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RESUMO

Modolo NSP, Amorim RB, Castiglia YMM, Dias SA, Guasti VM -
Anestesia para Separacao de Gémeos Isquidépagos no Periodo
Neonatal. Relato de Caso

Justificativa e Objetivos - A separacdo de gémeos unidos
causa grande interesse devido a complexidade da anestesia e
cirurgia, a raridade da patologia e as poucas chances de
sobrevida. O objetivo desta descrigdo é o de contribuir para a
literatura existente, relatando os desafios encontrados por
nossa equipe no atendimento a cirurgia-anestesia de
separagao de gémeos isquiépagos.

Relato do Caso - Pacientes gémeos, nascidos a termo, de parto
cesariano, pesando juntos 5.100 g, classificados como
isquidpagus tetrapus. Duas equipes anestésico-cirurgicas
estavam presentes, sendo o procedimento anestésico
esquematizado com aparelho de anestesia, cardioscépio,
capnégrafo, oximetro de pulso, termbémetro elétrico,
estetoscopio esofagico, todos em dobro. Realizou-se indugao
anestésica com halotano e fentanil, com os gémeos em posigao
lateral e com rotagdo da cabega em 45° para facilitar a intubagao
traqueal. Os recém-nascidos foram mantidos em ventilagao
controlada manualmente, utilizando o sistema de Rees-Baraka.
A anestesia foi mantida com halotano, oxigénio e fentanil. Du-
rante o per-operatorio, foram encontrados 6rgdos abdominais
duplos, com excegéao do cdlon, que era Unico. As bexigas e 0s
isquios estavam ligados. Ao final da cirurgia as duas criangas
apresentavam-se com sinais vitais estaveis. Os gémeos
permaneceram na Unidade de Terapia Intensiva (UTI) Neonatal
por quatro semanas e receberam alta em bom estado geral.
Conclusées - Ressalta-se a importancia do entrosamento da
equipe, do estudo retrospectivo multidisciplinar, da
monitorizagdo adequada e acurada observagéo clinica; todos
esses fatores contribuiram para a boa evolugdo e alta dos
gémeos.
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SUMMARY

Modolo NSP, Amorim RB, Castiglia YMM, Dias SA, Guasti VM -
Anesthetic Management for Neonatal Conjoined Twins Separa-
tion. Case Report

Background and Objectives - The separation of conjoined
twins has always raised considerable interest because of surgi-
cal and anesthetic complexity, pathology rarity and few survival
chances. The goal of this description was to contribute to exist-
ing literature by reporting the challenges faced by our team dur-
ing an anesthetic-surgical procedure for ischiopagus twins
separation.

Case Report - Term conjoined twins, born from Cesarean sec-
tion, weighing together 5100 g, who were classified as
ischiopagus tetrapus. Two anesthetic-surgical teams were
present and the anesthetic procedure was programmed using
two units of each device: anesthesia machine, cardioscope,
capnograph, pulse oximetry, electric thermometer and esopha-
geal stethoscope. Halothane and fentanyl were used for anes-
thesia induction, with the twins in the lateral position and 45°
head rotation to allow tracheal intubation. Ventilation was man-
ually controlled using Rees-Baraka systems. Anesthesia was
also maintained with halothane, fentanyl and oxygen. Double
abdominal organs were found during surgery, except for the
single colon. Bladders and ischia were joined. At surgery com-
pletion, twins had stable vital signs. They remained in Neonatal
Intensive Care Unit for four weeks and were discharged in good
general conditions.

Conclusions - The importance of the team’s “meshing of
gears”, multidisciplinary retrospective studies, adequate and
careful monitoring and good clinical observation is empha-
sized. All those factors contributed for twins’ good evolution.

KEY WORDS: ANESTHESIA, Pediatric, SURGERY, Pediatric:
separation of isquiopagus twins

INTRODUGAO

separacao de gémeos unidos provoca grande interesse

devido a complexidade da anestesia e cirurgia, a rarida-
de da patologia e as poucas chances de sobrevida.
Aincidéncia geral de gémeos unidos é de 1:200.000 nascidos
vivos '. Dentro do grupo de gémeos unidos existem varias
subdivisdes que correspondem aregido pelaqual as criangas
estdo ligadas: craniopagos (cranio); toracopagos ou xifopa-
gos (térax e abdémen); pigépagos (sacro) e isquidpagos (pél-
vis). Os isquidpagos correspondem a 6% dos gémeos unidos
e se subdividemde acordo com o nimero de membros inferio-
res (bipus, tripus ou tetrapus), sendo que tetrapus € avarieda-
de mais comum e que tem maior sucesso na separagao 2
O objetivo deste relato é apresentar um caso de gémeos is-
quidpagos, submetidos a cirurgia e anestesia para separa-
¢ao dos corpos.
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RELATO DO CASO

Pacientes gémeos, nascidos atermo de parto cesariano, pe-
sando juntos 5.100 g, encaminhados ao Hospital das Clini-
casdaFaculdade de Medicinade Botucatunoprimeirodiade
vida (Figura 1).

