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Resumo

OBJETIVO: analisar a evolugdo dos casos de gémeos unidos do diagnéstico pré-natal ao desfecho apds o nascimento.
METODOS: andlise descritiva, refrospectiva, dos casos de gémeos unidos diagnosticados por exame ulirassonografico
durante o prénatal. Foram avaliadas as caracterfsticas maternas, os exames ultrassonogréficos e de ecocardiografia
fetal do periodo antenatal, os dados do parto e dos recém-nascidos, bem como os resultados da separagdo cirdrgica
e anatomopatoldgico. Os gémeos foram classificados segundo o tipo de uniGo e dados referentes aos aspectos
ultrassonogrdficos, parto, evolugdo pés-natal e de sobrevida foram analisados. RESULTADOS: quarenta casos de
gémeos unidos foram incluidos no estudo. Observouse 72,5% de toracépagos, 12,5% de pardpagos, 7,5% de
onfalo-isquibpagos, 5% de onfalépagos e 2,5% de cefalépagos. A autorizagdo judicial para interrupgéo da gestagdo
foi solicitada em 58,8% dos casos. Todos os casos em que ndo se realizou a interrupgdo judicial da gestagdo, o
parto foi cesdrea, em idade gestacional média de 35 semanas. Todos nasceram vivos com mediana do peso de
3.860 g e 88% evoluiram para dbito pés-natal. Dos nascidos vivos, 10% foram submetidos & separagdo cirdrgica
com sobrevida de 60%. A sobrevida geral foi de 7,5% e a pésnatal, de 12%. A avaliagdo antenatal da letalidade
e da possibilidade de separagdo cirdrgica pds-natal foi precisa. Néo foram observadas complicagdes maternas
relacionadas ao parto. CONCLUSAO: a gemelidade imperfeila apresenta progndstico sombrio, relacionado,
principalmente, as fusdes cardiacas complexas presenfes na maioria dos toracdpagos. Em cenfros de referéncia, a
avaliagdo ulirassonogréfica e ecocardiogrdfica antenatal delineia com acurécia o prognéstico de letalidade e de
possibilidade de separacdo cirtrgica posnatal.

Abstract

PURPOSE: the aim of this study was fo analyze conjoined twins in terms of antenatal, delivery and postnatal aspects.
METHODS: a refrospective descripfive analysis of prenatally diagnosed conjoined twins. Prenatal ultrasound and
echocardiography, delivery details, postnatal follow-up, surgical separation and post mortem data were reviewed. The
twins were classified according fo the type of fusion between fetal structures. The following data were analyzed: ultrasound
and echocardiographic findings, antenatal lethality and possibility of surgical separation, delivery details and survival
rates. RESULTS: forty cases of conjoined twins were included in the study. There were 72.5% cases of thoracophagus,
12.5% of paraphagus, 7.5% of omphalo-ischiophagus, 5.0% of omphalophagus, and 2.5% of cephalophagus. Judicial
fermination of pregnancy was requested in 58.8% of the cases. Cesarean section was performed in all cases in which
pregnancy was nof ferminated. The mean gesfational age af delivery was 35 weeks; all twins were live births with
a mean birth weight of 3,860 g and 88% died postnatally. Ten percent of the live borns were submitted to surgical
separation with a 60% survival rate. The total survival rate was 7.5% and postnatal survival was 12%. Antenatal
evaluation of lethality and possibility of surgical separation were precise. There were no maternal complications related
fo delivery. CONCLUSION: conjoined twins present a dismal prognosis mainly related to the complex cardiac fusion
present in the majority of cases with thoracic sharing. At referring centers, prenatal ultrasound and echocardiographic
evaluation accurately delineate fetal prognosis and the possibility of posinatal surgical separation.
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Introducao

Gémeos unidos sdo condic¢do rara, com incidéncia
estimada que varia de 1:50.000 a 1:200.000 gesta¢des'*.
Resultam possivelmente da divisdo tardia da massa em-
briondria, ap6s o 13° dia da fertiliza¢do, quando ocorre
falha da separa¢do completa dos embrides®. Héd predo-
mindncia do género feminino na propor¢do de 3:1 em
relagdo ao masculino’.

