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PALAVRAS-CHAVE Resumo

Gémeos conjugados; Justificativa e objetivos: Gémeos conjugados sao gémeos monozigoticos conectados por
Anestesia pediatrica; alguma parte do corpo. Esse & um fendmeno raro, estimado entre 1:50.000 a 1:200.000 nasci-
Cuidados mentos. O objetivo deste relato é apresentar o manejo anestésico e os desafios perioperatorios
multidisciplinares para cirurgia de separacao.

Relato de caso: Gémeos toraco-onfalopagos foram diagnosticados por ultrassonografia e acom-
panhados pela equipe de medicina fetal do servico. Apds 11 horas da cesarea, a equipe cirlrgica
pediatrica optou pela separacao dos gémeos. Foram monitorados com cardioscopia, oximetria,
capnografia, termoémetro nasofaringeo, débito urinario e pressao arterial nao invasiva. Optou-se
por inducao inalatoria com oxigénio e sevoflurano a 4%. O G1 foi intubado com tubo orotraqueal
3,5 sem cuff e apos trés tentativas de intubacdo do G2 sem sucesso usou-se mascara laringea
numero 1. Apos obtencao da via aérea nos gémeos, complementou-se inducao com fentanil, pro-
pofol e rocurdnio. Ventilacado mecanica no modo pressao controlada 6 ml.kg™" e peridural lombar
L1-L2 com ropivacaina 0,2% (2,5 mg.kg™!). A equipe cirdrgica pediatrica iniciou a separacao dos
gémeos através de esternotomia, ligadura de vasos hepaticos. Apds duas horas de procedi-
mento, a separacao foi concluida, prosseguiram-se o tratamento cirdrgico de G1 e os cuidados
de G2 até o obito.

Conclusoes: A cirurgia de separacao de gémeos conjugados é um desafio, requer planejamento
e coordenacédo de uma equipe multidisciplinar durante todos os estagios.

© 2018 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Publicado por Elsevier Editora Ltda. Este € um
artigo Open Access sob uma licenca CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).
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Anesthesia and perioperative challenges for surgical separation
of thoraco-omphalopagus twins: case report

Abstract

Background and objectives: Conjoined twins are monozygotic twins physically joined at some
part of the body. This is a rare phenomenon, estimated between 1:50,000 to 1:200,000 births.
The objective of this report is to present the anesthetic management and the perioperative
challenges for a separation surgery.

Case report: Thoraco-omphalopagus twins were diagnosed by ultrasound and were followed
by the fetal medicine team of the service. After 11 hours of cesarean surgery, the pediatric
surgical team chose to separate the twins. They were monitored with cardioscopy, oximetry,
capnography, nasopharyngeal thermometer, urinary output, and noninvasive blood pressure.
We chose inhaled induction with oxygen and 4% Sevoflurane. T1 patient was intubated with a
3.5 uncuffed endotracheal tube, and, after three unsuccessful intubation attempts of patient
T2, a number 1 laryngeal mask was used. After securing the twins’ airway, the induction was
supplemented with fentanyl, propofol, and rocuronium. Mechanical ventilation in controlled
pressure mode (6 mL.kg™') and lumbar epidural (L1-L2) with 0.2% ropivacaine (2.5 mg.kg!) were
used. The pediatric surgical team initiated the separation of the twins via sternotomy, ligation
of hepatic vessels. After 2 hours of procedure, the separation was completed, continuing the
surgical treatment of T1 and the support of T2 until his death.

Conclusions: Conjoined twin separation surgery is a challenge, which requires planning and
coordination of a multidisciplinary team during all stages.

© 2018 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Published by Elsevier Editora Ltda. This is an
open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-

nc-nd/4.0/).

Introducao

A separacao de gémeos conjugados € um desafio anestésico-
-cirtrgico. Uma equipe multidisciplinar deve estar disponi-
vel, com no minimo dois anestesistas para cada paciente.
Importantes fatores que devem ser considerados sao: a
presenca de comunicacdo circulatéria entre os gémeos,
compartilhamento de orgaos, dificuldade no manuseio
de via aérea, grande perda volémica e extenso tempo
perioperatorio.’

Idealmente a cirurgia de separacao deve ser adiada por
4-12 semanas, quando a sobrevivéncia atinge até 90%.% Este
artigo relata os cuidados anestésicos para separacao de
gémeos toraco-onfalopagos e faz uma revisao da literatura.