Figura 1 - Gemelares antes da Separagao

Ao exame fisico apresentavam regido do hipogastrio fundi-
da, coto umbilical Unico, bolsas escrotais unidas, dois pénis,
auséncia de anus, presencga de fistula perianal e quatro
membros. O primeiro gemelar eliminava urina e mecénioe o
segundo, apenas urina.

Houve reunides prévias com a participagao das equipes en-
volvidas (neonatologia, cirurgia pediatrica e Anestesiologia)
paraplanejamentodacirurgiae daanestesiae oencaminha-
mento posterior a UTI neonatal.

Aavaliagdo pré-operatoria mostrou duas bexigas que se co-
municavam, ureteres cruzados e algas abdominais que mi-
gravam através dajuncao abdominal. Foram observadas al-
teragdes hemodinamicas relacionadas com a mudancga de
posicionamento dos gémeos, como cianose, palidez e dimi-
nuicdo da atividade fisica.

Os exames pré-operatoérios revelaram:

e Uretrocistografia miccional - comunicagéo entre as duas
bexigas, que, aparentemente, eram de tamanhos nor-
mais com provavel fistula uretro-retal no 1° gemelar;
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e Ultra-som - quatro rins de aspecto e tamanho normais;

e Urografia excretora - provavel cruzamento dos ureteres;

e Tomografia computadorizada - figado, rins e bacgo indivi-
duais e normais.

Ascriancasforamencaminhadasacirurgiano6°diadevida.

Conduta Anestésica

Ao se iniciar o procedimento para separacéo dos gémeos,
constituiram-se duas equipes anestésicas compostas de
dois anestesiologistas para cada uma das criangas. Limi-
tou-se o numero de pessoas nasala cirdrgica ao estritamen-
te necessario.

O procedimento anestésico foi esquematizado com dois
aparelhos de anestesia e com todos os monitores em dupli-
cata. Idénticas baterias de drogas foram preparadas para
ambos, constituidas de atropina, adrenalina, gluconato de
calcio, corticoide, tiopental, fentanil, succinilcolina e antibié-
tico.

A hemoterapia estava preparada para o fornecimento de
concentradode hemacias e outrosderivados que porventura
fossem necessarios.

As criangas chegaram ao centro cirurgico conscientes, ati-
vas, sem medicagao pré-anestésica e com acesso venoso
central (veia axilar). Foram monitorizadas com cardiosco-
pio, oximetro de pulso, estetoscopio esofagico, sonda vesi-
cale comequipamento paramedida de presséo venosa cen-
tral e presséao arterial invasiva. Os membros inferiores e su-
periores foram envolvidos com algod&o ortopédico para que
a perda de calor fosse menor.

Estando os gémeos em posi¢cado de decubito lateral, com a
cabecarodadaem45° aindugado anestésicafoirealizadade
maneira simultaneaatravés de mascarafacial, comoxigénio
na concentragdo de 100% e halotano.

Verificou-se que 0 2° gemelar apresentou indugdo mais rapi-
da e profunda, sendo intubado primeiro, sem complicacées.
O 1° gemelar, apesar da administragdo concomitante do
anestésico inalatoério, continuava acordado e demorou mais
alguns segundos para atingir o plano anestésico adequado
para aintubagédo traqueal. Logo apés, a intubagao foi realiza-
dasemdificuldades. Determinou-se, a partir de entao, a velo-
cidade da hidratacéo comsolugao cristaldide (10ml.kg™.h ") e
da solugéo que continha glicose (4 mg.kg'1.min'1), tendo sido
administrada hidrocortisona 25 mg por via venosa.
Aanestesiafoimantidacomhalotano e fentanilnadiluicaode
0,001% em quantidade suficiente para que o plano anestési-
co fosse adequado. Aventilagao foi controlada manualmen-
tecomsistema de Rees-Baraka. Aadministragdo dos farma-
cos foirealizada de forma parcelada em um dos gémeos, pri-
meiramente, observando-se o efeito no mesmo e no outro.
Em seguida, a droga foi administrada em menor dose no ou-
tro gémeo. Observavamos o efeito nos dois, sucessivamen-
te, até obtencéo de plano anestésico adequado.
Durante o per-operatoérioforamencontrados érgdos abdomi-
nais duplos, comexcegaodo célon, que eraunico. Abexigae
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o isquio estavam ligados. Foi realizada a divisédo do cdlon,
respeitando-se a vascularizagdo. Posteriormente, reali-
zou-se colostomia em ambos 0s gémeos e separacdo das
bexigas e dos isquios.