O diagnéstico precoce ultrassonografico é fundamental
para avaliagdo do progndstico e planejamento do parto e
corregdo cirtrgica pés-natal. Nessas gestagbes, o parto va-
ginal é evento raro e associado a complicagbes como ébito
fetal intraparto, distocias, rotura uterina ou lesdes maternas
sdo descritas’; geralmente, ocorre nos casos em que o diag-
néstico antenatal ndo € realizado’ ou quando € realizada a
interrupcdo da gestacdo, no segundo trimestre gestacional®.
Nas gestagoes avangadas é recomendada a cesdrea, com o
objetivo de reduzir os riscos maternos e fetais’.

Virios sdo os relatos na literatura descrevendo aspectos
do diagnoéstico pré-natal ou mesmo a evolugio e separagdo
de gémeos unidos. No entanto, existem poucas séries com
casuisticas superiores a dez casos descrevendo o prognds-
tico ap6s a separagdo cirtirgica®'%. Menos frequente ainda
sdo as séries de acompanhamento da evolugdo dos casos
desde o diagndstico pré-natal'®. Nas séries da literatura,
as chances de separagdo variam de 7,1 a 72,7%, e essas
chances sdo menores nos casos com diagnéstico pré-natal,
demonstrando a sele¢@o dos casos sem progndstico, ou
seja, muitos centros de referéncia em cirurgia pedidtrica
ndo chegam a receber muitos dos casos letais®!4,

O presente estudo teve por objetivo descrever a expe-
riéncia acumulada ao longo de 12 anos em um servigo de
referéncia tercidrio universitdrio do Brasil no diagndstico
e acompanhamento dessas gestagdes.

Métodos

Estudo retrospectivo realizado no Setor de Gestagdo
Multipla da Clinica Obstétrica do Hospital das Clinicas
da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo
(HCFMUSP), no periodo de junho de 1998 a marco de
2011. O estudo foi aprovado pela Comissio de Etica
para Andlise de Projetos de Pesquisa (CAPPesq — n°
0212/10).

Foram incluidas gesta¢Ges multiplas, com diagndstico
pré-natal ultrassonogrifico de fetos simetricamente unidos
e vivos no momento da primeira avaliagao ultrassonogra-
fica na instituicdo.

As avaliagdes ultrassonograficas foram realizadas por
dois operadores experientes responsaveis pelo Setor de
Gestagdes Multiplas e incluiram avalia¢do detalhada da
morfologia dos fetos, com descri¢do pormenorizada das

estruturas e 6rgaos compartilhados. Os corddes umbilicais
foram avaliados préximos a sua inser¢do na placenta e
préximos ao local de inser¢do no abdome fetal, e analisado
o ndmero de vasos em cada corddo.

A idade gestacional foi calculada a partir da data da
Gltima menstruagdo, desde que confirmada por exames
ultrassonograficos. Nos casos com histérico menstrual
incerta ou discordante, a idade gestacional foi definida a
partir das medidas mais precoces da circunferéncia cefdlica
e/ou do comprimento do fémur.

Todos os casos foram submetidos também 2 avaliagio
ecocardiogrifica especializada com descri¢do de anomalias
cardfacas associadas. A classificacio do grau de fusio e
compartilhamento dos cora¢Ges seguiu os critérios de
Andrews et al.": Grupo A: coracdes e pericirdio separa-
dos; Grupo B: corag¢Ges separados e pericardio comum;
Grupo C: fusdo dos dtrios e ventriculos separados; Grupo
D: fusdo dos dtrios e ventriculos.

Foram critérios de defini¢do de progndéstico letal, a
unido cardfaca complexa com malformagio cardfaca as-
sociada, ou malformagdes complexas associadas a unides
extensas. Impossibilidade de separacio cirdrgica baseou-se
no achado de fusio cardfaca do tipo D, cora¢do tinico ou
coragdo hipopldsico mantido pelo cora¢do maior, presenca
de pontes vasculares entre os coragdes, veia cava inferior
(inica, aorta tnica, além dos casos de unides encefilicas,
coluna vertebral préxima ou fundida em Y. Estes casos,
quando avaliados antes do terceiro trimestre, e com
possibilidade de parto vaginal, foi oferecida a op¢do de
solicitagdao da autorizagdo judicial para a interrupcdo da
gestacio'.

O acompanhamento pré-natal seguiu o protocolo
habitual e as reavalia¢Bes ultrassonograficas ocorreram a
cada trés semanas. Estas gestantes foram encaminhadas
para consulta de aconselhamento com a equipe de cirur-
gia pedidtrica. O parto foi programado para ocorrer apds
a 35" semana, com atua¢do conjunta com as equipes de
neonatologia e cirurgia pedidtrica. A separagdo ciriirgica
ap6s o nascimento foi realizada e coordenada pela equipe
de Cirurgia Pedidtrica do HCFMUSP, juntamente com
demais especialidades cirdrgicas, quando necessirio.