Relato de caso

A.R.G.S, 18 anos, primipara, idade gestacional de 38 sema-
nas e cinco dias pela ultrassonografia (USG) do primeiro
trimestre. Fez sete consultas pré-natal com sorologias nega-
tivas para sifilis, HIV, hepatite B, rubéola e toxoplasmose.
Gémeos toraco-onfaldépagos do sexo feminino foram diag-
nosticados por USG do primeiro trimestre e, entdao, a mae
foi encaminhada para a equipe de medicina fetal do Ins-
tituto de Medicina Integral Prof. Fernando Figueira (IMIP),
onde passaram a ser acompanhados.

A paciente foi internada no servico em 10/07/2017 para
ressonancia magnética (RNM) e acompanhamento do parto.
Em 28/07/2017 as 21h30 foi indicada cesariana em carater
de emergéncia por bradicardia fetal. Os gémeos nasceram

sem intercorréncia, pesavam conjuntamente 2.980 gramas,
Apgar de 9/10, foram identificados como Gemelar 1 (G1) o
sadio e Gemelar 2 (G2) o malformado e levados para Uni-
dade de Tratamento Intensivo (UTI). O G1 nao apresentava
malformacdes, exceto a conexdo hepatica (figado Unico)
com o G2, que tinha multiplas malformacoes: agenesia de
rins; pulmao hipoplasico; atresia de esofago; coragado unica-
meral; agenesia de pelve, bexiga e membros.

A equipe da cirurgia pediatrica do servico optou por
fazer procedimento de separacao no dia seguinte, devido
o risco de deterioracdo clinica de G2 e possivel necessidade
de cirurgia de emergéncia. Apos 11 horas do nascimento e
mobilizacao de equipe multidisciplinar, iniciou-se cirurgia
de separacdo. A equipe anestésica foi composta por dois
anestesistas pediatricos, um residente do terceiro ano e dois
residentes primeiro ano. A equipe cirlrgica foi formada de
cinco cirurgides pediatricos, dois com experiéncia em cirur-
gia oncologica pediatrica, um com experiéncia em separacao
de gémeos conjugados e um em transplante renal; além de
trés residentes de cirurgia pediatrica.

Acesso venoso 22G foi puncionado no G1 e sem pos-
sibilidade de puncao no outro por agenesia de membros.
Colchao aquecido e manta térmica foram usados. A tempe-
ratura do ambiente foi mantida ao redor de 24 graus Celsius
(°c). Monitoracao com cardioscopia, oximetria, capnografia,
termOmetro nasofaringeo e débito urinario foi instituida em
ambos e pressao arterial nao invasiva (PNI) no G1. Optou-
-se por inducao inalatdria devido a suspeita de dificuldade
de intubacao pela posicdo atipica dos gémeos com oxigé-
nio a 100% e sevoflurano 4% em G1 e oferta de oxigénio a
100% em G2. O G2 teve que ser posicionado sobre o G1 para
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Figura 1 Gemelar 2 teve que ser posicionado sobre o
Gemelar 1 para melhor acesso a via aérea.

melhor acesso a via aérea, feita a intubacdo orotraqueal
com tubo 3,5 sem cuff, sem repercussoes hemodinami-
cas de autotransfusao (fig. 1). O G2 foi reposicionado e
induzido da mesma forma que o G1, foram feitas laringos-
copia e trés tentativas de intubacdo com tubo orotraqueal
(2,5 sem cuff) sem sucesso, pois o tubo nao progredia a fenda
glotica. Durante as tentativas de intubacao o G2 nao dessa-
turou, optou-se pelo uso da mascara laringea nimero 1 com
sucesso.

Apods assegurar via aérea nos gémeos foram adminis-
trados fentanil 5 mcg.kg™, propofol 4 mg.kg™", rocurdnio
0,6 mg.kg', gentamicina 5 mg.kg' e metronidazol
10 mg.kg™'. Os gémeos foram ventilados no modo pressao
controlada com oxigénio a 50%, com o objetivo de volume
corrente de 16 mL, frequéncia respiratoria de 36 irp/min,
CO, expirado em torno de 33 mmHg e saturacao periférica
de oxigénio de 93%. Peridural lombar (L1-L2) pela técnica
de Dogliotti com seringa de vidro foi feita em G1 com ropi-
vacaina 0,2% (2,5 mg.kg'; volume de 2,5 mL).