Apds completar-se aseparagéo, o0 2°gemelarfoilevado para
outra mesa cirurgica, dividindo-se, portanto, as equipes
anestésico-cirurgicas, na mesma sala de operagéo.
Procedeu-se, entdo, a fixagao dos testiculos nas bolsas es-
crotaiseareconstrugdodo pénisemambos osgemelares. O
abdoémen foi fechado de forma semelhante, por aproxima-
¢ao das bordas, sem intercorréncias.

No per-operatorio, o 1° gemelar manteve-se com atempera-
tura e a PerCO, com valores mais baixos que os do 2° geme-
lar, apesar de as condutas serem semelhantes. Os exames
per-operatérios de ambos eram normais (eletrélitos - Na”,
K*, Ca™ e hematdcrito).

Areposicéo volémica para os gémeos foiidéntica, sendo ad-
ministrado o total de 300 ml de solugéo de Ringer com lacta-
to, 50 ml de solugao glicosada a 5% e 30 ml de concentrado
de gldbulos, para cada gémeo.

Acirurgiafindou-se aos 330 minutos apds aincisdodapelee
oatoanestésico,aos400minutosapdsoiniciodaindugéio.
Ao final do ato cirurgico, as duas criangas encontravam-se
estaveis do ponto de vista hemodinamico e foram encami-
nhadas a UTI neonatal.

O 2° gemelar ficou mais desperto no pés-operatério e foi ex-
tubadona UTllogo apds a suachegada. O 1°gemelar foi ex-
tubado na manha seguinte.

Os gémeos permaneceram na UTI neonatal por quatro se-
manas devido ao desenvolvimento de septicemia. A evolu-
cdofoiboaeambosreceberamaltaembom estado geral. As
criancas retornaram em outras ocasides para fechamento
de colostomiaecorregdode hipospadia, com sucessoem to-
das as intervencgdes.

DISCUSSAO

O termo “gémeo siamés” foi dado primeiramente aos irméaos
Chang e Eng Bunker, nascidos no Sido, em 1811. Eram gé-
meos unidos classificados como xifépagos (ligados pelo
apéndice xifoide, parede abdominal anterior ou umbigo) e
nunca foram separados. Sdo os mais conhecidos gémeos li-
gados. Casaram-se comduasirméas aos 31 anosdeidade, ti-
veram 21 filhos e morreram com 63 anos de idade °.
Aaltaprevaléncia de anomalias congénitas e comunicagoes
no sistema cardiovascular ou sistema nervoso central cons-
titui grande desafio durante a separagéao cirurgica de gémeos
unidos *”.

O primeiro relato de sucesso na separacao de gémeos liga-
dos, de Konig 8, data de 1689. Konig ® separou gémeos onfa-
I6pagos, ligados pelo umbigo, causando constricao e necro-
se da ponte de ligagao.

Varios outros relatos na literatura seguiram-se a esta publi-
cacao envolvendo separacdo de gémeos ligados pelas mais
variadas regides.

Os gémeosisquidpagos, cuja freqiéncia de aparecimento é
em torno de 6%, podem estar ligados pelo baixo abdémen,
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pélvis, sacro e extremidades inferiores. Ndo ha envolvimen-
todocoracaooudegrandesvasos. Podem coexistiranorma-
lidades no trato biliar, trato gastrintestinal superior ou siste-
ma nervoso central. O trato gastrintestinal inferior € sempre
comprometido quando os gémeos ligados sao classificados
de isquiopagos °.

Em 1956, Spencer '° descreveu a separagéo cirtrgica de gé-
meos isquiopagos com 18 horas de vida, porque um dos gé-
meos apresentava grave condicao clinica. Sobreviveu o gé-
meo de melhor condigéo fisica.