A classificagdo do tipo de unido entre os gémeos seguiu
os critérios de Spencer'’, e foi baseada no maior local de
fusdo, avaliada por meio dos exames ultrassonogrificos, do
exame clinico, achados cirdrgicos e anatomopatolégicos.
Foram empregados os termos torac6pagos (unido pela face
anterior do térax superior até o umbigo), pardpagos (unido
lateral e pelves com uma sinfise pibica), onfalépagos
(unido pelo abdome superior, entre o processo xiféide e a
cicatriz umbilical), isquiépagos (unido ventral caudal que
se estende do umbigo até a pelve, apresentando dois sacros
e duas sinfises ptbicas), cefalépagos (unido ventral rostral,
do dpice da cabega até o umbigo). A estas classificacdes




Gémeos unidos: diagnostico pré-natal, parto e desfecho apés o nascimento

foram acrescidos termos que numeram os membros: di-
(dois), tri- (trés), tetra- (quatro) com os termos — brdquio
(bragos), -pus (pernas), -prosopus (face).

Os dados clinicos, cirtrgicos e de necropsia foram
obtidos a partir da andlise dos prontudrios hospitalares e
consulta aos bancos de dados informatizados da institui-
¢do. Nos casos em que 0 parto ocorreu em outro servico,
foi estabelecido contato telefénico com a paciente para
obtengdo das informacgdes.

Os seguintes dados foram coletados e analisados: idade
gestacional no diagnéstico, tipo de unido, malformagdes
associadas, extensdo e tipo de fusdo cardfaca, predi¢do
antenatal do progndstico e possibilidade de separac¢do
cirdrgica, solicitacdo de interrup¢io da gesta¢do, 6bito
fetal, idade gestacional no parto, complicacdes maternas
e sobrevida pds-natal.

Os resultados foram analisados de forma descritiva.
As varidveis continuas foram descritas segundo a média,
mediana, desvio padrdo, valores minimo e mdximo. Para
as varidveis qualitativas, foram calculadas as frequéncias
absolutas e relativas.

Resultados

Durante o periodo do estudo, 40 gestacdes miltiplas
com fetos vivos e unidos simetricamente foram diagnosti-
cadas no Setor de Gesta¢do Miltipla da Clinica Obstétrica
do HCFMUSP. Trés (7,5%) gestacdes eram trigemelares
(casos: 3, 39 e 40).

A idade materna média foi de 27,5+6,8 anos, 45,0%
das gestantes eram nuliparas e todas as gesta¢des haviam
sido espontaneamente concebidas.

A mediana da idade gestacional, na primeira avaliacdo
ultrassonogrifica, foi de 24,0 semanas (14—35 semanas).
O género foi classificado como feminino em 72,5% casos,
masculino em 20,0% e indeterminado em 2,5%. Em
dois casos ndo se obteve conhecimento do género dos
fetos, pois a gestac¢do foi interrompida em outro servico,
e no exame ultrassonogrifico realizado ndo foi possivel a
determinacio do sexo dos fetos.

O ntimero de vasos no corddo umbilical foi determinado
em 29 casos. Corddo umbilical tGnico foi observado em
86,2% dos casos (25/29) e o nimero de vasos no cordio
variou de 2 a 6 vasos (2 vasos n=2; 3 vasos: n= 10; 4 vasos
n=06; 5 vasos n=5; 6 vasos n=2). Em quatro casos havia
dois corddes (um caso com 3 vasos cada corddo e outros
3 casos com um dos pares com apenas 2 vasos).

O volume de liquido amniético esteve aumentado
em 22,5% dos casos (n=9) e normal nos demais. Nenhum
caso apresentou redugdo do volume de liquido amniético.
Amniodrenagem para alivio de desconforto respiratério,
decorrente de polidrimnio excessivo, foi realizada em
um caso (caso 40).

Na Tabela 1 estdo demonstradas a classificacdo e a
frequéncia dos tipos de gémeos unidos observados no estu-
do. Dois casos ndo apresentavam malformagdes estruturais
envolvendo cora¢do ou outros 6rgaos. As malformagdes
encontradas e as suas frequéncias encontram-se descritas
na Tabela 2.

