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Resumo

OBJETIVO: andlisar a ocorréncia de gemelaridade conjugada em um hospital universitério de referéncia terciaria em
perinatologia durante 25 anos (janeiro de 1982 e janeiro de 2007) e descrever a separagdo bem sucedida de um
dos pares. METODOS: para este fim, utilizamos retrospectivamente o banco de dados do Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina de Ribeiro Preto da Universidade de Séo Paulo, obtendo o nimero de pares de gémeos
conjugados, sua frequéncia, classificacdo, género, forma de resolugdo da gravidez, tentativa de separagéo cirdrgica,
diagnéstico pré-natal e sobrevida. RESULTADOS: deteciamos 14 pares de gémeos conjugados (1/22.284 nascidos
vivos e 1/90 pares de gémeos nascidos vivos) nascidos neste perfodo (seis masculinos, sete femininos e um com
sexo indeferminado). O diagndstico pré-natal foi realizado em todos os gémeos, e os nascimentos ocorreram por
cesariana. A separagdo sé foi possivel em um dos pares, que sobrevivem em étimas condicdes de saide apés oito
anos. Dos 13 restantes, dez morreram no mesmo dia do nascimento e frés sobreviveram apenas alguns meses (menos
de um ano). CONCLUSAO: apesar de esfe estudo evidenciar um nimero anormalmente alio de gémeos conjugados,
frafa-se de um fendmeno raro, de prognéstico perinatal reservado e dependente do compartilhamento de érgdos entre
os gémeos e malformagdes associadas, em especial relacionadas ao coragdo dos fetos. Devido ao mau prognéstico
dos pares e do comprometimento reprodutivo materno pela necessidade de realizagdo de cesariana com grandes
incisGes uterinas, propomos que, com base nesfes nimeros, seja solicitada a interrupgdo precoce destas gestagdes,
como ocorre com outras doengas fetais incompativeis com a sobrevida exirauterina. Desta forma, a confirmagdo
diagnéstica e a resolugéo da gravidez de gémeos conjugados deve ser realizada em centro de atendimento ferciério
fanto obstétrico quanto perinatal, e a autorizagdo para a inferrupgdo da gestagdo obtida por via judicial.

Abstract

PURPOSE: fo analyze the occurrence of conjoined twins at a ferfiary perinatology reference university hospital over a period
of 25 years (January 1982 to January 2007) and fo describe the successful separation of one of the pairs. METHODS:
we consulted retrospectively the database of the University Hospital of the Medical School of Ribeirdo Preto, University
of Séo Paulo, Brazil, in order to defermine the number of pairs of conjoined twins, their frequency, classification, gender,
type of pregnancy resolution, atiempted surgical separation, prenatal diagnosis and survival. RESULTS: we detected 14
pairs of conjoined twins [1,/22,284 live births and 1,/90 pairs of twin live births] born during this period (six males, seven
females and one of indeferminate sex|. The prenatal diagnosis was performed in all twins and all births were accomplished
by cesarean section. The separation was possible in only one pair, which survives in excellent health conditions affer
eight years. Of the remaining 13, ten died on the day of birth and three survived only a few months (less than one year).
CONCLUSION: Although our study revealed an abnormally high number of conjoined twins, this is a rare phenomenon,
with @ poor perinatal prognosis depending on the organs shared by the twins and associated malformations, especially
those related to the fefal heart. Due fo the poor prognosis of these pairs and to the maternal reproductive impairment caused
by the need to perform body cesareans, we suggest that, based on these numbers, early interruption of these pregnancies
be legally granted, as in the case of other diseases incompatible with fetal survival outside the uterus. Thus, the confirmation
of a diagnosis of conjoined twins and the resolution of pregnancy should be performed at a fertiary obstetric and perinatal
care center, and an authorization for the inferruption of pregnancy should be obtained by judicial means.
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Introducao

A gemelariedade é um fendmeno decorrente da fer-
tilizagdo de dois 6vulos por dois espermatozoides (dizi-
gdtica) ou da segmentacio de um embrido que resulta da
fertilizagdo de apenas um 6vulo por um espermatozoide
(monozigdtica)'?. A gemelaridade dizigética é condicio-
nada por condi¢des naturais (hereditariedade, raca, idade
materna e paridade) e artificiais (técnicas de reprodugio
assistida)'. A gemelaridade monozigética, por sua vez,
ndo depende de nenhuma condi¢io, ocorrendo de forma
independente e aleatdria na proporg¢do aproximada de
1/250 nascimentos'~.