Outros autores relataram sucesso na separacao de gémeos
isquiopagos tetrapus ', ou tripus, com 1 ano e 4 meses de
idade "2, respectivamente, sendo que as duas criancas so-
breviveram. Casos semelhantes foram descritos na literatu-
ra em que sé uma das criancas sobreviveu ' ou nenhuma
das criangas sobreviveram .

Outro caso de gémeos 6nfalo-isquidpagos tetrapus, com 2
anos e 9meses de idade, foi descrito por Chenecol. ®. Adoen-
caeraassociada a graves anormalidades cardiacas e havia
hipoplasia pulmonarem uma das criangas, que néo sobrevi-
veu apds a separagao.

Descrevemos a separagao de gémeos unidos classificados
como isquiépagos, com a idade de 6 dias de vida. O’Neill e
col. " relataram taxa de sobrevida de 50% quando a separa-
caofoirealizadadurante o periodoneonatalede 90% nos ca-
sosemqueacirurgiafoirealizadaapésos4 mesesdeidade.
Durante o periodoneonatal, orecém-nascido passaporalte-
racgdes propriasdodesenvolvimentoe,umavezseparadoda
placenta, seu organismo deve funcionarindependentemen-
te e se adaptar ao novo ambiente. Esta adaptacao envolve
mudangas anatdmicas, fisiolégicas e farmacologicas, que
mantémahomeostase e permitemcomque orecém-nascido
sobreviva '°.

Nestafase, aimaturidade do coragéo predispde a menorde-
sempenhoe maioresalteragées emsituagdes como hipervo-
lemia ou hipovolemia '°.

As viasrespiratorias superiores e inferiores sdo de pequeno
calibre, otéraxémuitocomplacente,amusculaturaintercos-
tal e do diafragma tem maior quantidade de fibras (tipoIl) e o
pulmao é pouco complacente. Acapacidade residual funcio-
nal é pequeno e o volume de ocluséo é grande. Isto predis-
pde a maior trabalho respiratério, facil desenvolvimento de
cianose e fadiga precoce dos musculos respiratérios '>'°.
Orimtemdificuldade de reter sédio em situagéo de estresse
e ha desequilibrio tubuloglomerular, com os tubulos mais
imaturos. O figado ainda n&o desenvolveu os mecanismos
parametabolizagdo de drogas. Aconcentragédo de proteinas
que se ligam as drogas é pequena (albumina, a4 glicoprotei-
na acida), predispondo a maior porcentagem de drogas li-
vres '*76,

Portanto, na maioria dos casos, dada a complexidade deste
tipodecirurgia, @ aconselhavel protela-laaté que ascriangas
ultrapassem esse periodo e tenham maior chance de sobre-
vida. Entretanto, em alguns casos, esta separagéo no perio-
do neonatal pode ser obrigatéria.

Gansecol."®revisaram 10 casos destaafeccéo e determina-
ramaindicagao daseparagaodurante operiodo neonatal: 1)
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emtrés casos, umdos gémeos estava em situagéo critica; 2)
em quatro casos existiam anomalias congénitas ndo compa-
tiveis com avida; 3) em dois casos o estudo prévio realizado
jahavia se esgotado e a condigdo dos gémeos era satisfato-
ria; 4) em um caso havia importante lesédo na estrutura de li-
gacao dos gémeos.

Aindicagao de cirurgia, no presente caso, deveu-se ao fato
de ter sido completada toda a investigacao necessaria para
seu esclarecimento.

Um dos primeiros desafios que enfrentamos na sala cirurgi-
cafoinomomentodaintubagaotraqueal. Contudo, o posicio-
namento dos gémeos, frente a frente, com rotacao da cabe-
¢a, facilitou a manobra da intubagéo.

A administragédo de oxigénio e halotano sob mascara facial,
mantendo a ventilagdo espontanea, foi a técnica de escolha
para a indugdo anestésica.

Foiobservado que 0 2°gemelarapresentouindugdo mais ra-
pida e profunda e foiintubado em primeiro lugar. O 1° geme-
lar demorou mais para ficar em plano adequado para a intu-
bacao, que foirealizada alguns minutos apés, sem dificulda-
de.

O efeito farmacoldgico das drogas, agindo na presencga de
circulagaocruzada, depende daextensdodestacirculagaoe
daquantidade de sangue que passade umgémeo paraoutro
e da distribuicdo nos tecidos dos agentes utilizados 27

A manutencao da anestesia com halotano e fentanil propor-
cionou plano anestésico estavel e adequado, observado
pela estabilidade da freqiiéncia cardiaca, pressao arterial,
ausculta de bulhas cardiacas e diametro pupilar.