A classificagdo segundo a fusdo do coragdo ficou
assim distribuida: tipo A, 6 casos (15,0%); tipo B, 2
casos (5,0%); tipo C, 1 caso (2,5%) e tipo D, 31 casos
(77,5%). Em 95% (n=38) dos casos foi observada con-
cordancia da fusdo cardfaca descrita pela ecocardiografia
fetal quando comparada as avaliagdes pés-natais. Os dois
casos de discordancia (casos 23 e 39) foram classificados
em B antenatal e C pds-natal, e D antenatal e C p6s-natal,
respectivamente.

Malformagdo intracardfaca foi observada em 67 fetos
(83,8%). Apenas trés duplas (7,5%) ndo apresentaram
malformacio intracardiaca. Todos os casos classificados
como B, C e D, apresentaram outras alteragdes cardiacas
associadas. Setenta e cinco por cento dos fetos no grupo
A apresentaram corac¢do sem malformacdo cardfaca.

A autorizagdo judicial para interrupg¢do da gestagdo foi
solicitada em 58,8% (20/34) dos casos, cuja malformacio
apresentava caracteristicas de letalidade. Em 65% dos
casos (n=13), o pedido de solicita¢do judicial foi deferi-
do. Em dois casos o resultado judicial foi desconhecido
e em cinco casos foi indeferido. Detalhamento sobre os
casos em que foi solicitada a interrup¢do judicial foram
previamente publicados'®.

Tabela 1. Disiribuiciio dos gémeos unidos de acordo com a classificacdo do tipo de
unido

) ~ Nimero de casos Orgdios
Tipo de uniiio .
- % compartilhados
Toracépagos 29 72,5 (Coragio, figado
Pardpagos 5 12,5 (orgguot f|quo, 'mesr.m,o.’
bexiga, rins, dnus, genitdlia
Onfalo-isquiépagos 3 75 Figado, intes.ﬁno, Grgaos
pélvicos
Onfalépagos 2 50 Figado
Cefalopagos 1 2,5 Cabeca, coragio, figado

Tabela 2. Ordem de frequéncia dos malformagdes, nas duplas, acometendo 6rgdos ou
estruturas

Malformaciio Nimero %
Cardiacas 36 90,0
Extremidades 14* 35,0
Parede abdominal (onfalocele /gastrosquise) 9(6/3) 22,5
Fenda labio-palatina 9 225
Hérnia diafragmatica 2 50
Espinha bifida 1 25
Higroma 1 25

*11 casos com anormalidade de ndmero.
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Tabela 3. Descriciio dos defalhes clinicos dos gémeos unidos nascidos vivos niio submetidos @ separacdo cirdrgica

Orgios Cor

Caso nimero Tipo de unitio

Malformacdes

IGP (semanas) Peso (g) Idade obito

compartilhados associadas
1 Toracdpagos Coragio, figado D Cardiacas; gastrosquise; 35,7 4.270 3h
F2 — fenda LP
2 Toracpagos Coragdo, figado D Cardiacas; F1—HD; F2 33,6 - 2h
—fenda LP
4 Toracdpagos Coragdo, figado D Cardiacas 35,0 - 1d
5 Toracdpagos Coragdo, figado D Cardiacas 373 5.440 324
13 Toracdpagos Coragdo, figado ( Cardiacas 33,6 3.300 54d
19 Toracdpagos Coragdo, figado D Cardiacas; onfalocele; 33,0 2.000 1d
F1-fenda LP
14 ToracGpagos Coragdo, figado D Cardiacas; onfalocele 37,9 3.660 Th
15 Toracpagos Coragio, figado D Cardiacas 34,0 - 90 d
21 ToracGpagos Coragdo, figado, D Cardiacas 37,6 2.440 124
infestino
28 ToracGpagos Coragdo, figado ( Cardiacas 343 4.700 28d
31 Toracpagos dibrdquio Coragdo, figado D Cardiacas; extremidades 33,1 4.040 18h
33 ToracGpagos Coragdo, figado D Cardiocas 33,0 - 1d
35 Toracdpago tribrdquio Coragdo, figado D Cardiacas; extremidades 36,0 3.870 284
3* Pardpagos dicéfalo Coragdo, figado, cdlon B/C Cardiacas; extremidades 36,4 - 1d
tribrdquio fripus
32 Pardpagos dicéfalo Coragio, figado, bexiga, D (ardiacas; extremidades 34,1 2.450 Th
dibrdquio dipus fins, genitdlia
29 Pardpagos dicéfalo tripus Figado, bexiga, A Cardiacas; extremidades 36,4 4.070 1d
genitdlia, dnus
24 Cefaldpagos Cabega, coragio, figado D Cardiacas; fenda LP 28,6 - 1d
39* Toracdpagos Coragio, figado D/C Cardiacas 35,0 2.480 29d
40* Toracdpagos Coragio, figado D Cardiacas; F1 e F2 - 34,6 3.500 Th
fenda LP
1 Toracpagos Coragdo, figado D Cardiacas; F1 —fenda 36,3 2.395 5d
[P