Sempre que a segmenta¢do do embrido ocorrer apds
o0 13°dia de fertiliza¢do, ndo haverd a completa separagio
entre os individuos e a gestagdo ocorrerd com a formagio de
um par de gémeos unidos, ao que se chama gemelaridade
conjugada, a qual por conceito ocorrerd em uma mesma
placenta e numa Gnica cavidade amnidtica'*”.

Comparando-se o progndstico perinatal de gémeos
com o de gestacdes Unicas, verifica-se que a gemelaridade
associa-se a piores resultados'. Particularmente, em relagdo
a ocorréncia de anomalias congénitas, as gestagoes geme-
lares dizigéticas apresentam o dobro de risco, enquanto
nas monozigadticas este risco aumenta em 16/17 vezes em
relacdo aos fetos de gestacdo Gnica'.

Entre as anomalias congénitas, a ocorréncia de gé-
meos conjugados possui particular importincia face a
elevada taxa de mortalidade entre os pares, tanto na vida
intrauterina quanto ap6s o nascimento.

Nio se sabe com exatiddo a frequéncia de gémeos
conjugados, uma vez que as informacdes da literatura sdo
dispares’. No entanto, é possivel inferir a baixa frequéncia
deste fendmeno a partir de alguns dados gerais relativos
a gemelaridade.

A ocorréncia espontinea de gemelaridade é de 1,6% de
todas as gestagdes humanas, das quais 1,2% sio dizigéticas
e 0,4% monozigéticas®. Como todos os gémeos conjugados
sd0 monocoridnicos e monoamnidticos e a frequéncia de

Tabela 1 - Distribuiciio de gémeos conjugados segundo a regido de fixacdo enfre sie a
idade gestacional ao nascimento (janeiro de 1982 a janeiro de 2007)

Idade gestacional

Classificaciio (pagos) 7630 3135 | 535 Total
Onfalo/ Toraco 1 3 3 7
Xifo/Onfalo 1 1 (separou)
Onfalo/toraco/raquipa 1 1 2
isquio 1 1 2
Sincefalo ] 1
Dicefalo 1 1
Total 3 4 7 14

As abreviagdes (onfalo, toraco, xifo, raquipa, isquio, sicefalo, dicefalo) referem-
se & classificagdo dos gémeos conforme a regido do corpo que permaneceu
unida (descritos com a sua terminologia latina), acrescidas do sufixo pagos.

gémeos com estas caracteristicas representam menos de
1% dos gémeos monozigdticos, os gémeos conjugados
sao0 ainda menos comuns ocorrendo em aproximadamente
1 em 50.000 a 100.000 nascidos vivos e 1:600 pares de
gémeos nascidos vivos. Como grande parte destes gémeos
morre durante a gravidez (abortos e morte fetal), estima-
se que a incidéncia real seja ainda menor, em torno de
1/250.000 gestacdes' .

Em extenso levantamento da literatura sobre géme-
os conjugados, verificam-se poucos trabalhos a respeito
desta entidade nosolégica, e o presente trabalho se mostra
bastante oportuno ndo pelo gosto pelo raro, mas porque
pode orientar o obstetra que eventualmente enfrenta
situagdes semelhantes.

O objetivo deste trabalho foi avaliar a epidemiologia
da gemelaridade e os desfechos relacionados aos recém-
nascidos.

Métodos

Trata-se de um estudo descritivo, retrospectivo
baseado em informacdes obtidas do banco de dados
do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina
de Ribeirdo Preto da Universidade de Sao Paulo (HC-
FMRPUSP), buscando-se todos os casos de gémeos
conjugados atendidos neste hospital entre janeiro de
1982 e janeiro de 2007.

