetos. Eventos relacionados a propria gemelaridade,
bem como a fatores genéticos intrinsecos outros nao conhe-
cidos também nao podem ser descartados.
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