Os casos em que os resultados encontram-se vazios () o parto ocorreu em outro servico e essas informagdes ndo foram obtidas; Cor: classificagdo da fusdo do coracdo
segundo Andrews et al.'’, A (coragdes e pericérdio separados), B (coragdes separados e pericérdio comum), C (fusdo dos éfrios e ventriculos separados), D (fusdo
dos dtrios e ventriculos); IGP: idade gestacional do parto; F1: feto1; F2: feto 2; HD: hérnia diafragmdtica; LP: ldbio-palating; h: horas; d: dias; *trigemelares.

Para avalia¢do das informagdes relacionadas ao parto
foram excluidos os casos em que a resolucido da gestagio
foi por interrupgdo. A idade gestacional média no parto
foi de 35%2,0 semanas. Sete casos (28,0%) entraram em
trabalho de parto espontdneo e em um caso ocorreu rotura
prematura das membranas; todos foram submetidos a
cesdrea. A histerotomia corporal longitudinal foi reali-
zada em 13 casos (52,0%), a segmentar transversa em 6
(24,0%), o tipo de histerotomia foi desconhecido em 6
casos. Nao foram relatadas complicagdes hemorrdgicas
ou infecciosas relacionadas ao parto, e nenhuma gestante
necessitou transfusdo de sangue. O tempo médio de in-
ternacio materno apds o parto foi de 2,4+0,6 dias.

Todos os casos em que ndo se interrompeu a gestagao
evoluiram com nascidos vivos. O peso médio no nascimento
dos gémeos unidos foi de 3.590 g com mediana de 3.860
g (2.000-5.440 g). Obito apés o nascimento ocorreu em
88% das criangas (44/50): 6bito neonatal precoce foi ob-
servado em 27 (54%), 6bito neonatal tardio em 2 (4,0%),
6bito até 60 dias em 13 (26,0%) e 6bito até 90 dias em 2
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criangas (4%). O tempo de sobrevida médio foi de 15,4
dias com mediana de 2 dias (1-90 dias; DP=22.6). Dos
nascidos vivos, 12% sobreviveram (n=0), entretanto, a
sobrevida geral foi de 7,5% (6/80 fetos).

Segundo a avaliac¢do pré-natal do prognéstico de
sobrevida e da possibilidade de separa¢do cirirgica dos
gémeos, seis casos (15%) foram classificados como posi-
tivos para essas possibilidades e cinco casos foram para
separacio cirdrgica, em um caso os fetos evoluiram para
6bito antes da separacdo cirdrgica. Os demais, 34 casos
(85%) foram classificados com prognéstico letal e impos-
sibilidade de separagdo cirtrgica. Destes, 44,1% (15/34)
realizaram interrupgdo da gestagdo e dos 55,9% (19/34)
que prosseguiram com a gestagdo todos evoluiram para
Gbito pés-natal e também foram classificados sem condicdes
de separacio ciriirgica ap6s 0 nascimento.

A Tabela 3 apresenta os dados clinicos dos fetos
que evoluiram para 6bito neonatal. Detalhes dos cinco
casos submetidos a separac¢do cirdrgica estdo descritos
na Tabela 4.