Foram obtidos dados relativos ao ndmero total de
pares de gémeos conjugados que, nascidos vivos no nosso
servico ou encaminhados de servicos externos, foram
atendidos durante o periodo mencionado. Foi obtida a
frequéncia de casos calculando-se a relagdo entre os pa-
res de gémeos conjugados analisados, o total de gémeos
nascidos vivos e o total de criangas, também nascidas
vivas no mesmo periodo. Foram registrados ainda o
sexo (avalia¢@o clinica da genitdlia externa), os dados
epidemiolégicos bésicos das gestantes, a possibilidade
de diagnéstico pré-natal e o instrumento utilizado para
esta andlise, dependendo de sua existéncia na época do
procedimento necessario para realizar este diagndstico
e da via de resolugdo da gravidez.

Os pares de gémeos conjugados foram classificados
com o objetivo de serem referidos mais facilmente con-
forme a regido do corpo que permaneceu unida, descritos
com a sua terminologia latina acrescida do sufixo pagos
(Tabela 1)*7. Também foram obtidas informagdes relacionadas
a sobrevida dos gémeos (Tabela 2) além da relagdo entre
a sobrevida e a sua classifica¢do (Tabela 3). A separagdo
cirdrgica, estando diretamente relacionada a malforma-
¢Oes e/ou ao compartilhamento de érgaos fundamentais,
em especial o corac¢do, necessita de detalhada andlise dos
recém-nascidos, impondo, portanto, a estabilizacio deles
e a utiliza¢do de metodologia complementar, o que nem




sempre foi possivel devido a gravidade das condi¢des de
nascimento.

O consentimento para publicagdo foi obtido junto ao
Comité de Etica em Pesquisa do Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto da Universidade
de Sdo Paulo (FMRP-USP).

Resultados

Entre janeiro de 1982 e janeiro de 2007, foram
atendidas 12 mades e seus filhos (gémeos conjugados), e
mais dois pares de gémeos conjugados independentes
das suas maes. Neste mesmo periodo, ocorreram 91.295
nascimentos de recém-natos vivos (1/22.284 nascimentos
vivos) e 1.260 nascimentos de gémeos também nascidos
vivos (1/90 gémeos nascimentos vivos). Nio se verificou
nenhuma influéncia da idade materna e nem da raca na
ocorréncia da gemelaridade conjugada.

Os 14 pares de gémeos conjugados nasceram por ce-
sariana corporal ou por ampliagdo de incisGes segmentares
devido a grande dificuldade de extragdo dos pares por
incisdes menores, e sempre apos iniciado espontaneamente
o trabalho de parto. Dos 14 recém-nascidos (RN), seis
eram do sexo masculino e sete do sexo femininos. Em um
dos pares, devido a conjugagdo das pelves (isquiépagos),
ndo foi possivel determinar o sexo.

Dos 14 pares, sete foram classificados como toraco-
onfalépagos, os outros sete como onfalo-raquipagos (2),
isquipagos (2), sincéfalo (1), dicéfalo (1) e xifo-onfaldpago
(o par que pdde ser separado) (Tabela 1).

Dos 14 pares de gémeos, dez morreram no mesmo
dia do nascimento, trés pares sobreviveram alguns meses
ap06s o nascimento (menos de um ano) e apenas um par
foi separado e sobrevive em Gtimas condi¢des de sadde
h4 oito anos (Tabelas 2 e 3).

Este caso de sucesso na separagao dos gémeos ocorreu
com uma gestante de 27 anos, G4P3A0, sem relato de
passado mérbido de realce. Foi encaminhada ao HC-
FMRP-USP na 38" semana de gravidez com diagndstico
de gemelaridade conjugada, para a resolugdo da gravidez.
Em exame ultrassonogrifico morfoldgico, foi possivel
identificar dois fetos unidos pela regido baixa do térax e
abdémen (Figura 1A). Apresentavam o 0sso esterno em
formato de “U”, corddo umbilical Gnico com seis vasos
(cinco artérias e uma veia). O exame dos 6rgdos internos
mostrou pericdrdio Gnico, e o figado apresentava uma
reentrncia em sua por¢do interna, sugerindo segmentacdo
parcial do 6rgéo.