O recém-nascido apresenta diferengas na maturagédo dos
receptores opidides, estando alterada a afinidade dos mes-
mos pelos opidides endogenos '°.

Adiferenca notamanho dos compartimentos dos fluidos cor-
porais, a pequena massa muscular e o pequeno estoque de
gordura, além do maior fluxo sangliineo porunidade de peso
dosorgaos,influenciamadistribuicdodas drogas paraositio
ativo e a distribuicdo secundaria 1®,

No caso dos gémeos ligados, que apresentam circulagdo
cruzada, a agdo das drogas torna-se quase imprevisivel.
Para que fossem amenizadas todas essas influéncias, a ad-
ministracdo das drogas foirealizada de formaparcelada?®’.
Areposigdovolémicae aperdasanglineadevemseravalia-
das passo a passo. Constituem motivos de grande preocu-
pacédo neste tipo de cirurgia, principalmente quando existem
érgaos tnicos envolvidos, como o coragdoeofigado?” 720,
No presente caso, apesar de nao se ter observado este tipo
de problema, isto é, coragao e figado eram 6rgéos duplos,
avaliamos areposi¢cédo observando os sinais vitais das crian-
cas, separadamente.

Outro fator que pode desencadear hipovolemia relativa é a
mudanca na posi¢céo dos gémeos, devido ao roubo de san-
gue que ocorre, pela gravidade, de um gémeo para outro,
pela presenca de circulacdo cruzada .
Aadministragaode corticosterdide paraas criangas baseou-
se na pressuposicao de que um dos gémeos poderia ser do-
minante em providenciar cortisona para ambos e, entéo, o
outro gémeo poderia ter deficiéncia de adrenal apos a sepa-
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racdo. A administragcédo de hidrocortisona, portanto, é reco-
mendada como precaugéo contra a possibilidade de um dos
gémeos possuir tecido adrenal insuficiente ° 12171920 Esta
foiacausade morte seguida a separagcaode gémeos unidos,
descrita por Hird 22 em 1954. Outra medida apropriada foia
limitacdo do numero de pessoas na sala cirurgica ao estrita-
mente necessario, como recomendado em varios casos se-
melhantes 7% '2 paraque o procedimento anestésico-cirtr-
gico néao sofresse interferéncia de outros fatores como, por
exemplo, curiosidade humana, que poderia causar aglome-
ragado desnecessaria, dificultar o atendimento e aumentar a
chance de infecgdo. As pessoas presentes na sala cirurgica
foram aquelas que poderiam contribuir efetivamente para o
bom andamento e sucesso do procedimento.

Concluimos, ressaltando que o sucesso obtido no procedi-
mento pode ser atribuido inicialmente a investigagao sisté-
mica e detalhada. Aliteratura contémrelatos de varios casos
com estudos pré-operatorios similares e estes estudos sao
de valor inestimavel para antecipar e corrigir os achados
operatoérios. A discussdo e o planejamento prévios também
foram a chave do sucesso do procedimento, porque conhe-
ciamos sempre o0 passo seguinte a ser dado.

Anesthetic Management for Neonatal
Conjoined Twins Separation. Case Report

Norma Sueli Pinheiro Médolo TSA, M.D., Rosa BeatrizAmo-
rim, M.D., Yara Marcondes Machado Castiglia, TSA, M.D.,
Simone A. Dias, M.D., Valter M.Guasti, M.D.

INTRODUCTION

The separation of conjoined twins has always raised consi-
derable interest because of surgical and anesthetic comple-
xity, pathology rarity and few survival chances. The general
incidence of conjoined twins is 1:200,000 liveborns '. There
are several conjoined twins subgroups, according tothe regi-
on through which they are joined: cranipagus (skull), thora-
copagus or xyphopagus (chest and abdomen); popopagus
(sacrum) and ischiopagus (pelvis). Ischiopagus twins cor-
respond to 6% of conjoined twins and are subdivided accor-
ding to the number of lower limbs (bipus, tripus or tetrapus),
being tetrapus the most common situation with higher sepa-
ration success rate 2. This reportaimed at presenting a case
of ischiopagus twins, submitted to surgery and anesthesia
for body separation.

CASE REPORT

Termtwins were born of cesarean section, weighing together
5,100 g, being referred to Hospital das Clinicas, Faculdade
de Medicina de Botucatu in their first day of life (Figure 1).