Tabela 4. Detalhes clinicos dos gémeos unidos submetidos & separaciio cirdrgica

Orgdios Malformacdes

Caso nimero Tipo de unitio compartilhados associadas Cor IGP (semana) Peso (g) SU IdS Resultado
23 Toracpago Coragiio, figado Cardiacas, ( 35,0 3.860 Sim 414 (Obito,/bito na
onfalocele separagto
16 Onfaldpago Figado Onfalocele, RN2 A 37,0 4740 Sim 3d Vivo 5 anos/dhito
— cardiopatio 54.d

34 Onfaldpago Figado, intestino Extremidades, A 35,0 4.000 Sim Th ONN na separagdo/
dnus imperfurado vivo 8 m

17 Onfalo-isquidpago ~ Figado, intestino  Anomalia anoretal A 374 2.600 Ndo 12m Vivo/vivo 5 anos

22 Onfalo-isquidpago~ Figado, cdlon, Extremidades A 36,4 4.400 Ndo 15m Vivo/vivo 3 anos

fripus anus

Cor: classificagdo da fusdo do coracdo segundo Andrews et al.'®, A (coracdes e pericdrdio separados), B (coragdes separados e pericardio comum), C (fusdo dos
dtrios e ventriculos separados), D (fusdo dos dtrios e ventriculos); IGP: idade gestacional do parto; SU: separagdo de urgéncia; Id S: idade da separagéo cirdrgica;

h: horas; d: dias; m: meses; ONN: ébito neonatal

Discussao

Ao longo de pouco mais de 12 anos, 40 gestacdes
multiplas, com gémeos conjugados, foram acompanhadas
na Clinica Obstétrica do HCFMUSP. Trata-se de casu-
istica robusta quando comparada com as séries descritas
na literatura®'. A incidéncia de nascidos vivos com essa
condi¢do tem diminuido nas décadas recentes, fenémeno
possivelmente relacionado a interrupgdo de alguns casos
diagnosticados no periodo pré-natal. Encontramos apenas
uma série de casos relatando detalhes antenatais'’, sendo
que as demais enfatizam os aspectos cirirgicos e de so-
brevida pés-natal®*!-14,

Nenhuma das gestacdes da presente casuistica foi
resultante de técnicas de reproducdo assistida. Entretanto,
vale ressaltar que, mesmo em gestagdes resultantes de
fertilizagdo in vitro, podem ocorrer gémeos unidos. A
auséncia desses casos na nossa casuistica decorre do
perfil social e econdmico da popula¢io que é atendida
na instituigao.

A idade gestacional média na primeira avaliacdo
ultrassonogrifica, nos casos referenciados ao servigo, foi
relativamente tardia (ao redor de 24 semanas). As publicacdes
de Mackenzie et al.'® e de Pajkrt e Jauniaux'® demonstram
idades gestacionais mais precoces, o que provavelmente
reflete diferencas nas rotinas locais de Satide Publica. Na
revisdo de Pajkrt e Jauniaux'®, é evidente a utilizagdao da
ultrassonografia de rotina no primeiro trimestre em diversos
paises. Acreditamos que com a crescente disponibilizacio
de exames ultrassonograficos precoces em nosso meio, os
diagndsticos, ainda no primeiro trimestre da gestacao, se
tornardo mais frequentes.

O diagnéstico precoce, seguido de exame morfolGgico
e ecocardiogrifico em centro de referéncia especializado, é
fundamental para que haja a possibilidade de se oferecer
a alternativa da interrupgdo judicial nos casos conside-
rados letais.

Nestes casos, torna-se possivel minimizar a morbidade
materna, pois 2 medida que o parto ocorre em idades ges-
tacionais mais precoces, hd menor risco de complicagdes
maternas, e maiores sio as chances de parto vaginal'®.

Em mais de dois ter¢os dos casos os gémeos eram
torac6pagos, seguidos, em termos de frequéncia, pelos
pardpagos. Em apenas 12,5% dos casos, a unido era menos
complexa (onfalépagos e onfalo-isquiépagos) sob o ponto
de vista da separacio cirirgica dos fetos. A frequéncia da
distribuic¢do dos diferentes tipos observada no presente
estudo, é concordante com o apresentado pelas maiores
séries da literatura®'*. Fica evidente a alta complexidade
dos casos, uma vez que a grande maioria dos torac6pagos
e pardpagos apresenta algum grau de compartilhamento
cardfaco, o que implica em pior prognéstico. Isso reflete
na baixa taxa de casos submetidos a separagio pés-natal,
observada tanto no presente estudo (12,5%) como no de
Mackenzie et al.'* (21,4%).

O género feminino correspondeu a mais de dois ter¢os
dos casos, concordando com o descrito em outros estudos
que descrevem proporcio de 3:1%°. Malformacdes com-
prometendo outros 6rgdos ou estruturas nao relacionados
a fusdo sdo frequentes, podendo acometer um ou ambos
os fetos (Tabela 2). A importincia do conhecimento e
descrigdo destas outras malformacdes deve-se a redugdo das
chances de sobrevida dos fetos apés a separagdo. Cordao
umbilical Gnico foi observado em 87,5% dos casos, o que
corrobora os achados da literatura e, inclusive, descreve
ser um dos sinais ultrassonograficos para suspei¢dao de
gemelidade conjugada®.