As meninas nasceram por parto cesariano que, apesar
de necessitar de amplia¢do da incisdo segmentar e de al-
gumas manobras para o parto, ocorreu sem intercorréncias
(Figura 1B). O indice de Apgar das duas criangas foi de 9/9,
respectivamente no 5° e no 10° minuto de vida. O exame fisico

Tabela 2 - Distribuicio de gémeos conjugados segundo a idade de gestado ao nascimento
e sobrevida (janeiro de 1982 a janeiro de 2007)

<1 sem >1 sem <1 ano

Idade gestacional ao

nascimento/ sobrevida n % n % n % Jolis
26-30 2 143 1 7,14 0 0 3
31-35 4 286 0 0 0 0 4
>35 4 286 2 14,3 1 704 7
Total 0 714 3 21,4 1 7,14 14

Tabela 3 - Distribuicio de gémeos conjugados segundo a regido de fixacdo entre si e
sobrevida (janeiro de 1982 a janeiro de 2007)

Regides de fixacdo entre os > 1 Semana

gémeos/sobrevida SUsS e<lano  ~ e Total
Onfalo/ Toraco 5 ) 7
Xifo/Onfalo 1 1 (separou)
Onfalo/Toraco/Raquipa 2 2
isquio ] 1 2
Sincefalo 1 1
Dicefalo 1 1
Total 10 3 1 14

As abreviagdes (onfalo, toraco, xifo, raquipa, isquio, sicefalo, dicefalo) referem-
se & classificagdo dos gémeos conforme a regido do corpo que permaneceu
unida (descritos com a sua terminologia latina), acrescidas do sufixo pagos.

Figura 1 - As figuras referem-se a imagens obtidas (A) no pré-natal por
ultrassonografia identificando os dois fetos unidos pelo abdémen (sefal,
(B] co nascimento, confirmando o diagnéstico pré-natal e (C) aos 8 anos
de idade, apés a separagdo do par de xifo-onfalépagos.
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das estruturas corporais externas comprovou as observagoes
ultrassonogrificas. A ecografia pés-natal dos 6rgdos internos
confirmou o exame ecografico pré-natal, acrescentando-se a
observagio de completa desconexdo dos pediculos vasculares
do figado realizada pela Doplervelocimetria. Apés 15 dias
do nascimento, as meninas foram separadas cirurgicamen-
te com 6tima evolugdo imediata e tardia, permanecendo
sauddveis ap6s oito anos (Figura 1C).

O elevado obitudrio dos demais gémeos esteve menos
relacionado a idade gestacional do nascimento do que as
complicacoes de compartilhamento de érgaos (Tabela 2),
situagdo que também limitou significativamente as
possibilidades de intervengdo cirtirgica que objetivavam
separd-los (Tabela 3), tendo sido possivel realizd-la apenas
no par sobrevivente.

Nos 14 casos foi possivel realizar o diagndstico pré-
natal. Nos dois primeiros casos, nascidos antes de 1985,
o diagndstico foi realizado radiologicamente e, apds esta
data, a ultrassonografia substituiu, com vantagem, o mé-
todo radiolégico, tendo sido responsavel pelo diagndstico
dos 12 pares restantes.

Discussao

Na anélise retrospectiva de gémeos conjugados durante
25 anos em um hospital universitdrio e de atendimento
obstétrico tercidrio, foram verificados alguns parimetros
diferentes da literatura pertinente e que podem ser nor-
teadores de conduta para o clinico que eventualmente se
deparar com o fendmeno.

A nossa série foi representada por um nimero de
casos anormalmente elevado, como pode ser evidenciado
ndo s6 pelo nlimero absoluto (14), mas também pela pro-
porgao (1/22.284 nascidos vivos e 1/90 gémeos nascidos
vivos), ndmeros que certamente estao entre os maiores
da literatura nacional e internacional.

Extensa revisdo de literatura sobre o assunto demons-
trou que existe mais de mil relatos de caso™ e poucas
publica¢des de séries, situacdo que dificulta tanto a leitura
complementar quanto a compreensdo de qual atitude
tomar frente ao fendmeno®'.