449



ANESTHETIC MANAGEMENT FOR NEONATAL CONJOINED TWINS SEPARATION. CASE REPORT

Figure 1 - Twins before Separation

At physical evaluation they presented joined hypogastric re-
gion, single umbilical stump, joined scrotal sacs, two penis,
lack of anus, perianal fistula and four lower limbs. The first
twineliminated urine and meconium, andthe second elimina-
ted urine only.

Previous meetings were held with the involved teams (neo-
natology, pediatric surgery and anesthesiology) to plan sur-
gery, anesthesia and further referral to Neonatal ICU.
Preoperative evaluation revealed two communicating blad-
ders, crossed urethers and intestinal bowels migrating
through the abdominal joint. Hemodynamic changes related
to the change in twins’ position, such as cyanosis, paleness
and decreased physical activity, were observed.
Preoperative test results were:

¢ Micturition urethrocystography - communication between
both bladders which seemingly had normal sizes, with a
possible urethro-rectal fistula in the first twin;

e Ultrasound - four kidneys with normal size and appearance;

e Excretory urography - possible crossing of urethers;

e CT scan - normal individual liver, kidneys and spleen.

Children were referred to surgery in their 6™ day of life.
Anesthetic Approach
Forthe separation procedure, each child had a two-anesthe-

siologistteam. The number of people in the room was limited
to what was strictly necessary.
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The anesthetic procedure was designed with two anesthesia
machines and all monitors in duplicate. Identical drug bat-
ches were prepared for both and constituted of atropine, epi-
nephrine, calcium gluconate, steroids, thiopental, fentanyl,
succinylcholine and antibiotics.

Hemotherapy was prepared to supply red blood cells con-
centrate and other by-products which could be necessary.
Children arrived at the operating center conscious, active,
with a central venous access (axillary vein) and no premedica-
tion. Monitoring consisted of cardioscope, pulse oximetry,
esophageal stethoscope, vesical catheter, central venous
pressure and invasive blood pressure. Upper and lower limbs
were covered with orthopedic cotton to minimize heat loss.
With the twins in the lateral position and 45° head rotation,
anesthesiawas simultaneously induced through facial mask
with 100% oxygen and halothane.

Secondtwininduction was fasterand deeper, and he was intu-
bated first without complications. The first twin, in spite of the
simultaneous administration of inhalational anesthetics, was
still awaken and took some more seconds to reach the ade-
quate anesthesia depth for tracheal intubation. Soon after, in-
tubation was achieved without difficulties. As from this mo-
ment, crystalloid hydration(10m|.kg'1.h'1)and glucose contai-
ning solution (4 mg.kg™".min"") infusion rates was determined
and 25 mg hydrocortisone was intravenously administered.
Anesthesia was maintained with halothane and 0.001% fen-
tanil in an amount enough for adequate anesthesia depth.
Ventilation was manually controlled with a Rees-Baraka
system. Drugs were titrated to one twin first, observing its ef-
fect on both of them. Then drug was administered in a lower
dose to the other twin. Effects on both twins were successi-
vely observed until the attainment of an adequate anesthetic
depth.

Double abdominal organs were found during surgery, with
the exception of a single colon. Bladders and ischia were joi-
ned. Colonwasdividedrespecting vascularization. Then, co-
lostomy was performed in both twins and bladders and ischia
were separated.

At separation completion, the second twin was taken to a dif-
ferentoperatingtable and anesthetic-surgicalteams were di-
vided within the same operating room.

Testis fixation in scrotus and penis reconstruction in both
twins were then performed. Abdomen was closed in a similar
way, by border approximation, uneventfully.

During surgery, the first twin maintained temperature and
PerCO; lower than the second one, in spite of similar proce-
dures. Intraoperative laboratory tests were normal for both
(electrolytes - Na*, K*, Ca™* and hematocrit).

Volume replacement was identical for both twins, with a total
administration of 300 ml lactated Ringer’s solution, 50 ml of
5% glucose-containing solution and 30 ml red cells concen-
trate for each.

Surgery ended 330 minutes after skinincision and the anest-
heticprocedure at400 minutes afterbeginning ofinduction.
At surgery completion, both children were hemodynamically
stable and were sent to Neonatal ICU.
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The secondtwinwas the firstto awaken and was extubatedin
the ICU soon after arrival. The first twin was extubated the
morning after.