A literatura refere presenca de polidrimnioem 11 a
50% dos casos’ de gémeos unidos. Foi observado aumento
do volume de liquido amnidtico em 22,5%, e apenas 1
caso necessitou de amniodrenagem para esvaziar o poli-
dridmnio. Esses porcentuais encontrados sdo maiores do
que o descrito nas gestacdes tnicas (0,2-1,6%)% e nas
gestacoes gemelares normais (10%)*'.
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O exame de ecocardiografia fetal foi realizado em
todos os casos e apenas 16% dos fetos ndo apresentaram
cardiopatia. A maioria dos casos foi classificada como D,
seguida pelos tipos A, C e B. No grupo A, 75% das du-
plas apresentaram coragdo normal, nos demais grupos em
um ou nos dois fetos observou-se malformagio cardfaca.
Apenas os fetos do grupo A sobreviveram apds separa-
¢do cirdrgica. Achados semelhantes foram descritos por
Andrews et al."”, que observaram sobrevida pés-separa¢io
cirargica de 70% no grupo A, 75% no grupo B, nenhum
sobrevivente no grupo C, e impossibilidade de separagio
em todos os gémeos do grupo D.

Na comparag¢do dos achados ecocardiogrificos do
periodo pré-natal, com os do pés-natal, houve 95% de
concordincia, demonstrando que a ecocardiografia, quando
realizada por profissional experiente, pode ser utilizada
como delineadora das chances de separagéo fetal. Nos dois
casos em que houve falha diagndstica antenatal, os achados
ndo resultaram em interrupg¢do gestacional equivocada:
no caso 23, que teve classificagio antenatal como fusdo do
tipo B, o pés-natal revelou pior prognéstico com a fusdo
tipo C. No outro caso, mesmo com o diagnéstico de tipo
D antenatal, e C no p6s-natal, o progndstico de sobrevida
para o tipo C é remoto, uma vez que a literatura ainda néo
descreve sobrevivente apés esse tipo de separacdo’’.

Na caracteriza¢do antenatal do progndstico dos fetos
e da possibilidade de separa¢do pés-natal, 34 casos foram
definidos como letais e 44% sofreram interrupgdo. A
avaliagdo da necropsia confirmou os achados descritos nos
exames pré-natais e todos que prosseguiram a gestagao
evoluiram para 6bito neonatal sem separagdo cirdrgica.
A avaliag¢do antenatal estimou possibilidade de separa-
¢do cirdrgica em 15% (n=6) das duplas e, desses, cinco
foram submetidos a cirurgia, com sobrevida de 50%.
Estes resultados enfatizam a importancia da ultrassono-
grafia e ecocardiografia fetal para a avaliagdo pré-natal
do prognéstico, que propiciardo o aconselhamento dos
pais em relac@o as opgbes de solicitagdo de autorizag¢ao
judicial para interrup¢do da gestag¢do; caso ndo seja esta
a op¢ao desejada pelo casal, auxiliard o planejamento
do acompanhamento pré-natal. Nesta Gltima opgio,
encaminha-se a paciente para consulta com a equipe
de neonatologia em que serdo abordadas as opgdes de
conduta paliativa, com medidas de conforto, ou conduta
intervencionista, esclarecendo-se que esta tltima ndo
mudard o curso da doenga.

A idade gestacional média do parto, nos casos em
que houve o seguimento da gestagdo, 35 semanas, nao
diferiu das séries da literatura e ndo difere da média nas
gestacoes gemelares normais que € de 35,6 semanas®’. A
idade gestacional média do parto referida, nos estudos,
varia de 33 a 36 semanas’'. Recomenda-se que o parto

seja realizado entre 36 a 38 semanas?'; entretanto, em
algumas séries e casos descritos, observa-se a resolugio da
gestacdo em idades gestacionais mais precoces, ao redor de
34 semanas'’, com o objetivo de minimizar a morbidade
materna. O risco de atonia uterina secunddrio a sobredis-
tensdo uterina aumenta com a progressdo da gestacdo, que
pode ser observado nos partos muito tardios.