A equipe cirlrgica posicionou os pacientes para
cateterizacao de veia jugular interna esquerda em G1
e, posteriormente, reposicionou para iniciar separacao.
A hidratacdo foi calculada pela Formula de Holiday
(4 mL.kg'.h'") e porte cirirgico (10 mL.kg'.h™') com
Ringer Lactato e dextrose a 1%. Nao foram usados farmacos
vasoativos ou hemoderivados. A frequéncia cardiaca variou
de 98-132 bpm, a capnometria de 32-47 mmHg, a glicemia
de 64-127 mg.dL" e a temperatura de 33,1°C apds inducéo
até 36,4°C ao término do procedimento.

A separacao dos gémeos iniciou-se as 9h35 através de
esternotomia e ligadura de vasos hepaticos. Apos duas horas
de procedimento, a separacao foi concluida. O tratamento
cirirgico de G1 prosseguiu com correcdo de ma rotacao
intestinal, hemostasia e sintese. Ao término da cirurgia, o
G1 foi levado intubado para UTI as 13h05 (fig. 2). Ja o G2,
devido a inviabilidade por multiplas malformacdes, perma-
neceu com a mascara laringea em ventilacao espontanea,
monitorado e sedado até o 6bito as 14h35.

Apos 72 horas do procedimento, o G1 apresentou hema-
témese por sonda orogastrica. O servico de endoscopia do
servico foi acionado, identificou vaso sangrante em grande
curvatura e o cauterizou. RN evoluiu sem intercorréncia para
extubacao no 7° dia pos-operatorio, alta da UTI para enfer-
maria no 10° dia pos-operatorio e liberado de alta do hospital
no 15° dia.

Figura 2 Gemelar 1 foi levado intubado para UTI, apds a
cirurgia.

Discussao

Este caso sumariza os cuidados anestésicos no manejo de
gémeos conjugados. Avaliacdo pré-operatoria, programacao
intraoperatoria e cuidados pds-operatorios sdo cruciais para
o0 sucesso do procedimento.

Gémeos conjugados sao gémeos monozigoticos, monoco-
rionicos e monoaminidticos. Eles sio do mesmo sexo, com
uma proporcao do sexo feminino de 3:1. Esse é um fenémeno
raro, estimado entre 1:50.000 a 1:200.000 nascimentos. A
primeira cirurgia de separacao de gémeos conjugados feita
com sucesso data de 1869 e desde entao mais de 1.200 pro-
cedimentos foram feitos ao redor do mundo.?

A ocorréncia de gémeos conjugados é explicada pela
teoria da fissao decorrente de uma separacao parcial do
zigoto ao redor do 20° dia gestacional ou teoria da fusao
secundaria a unidao dos embrides ao redor da 42 semana
gestacional.* GEmeos conjugados sao classificados de acordo
com o local da unido: onfalopagos (abdomen), toracopagos
(térax), isquidpagos (quadril), cranidpagos (cabeca), cefa-
l6pagos (pescoco), raquidpagos (coluna).’ O caso relatado
trata-se de gémeos toraco-onfaldpagos, que corresponde ao
tipo mais comum com 74% dos casos, varia desde conexodes
de multiplos 6rgaos até uniao hepatica.

0 diagnostico de gémeos conjugados inicia-se idealmente
no pré-natal pela USG, que identifica a conexdo dos gémeos
ao redor da 9° a 12° semanas e confirma quando visivel
fusdao de membros, abdomen, torax ou figado. Avaliacao
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mais detalhada é feita pela RNM fetal, para identificar quais
orgaos sao compartilhados e programar provavel abordagem
cirurgica.

A intervencao obstétrica é planejada ao redor de
36 a 38 semanas gestacionais, uma vez que a maturidade pul-
monar ja foi atingida, evita-se um parto vaginal complicado
ou uma cesariana de emergéncia. Procedimentos de emer-
géncia apresentam uma taxa de mortalidade de 70% contra
20% dos eletivos.? Ha indicacdo de cirurgia de emergéncia
em algumas situacdes como no caso de deterioracao cardior-
respiratoria, enterocolite necrotizante, obstrucao intestinal
ou outra situacdo ameacadora para um ou ambos os gémeos.
No caso relatado, pela dificuldade de obter uma RNM fetal,
adiou-se o procedimento até préximo de 39 semanas.