Twins remained in the Neonatal ICU for four weeks due to
sepsis. The evolution was satisfactory and both were dis-
charged in good general conditions. Children returned in dif-
ferent occasions for successful colostomy closing and
hypospadia correction.

DISCUSSION

The term “siamese twins” was initially used for the Chang and
Eng Bunker brothers, born in Siam in 1811. They were conjoi-
ned xiphopagus twins (joined by the xiphoid appendix, anterior
abdominal wall orumbilicus) who were never separated. These
are the bestknown conjoined twins. They married two sisters at
31yearsofage, had 21 childrenanddied at63yearsofage3.
The high prevalence of congenital abnormalities and cardio-
vascular or central nervous system communications are a
major challenge during surgical separation of conjoined
twins 7.

The first successful report on conjoined twins separation, by
Konig 8 dates from 1689. Konig ®has separated onphalopa-
gustwinsjoined bythe navel, causing constrictionand necro-
sis in the joining site.

Several other reports followed this publication, involving se-
paration of twins conjoined by the most different regions.
Ischiopagus twins, with an incidence of 6%, may be conjoi-
nedbylowerabdomen, pelvis, sacrumandlowerextremities.
Thereis no heartor great vessels involvement. Billiary tract,
upper Gl tract or central nervous system abnormalities may
coexist. Lower Gl tract is always involved when conjoined
twins are classified as ischiopagus °.

In 1956, Spencer10 has describedthe surgical separation ofis-
chiopagus twins with 18 hours of life because one twin presen-
ted severe clinical conditions. Only the other one survived.
Otherauthors have reported successin separatingischiopa-
gustetrapus " ortripus twins, with 1 yearand 4 months ofage
2, respectively, with both children surviving. Similar cases
were describedintheliterature where only one child survived
'3 or no children survived *.

Another case of onphalo-ischiopagus tetrapus twins, with 2
years and 9 months ofage was described by Chen etal.®. The
condition was associated to severe heart abnormalities, as
well as pulmonary hypoplasia in one child, who did not survi-
ve after separation.

We have described the separation of conjoined ischiopagus
twins, at 6 days of age. O’Neill et al. '* have reported a 50%
survivalwhen separation was performed inthe neonatal peri-
od,and a90% survivalin cases when surgery was performed
after 4 months of age.

During the neonatal period, neonates go through marked.
Onceseparatedfromthe placenta, theirbody shouldfunction
independently and adapttothe new environment. This adap-
tation involves anatomical, physiological and pharmacologi-
cal changes which maintain homeostasis and allow neona-
tes’ survival '°.
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In this phase, heart immaturity predisposes to poor perfor-
mance and major changes in situations such as hypervole-
mia or hypovolemia '°.

Upper and lower respiratory ways are small, chest is very
compliant, intercostal and diaphragm muscles are rich in fi-
bers (type Il)and lungs are poorly compliant. Functional resi-
dual capacity is low and occlusion volume is high. This pre-
disposes to more respiratory effort, easy development of
cyanosis and early fatigue of respiratory muscles '>'°.
Kidneys have difficulty in retaining sodium in stress situati-
ons and thereis a tubuloglomerular unbalance with more im-
mature tubules.Liverhasnotyetdeveloped drug metabolism
mechanisms. The concentration of drug-binding proteins is
low (albumin, a4 acid glycoprotein), predisposing to a higher
percentage of free drugs "¢

So, in most cases, due to the complexity of this type of sur-
gery,itisadvisable to postponeituntil children overcome this
period and have a better survival chance. In some cases, ho-
wever, neonatal separation may be mandatory.

Gans et al."® have reviewed 10 such cases and determined
neonatal separation indications: 1) in three cases, one twin
was in critical situation; 2) in four cases, there were congeni-
tal abnormalities incompatible with life; 3) in two cases, the
previous study performed was already completed and twins’
condition was satisfactory; 4) in one case there was a major
involvement of twins joining structure.

Surgical indication in our case was related to the fact that all
investigation needed to clarify the situation had already been
completed.

One of the first challenges we faced in the operating room
was tracheal intubation. However, twins positioning face to
face with head rotation helped the procedure.

Oxygen and halothane administration through facial mask
while in spontaneous ventilation was the technique of choice
for anesthetic induction.

The second twin had faster and deeperinduction and was in-
tubated first. The fist twin took longer to reach an adequate
depth for intubation, which was successfully performed
some minutes later.