As explicagdes que acreditamos estar relacionadas a
estas diferengas residem no fato de que o servigo € refe-
réncia obstétrica para uma populagio de mais de cinco
milhdes de pessoas, portanto, com maior probabilidade
de receber grande ntimero de casos de resolu¢do peri-
natal mais complexa. Outra explicagio possivel é que a
interrupgdo precoce da gravidez ndo é permitida nessas
situacOes em nosso pafs, independentemente da forma de
gemelaridade conjugada e, portanto, do prognéstico de
separa¢do, permitindo que o nascimento ocorra no final
da gravidez, condi¢gdo que promove maior visibilidade
sobre o assunto''.

Desta forma, o nascimento de todos os pares
estudados ocorreu em idade gestacional avancada, ob-
viamente pela via abdominal e, devido a dificuldades
técnicas para a extra¢do das criangas unidas entre si
(interposi¢do de troncos e/ou cabegas fetais que exigiam
extra¢do por incisdo uterina ampla), foi utilizada a
incisdo uterina corporal ou ampliagdo da incisdo seg-
mentar. Esta condi¢do acrescentou risco a essas maes
para gestacdes futuras, além de ter comprometido a sua
satde reprodutiva, assim como ocorrerd com outras na
mesma condi¢do.

Ao contrério das estatisticas epidemiolégicas da
literatura, que relatam ocorréncia trés vezes maior do fe-
ndmeno em recém-nascidos do sexo feminino, obtivemos
pareamento entre os sexos dos pares (seis masculinos e
sete femininos), provavelmente pelos mesmos motivos
anteriormente relatados'>*4¢5.

Como se espera em um fendmeno que conceitualmente
decorre da divisdo incompleta de um embrido monozigé-
tico, que é epidemiologicamente aleatério e independente
de influéncias de raca e idade, também ndo foi verificada
nenhuma alteracio quanto a estas varidveis'>.

Uma vez estabelecida a suspeita clinica, a gemelaridade
conjugada pdde ser confirmada em todas as oportunidades.
Inicialmente, este diagndstico foi obtido por meio de
exames radiolégicos com contrastes intra-amnioticos e,
mais recentemente (apds 1985), pela ultrassonografia, que
hoje suplanta qualquer outro método pela possibilidade
de realizar ndo apenas o diagndstico da conjugagio fetal,
mas também do local da conjugacio e principalmente
dos 6rgdos conjugados e/ou malformados. Desta forma,
concluimos nos exames pré-natais e/ou comprovamos ao
nascimento que todos os pares analisados possuiam 6rgdos
malformados ou comuns, que puderam ser agrupados e
classificados.

A semelhanca dos relatos da literatura de que os
onfalépagos possuem progndstico melhor (uma vez que
seus coragdes sdo separados) ocorreu com o Gnico caso em
que foi possivel a separag@o ciriirgica, mas mesmo estes
gémeos possufam o pericirdio e o figado unidos*'?.

Devido as maltiplas malformagdes na segmentacio
de 6rgdos, a grande maioria dos pares (dez) morreu no
mesmo dia do nascimento, trés sobreviveram alguns meses
(menos de um ano) apds o nascimento e apenas um pode
ser separado e sobrevive em Gtimas condi¢des de saide
hd oito anos.

Concluimos que a ocorréncia de gémeos conjugados é
evento raro, facilmente diagnosticado durante o pré-natal,
atualmente por meio da ultrassonografia. O progndstico
perinatal é muito limitado e claramente dependente da
existéncia de 6rgdos que possam ser separados (em especial o
coragdo). A resolucdo da gravidez no termo ou em periodos
préximos do final da gestacio € dificil; submete a mie a




maiores riscos e compromete a sua satide reprodutiva, ao
contrdrio do que ocorreria por interrup¢ao programada
e no inicio da gestagdo.

Para finalizar, recomenda-se que a gemelaridade
conjugada seja incluida nas solicitagdes judiciais para
interrupg¢do precoce programada da gestagdo, com exce-
¢do a existéncia de coragdes independentes, situac¢do que
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