Os cuidados neonatais devem ser prestados com uma
equipe para cada gémeo. Quando um dos gémeos é para-
sita, o procedimento intraparto fora do utero (Exit) deve
ser feito, ja que a descompensacdo do gémeo malformado
pode comprometer o sadio. O Exit é uma estratégia que visa
abordar e controlar a via aérea do recém-nascido enquanto
ainda se fazem as trocas gasosas pelo cordao umbilical.® No
nosso caso, pela indicacao de cesariana de emergéncia por
bradicardia fetal, o procedimento nao foi feito com vistas
aos cuidados de reanimacao neonatal.

Uma equipe anestésica para cada crianca é necessaria
com monitoracado e estacao anestésica duplicada. Avalicao
de comunicacdo circulatoria entre os gémeos pode ser
feita pela administracao de anticolinérgico em um deles e
avaliacdo da presenca ou nao de resposta no outro. Inducao
sequencial é feita quando nao existe comunicacao circula-
toria.

As medicacdes administradas em um gémeo podem ter
efeito inesperado no outro. Recomenda-se que as doses dos
agentes anestésicos sejam calculadas pelo peso estimado
de cada gémeo e infundidas separadamente. Perda sangui-
nea € especialmente extensa em gémeos toracopagos ou
isquiopagos com necessidade de transfusao sanguinea entre
10%-450% da volemia estimada.

A intubacao traqueal é um desafio na separacdo de
gémeos devido a posicao atipica. Alguns autores relatam que
a intubacao traqueal pode ser feita em um gémeo enquanto
o0 outro é apoiado por cima, ja outros autores alertam a res-
peito do risco de autotranfusao quando esse posicionamento
€ adotado. A intubacdo com o paciente acordado é reco-
mendada por alguns autores devido a via aérea dificil que
geralmente esta presente. Entretanto, outras complicacdes
como burking, laringoespasmo e descarga simpatica pela
manipulacao da via aérea tém um risco aumentado. No caso
relatado foi possivel intubar um gémeo e passar a mascara
laringea no outro.

E fundamental manter a estabilidade hemodindmica
durante o procedimento cirdrgico. Estimativa de perda
sanguinea pode ser feita pelo volume aspirado do campo
operatorio, variacao do hematocrito e pesagem de gazes e
compressas. Quando existir comunicagao circulatéria ndo ha
necessidade de estimar separadamente a perda sanguinea
de cada gémeo, ja que a variacao volémica e a hematimé-
trica sao compartilhadas.

Normotermia é outro desafio em cirurgias de grande
porte neonatais. A queda da temperatura central é espe-
rada por causa da quebra da autorregulacdo térmica que
a anestesia provoca, principalmente nas primeiras horas
decorrente da redistribuicao de calor. Para diminuir as per-
das por irradiacao e conveccao, a temperatura da sala deve
ser regulada entre 24°-26 °C e formas ativas de transferéncia
de calor, como manta térmica, colchdo e solucdes aqueci-
das, devem ser usadas.

Um aspecto que deve ser lembrado é a fisiologia par-
ticular desses pacientes recém-nascidos: débito cardiaco
dependente da frequéncia; pulmao pouco complacente;
musculatura respiratoria fatigavel; imaturidade hepatica e
renal; glote cefalica e anteriorizada. Nessa idade, os sis-
temas organicos nao estdo maduros: o coracdo nao esta
preparado para situacdes de hipervolemia ou hipovole-
mia. O rim tem dificuldade de reter sédio em situacdo
de estresse e ha desequilibrio tubuloglomerular, com difi-
culdade de concentracdo da urina. O figado ainda nao
desenvolveu os mecanismos para metabolizacdo de farma-
cos. A concentracao de proteinas que se ligam aos farmacos
é pequena (albumina e a1-glicoproteina acida), predispoe a
maior porcentagem de farmacos livres.?

Insuficiéncia cardiorrespiratoria é a principal causa de
obito imediato. Multiplos procedimentos reconstrutivos
geralmente sao necessarios. Consideracoes éticas sao impor-
tantes na cirurgia de separacao de gémeos, especialmente
quando ha necessidade de sacrificio de um gemelar por mal-
tiplas malformacgées. A visdo religiosa nesse ultimo caso é
bastante polémica.

Conclusao

A cirurgia de separacao de gémeos conjugados é um desafio,
requer planejamento e coordenacao de uma equipe multi-
disciplinar durante todos os estagios.
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