The pharmacological effect of drugs, in face of the cross-cir-
culation, depends onthe extensionof such circulationand on
theamount of blood crossing from one twin to the other, in ad-
dition to tissue distribution of agents #”.

Anesthesia maintenance with halothane and fentanyl has
provided a stable and adequate anesthetic depth, confirmed
by heart rate, blood pressure, heart auscultation and pupil-
lary diameter stabilities.

Neonates have differences in opioid receptors maturity and
their affinity for endogenous opioids is changed.

The difference in body fluid compartments size, the low mus-
cle mass and the low fat deposits, in addition to higher blood
flow per organ unit of weight, influence drugs spread to the
active site and the secondary distribution '°.

When conjoined twins have crossed-circulation, drugs acti-
onis almostunpredictable. To minimize all those influences,
drugs were administered by titration 2.
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Volume replacement and blood loss should be evaluated
stepbystep. Theseare majorconcernsinthistype of surgery,
especially when there is involvement of single organs, such
as heart and liver 7720,

In our case, although not having this problem, that is, heart
and liver were double organs, we have evaluated replace-
ment by observing children’s vital signs separately.
Another factor triggering relative hypovolemia is the change
in twins position due to blood sequestration by gravity from
onetwintothe otherinthe presence of crossed-circulation?”.
Steroids administrationwas based onthe assumptionthatone
twin could be dominantin supplying cortisone for both. So, the
other one could present adrenal deficiency after separation.
Hydrocortisone was then administered as a precaution aga-
inst the risk of one twin having insufficient adrenal tissue
7912171920 This was the cause of death following separation
of conjoined twins described by Hird ??in 1954. Another ade-
quate measure was to limit the number of people in the opera-
ting room to what was strictly necessary, as recommended in
severalsimilarcases*”*'2. The anesthetic-surgical procedu-
re should notto sufferthe interference of otherfactors, such as
human curiosity, which could cause unnecessary agglomera-
tion, impair the procedure and increase the chance for infecti-
on. Peopleinthe operatingroomwere those who could effecti-
vely contribute for a smooth and successful procedure.
Inconclusion, we stress thatthe procedure’s success may be
initially attributed to systematic and detailed investigation.
Literature brings several cases with similar preoperative stu-
dies, and those studies are extremely valuable to anticipate
and correct surgical findings. Previous discussion and plan-
ning were also the key for our success because we always
knew the next step to be taken.
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RESUMEN

Médolo NSP, Amorim RB, Castiglia YMM, Dias SA, Guasti VM -
Anestesia para Separacion de Gemelos Isquidépagos en el Pe-
riodo Neonatal. Relato de Caso

Justificativa y Objetivos - La separacién de gemelos unidos
causa gran interés debido a la complexidad de la anestesia y
cirugia, a la raridad de la patologia y a las pocas chances de
sobrevida. El objetivo de esta descripcion es el de contribuir
para la literatura existente, relatando los desafios encontrados
por nuestro equipo en el atendimiento a la cirurgia-anestesia
de separacion de gemelos isquidpagos.

Relato de Caso - Pacientes gemelos, nacidos a término, de
parto cesariano, pesando juntos 5.100 g, clasificados como
isquidpagus tetrapus. Dos equipos anestésico-quirdrgicos
estaban presentes, siendo el procedimiento anestésico
esquematizado con aparato de anestesia, cardioscopio,
capnografo, oximetro de pulso, termdédmetro eléctrico,
estetoscopio esofagico, todos en duplo. Se realizé induccién
anestésica con halotano y fentanil, con los gemelos en posicion
lateral y con rotacion de la cabeza en 45° para facilitar la
intubacioén traqueal. Los recién-nacidos fueron mantenidos en
ventilacion controlada manualmente, utilizando el sistema de
Rees-Baraka. La anestesia fue mantenida con halotano,
oxigeno y fentanil. Durante el per-operatorio, fueron
encontrados organismos abdominales duplos, con excepcion
del cdélon, que era unico. Las vejigas y los isquios estaban
ligados. Al final de la cirugia los dos nifios se presentaban con
sefales vitales estables. Los gemelos permanecieron en la
Unidad de Terapia Intensiva (UTI) Neonatal por cuatro
semanas y recibieron alta en buen estado general.

Conclusiones - Se resalta la importancia del engranaje del
equipo, del estudio retrospectivo multidisciplinar, de la
monitorizacion adecuada y perfeccionada observacion clinica;
todos esos factores contribuyeron para la buena evolucién y
alta de los gemelos.
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