A cesdrea foi a via de parto em todos os casos em que
ndo foi autorizada a interrup¢do da gestagdo. Das séries
encontradas na literatura, duas relatam que todos os partos
foram pela cesrea'®'" e duas outras referem incidéncia
de parto vaginal de 41% (Africa do Sul)'' e 17,8% (casos
provenientes da Ardbia Saudita, Egito, Suddo, Iémen,
Malésia, Filipinas e Polonia)'?.

A histerotomia corporal foi realizada na metade dos
casos e a segmentar transversa, em 24% deles. Ndo foram
observadas complica¢des ou aumento da morbidade materna
e nenhuma gestante necessitou de transfusdo sanguinea
durante ou apéds o parto. O tempo de internacdo apos a
cesdrea ndo diferiu das gestantes de gemelares habitualmente
submetidas a esse tipo de parto nesta institui¢ao.

Muitos estudos, quando se referem 2 indica¢do de
cesdrea como o tipo de parto de escolha para estes casos,
citam o estudo de Rudolph et al.?!; neste estudo, os autores
descrevem o resultado de parto em 59 casos de gémeos
unidos, em que as manobras de embriotomia foram rea-
lizadas em 13,5% dos casos e em 8, a cesdrea foi realizada
ap6s falha na extracio dos fetos (13,5%), demonstrando
elevadas taxas de complicacdes obstétricas.

As complicagbes maternas sao pouco descritas e por-
menorizadas. Rode et al.'* descrevendo experiéncia em
40 anos com casos de gémeos unidos, relatam um 6bito
materno durante o parto, mas nao fornecem detalhes do
caso. Na série descrita por Al Rabeeah'?, o trauma no canal
de parto € relatado em dois de cinco casos que evoluiram
para parto vaginal, e os autores enfatizam a indicagdo de
cesdrea nesta condigo.

A literatura é unanime em defender a cesdrea como a
via preferencial nos casos de gémeos unidos. Os aspectos
que devem ser considerados para se determinar a via de
parto menos traumdtica incluem a possibilidade de so-
brevida dos gémeos; o tamanho do conjunto dos fetos; a
localizagdo e extensdo da unido; a apresentagio dos fetos;
a atitude da famf{lia; fatores obstétricos como a adequagdo
da pelve e a presenca de cicatrizes uterinas prévias.

Nos casos de fetos ndo vidveis ou prematuros extre-
mos, pode-se tentar o parto vaginal. A literatura antiga®'
descreve vdrios casos de partos vaginais com sucesso
nestas situagoes, provavelmente devido a flexibilidade
dos tecidos e da prematuridade. Os relatos ndo detalham
o peso fetal critico acima do qual o parto vaginal ndo é
aconselhdvel.




Os recém-nascidos vivos apresentaram peso médio de
3.590 g, o menor peso foi de 2.000 g e o maior de 5.440
g. O peso médio ao nascimento dos gémeos unidos é de
aproximadamente 4.000 g, o maior peso descrito foi de
7.258 g?’; na maioria das ocasides o peso ndo ultrapassa
5.000 g*.

Dos nascidos vivos, 88% evoluiram para 6bito pés-
natal, perfazendo uma taxa de sobrevida de 12%. Nas séries
da literatura, a taxa de sobrevida pés-natal varia de 7,2 a
47,8%%. As diferencas observadas nas séries podem estar
relacionadas a proveniéncia dos casos, as séries relatadas
por centros de cirurgia pedidtrica muitas vezes recebem os
casos com melhor prognéstico, pois os que evoluem para
6bito neonatal nas primeiras horas de vida acabam por
ndo ser encaminhados para a equipe de cirurgia pedidtrica.
Portanto, quando sdo considerados todos os casos desde o
diagndstico pré-natal, a sobrevida € ainda pior, com 7,5%
de sobrevida geral nesta casuistica. A tnica série com ava-
liacdo pré-natal inclui apenas 14 casos e refere 17,9% de
sobrevida'. Mais da metade dos Gbitos pés-natal ocorre no
periodo neonatal precoce e em 95% até 60 dias de vida.
As séries da literatura também demonstram que a maioria
dos 6bitos ocorre no periodo neonatal e sdo raros os casos
que ultrapassam o sexto més de vida®'“.

Neste estudo, seis casos (15%) foram elegiveis para
separacdo e destes, cinco (12,5%) foram submetidos ao
procedimento, pois um evoluiu com complicagdes pos-natais
(onfalite, sepse) e 6bito com 54 dias de vida. Observou-
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