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Resumo

Gemelares teratdépagos sdo muito raros e o diagndstico precoce através da ultrassonografia
obstétrica pode facilitar o seguimento gestacional e o trabalho parto. A maioria dos gémeos
conjugados sdo natimortos ou morrem pouco tempo ap6s o nascimento. Apresentamos um caso de
gemelares teratopagos, de 34 semanas, com varias anomalias estruturais, discutindo suas
caracteristicas externas e os achados anatomopatoldgicos a necropsia.
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INTRODUCAO

A gemelaridade conjugada incompleta trata-se de uma malformagdo congénita e resulta de uma
divisdo incompleta do eixo embrionario entre o 13.2 e 15.2 dias depois da fertilizacdo. Esse fato é
Unico entre os gémeos monocoriénicos e monoamnidticos®. Na América Latina, a incidéncia de
gémeos conjugados é reportada em torno de 1: 50.000 a 1: 100.000 nascimentos, sendo que destes,
um a cada 100 ou 200 mil nascem vivos?3. Eles sdo classificados de acordo com os tipos anatdomicos
da divisdo incompleta: terata catadidyma, terata anadidyma e terata ancatadidyma®. Os dicéfalos do
tipo teratépagos catadidimos como deste caso sdo extremamente raros, sendo caracterizados pela
presenca de duas cabegas e um corpo (do grego terds = monstro; pagos = unidos; cata = para baixo).

0 diagnostico é realizado pela ultrassonografia durante o pré-natal.

Aproximadamente 70% dos gemelares conjugados sdo do sexo feminino; 35% dos gémeos
sobrevivem, mas morrem, geralmente, em 24 horas ou sdo natimortos devido as intimeras
anormalidades anatémicas*. Na auséncia de malformagdes cardiacas, pulmonares e intestinais, os
gémeos conjugados dicephalus podem alcancar a idade adulta.



RELATO DO CASO

Mae: L.C.S.C, brasileira, casada, 20 anos, gesta 1, para: I, aborto: 0, sangue O positivo, IgG reagente
para toxoplasmose, sorologias para: rubéola, hepatite B, HIV e VDRL, todas ndo reagentes. Negava
uso de qualquer substancia psicoativa. No dia 11 de abril de 2007 foi realizado um
ecodopplercardiograma que evidenciou a presenca de atrio tnico, valva atrio-ventricular tnica e
comunicacdo interventricular. A valva pulmonar nao foi identificada.

Recém-nascido de L.C.S.C., nascido de parto cesariana em 13/04/09, por descolamento prematuro
de placenta e diagndstico ultrassonografico de gémeos teratépagos, masculino, idade gestacional:
34 semanas, peso ao nascimento: 3.595g, Apgar: 4/6. Respondeu a reanimacdo com oxigénio
inalatdrio, acesso venoso, infusdo de drogas vasoativas, evoluindo com hipotermia e ma-perfusao
periférica, 6bito ocorreu com 55 minutos de vida. Necropsia foi autorizada pela familia. (Figura 1)

Figura 1 - Apresenta neonatos com duas cabecas, dois bracos e duas pernas bem formados.
Além disso, nota-se um alargamento latero-lateral da porgao toracica,
com a presenca de pectus escavatum.

Ao exame fisico: os neonatos eram malformados, apresentavam- se cianéticos e edemaciados.
Possuiam duas cabecas e duas colunas cervicais. Tinham dois membros superiores e dois membros
inferiores. Havia alargamento laterolateral da por¢do toracica, com a presenca de pectus
escavatum; um abdome e um anus. O dorso apresentava mielocele. Genitdlia do sexo masculino,
com bolsa testicular tinica, sem a presencga dos testiculos e um pénis. (Figuras 2 e 3)

Figura 2 - Raios X: apresenta duas colunas vertebrais que se unem em regido sacral,
divisdo incompleta das costelas posteriormente, esterno tinico e
fusdo complexa das medulas espinhais em regido de cauda equina.



Figura 3 - Apresenta duas massas ventriculares e um atrio com quatro auriculas
envolvidos por pericardio tnico e quatro pulmdes, dos quais dois hipoplasicos.

DISCUSSAO

A gestacdo monozigdtica ocorre de modo aleatério como resultado de um atraso na divisao
embrionaria, a qual origina a placenta monocorionica. GEmeos monoamnidticos sdo encontrados
em cerca de 1% de todas as gestacdes gemelares ou em 5% dos gémeos monocorionicoss-.

Quanto a etiologia, dentre os fatores associados a formacio de teratopagos, destaca-se a influéncia
genética, histéria de tireoideopatia, tratamento para infertilidade, uso de esteroides sexuais no
inicio da gestacdo e o ambiente externo’. Na andlise dos dados obstétricos do caso apresentado,
nenhum destes fatores etioldgicos foi encontrado. Estes dados sdo compativeis com a literatura que
mostra que em mais de 40% dos casos ndo se encontra a etiologia.

Embriologicamente, quatro dias apds a fertilizagdo, o trofoblasto diferencia-se. Se uma divisdo
ocorre antes desse tempo, os gémeos monozigéticos serdo implantados como blastocistos
separados, cada um com seu corion e dmnio. Oito dias apos a fertilizacdo, o amnio diferencia-se. Se
a divisdo ocorrer entre o 4.2 e 82. dias, os gémeos irdo compartilhar o mesmo cérion, mas terao
amnios diferentes. Se a divisdo ocorrer depois do 8.2 dia e antes do 13.2 dia, os gémeos dividirdao o
mesmo cérion e o mesmo amnio3. Esta é uma condicdo muito rara e acontece em 1 a 2% dos casos
de gémeos monozigdticoss11,

0 disco embrionario comeca a diferenciar-se no 13.2 dia. Se a divisdo ocorrer apds esse dia, entdo os
gémeos vao compartilhar partes do corpo, além do 4mnio e cérion.

Quando o disco embrionario ndo se divide completamente, ou discos embrionarios adjacentes se
fundem, pode se formar varios tipos de gémeos monozigéticos conjugados que recebem nomes de
acordo com a regido pela qual estdo unidos. Alguns gémeos conjugados podem ser separados
cirurgicamente com sucesso; entretanto, as relagdes anatdmicas na maioria dos gémeos conjugados
ndo permitem a separacgao cirdirgica e manutengao da viabilidade®.

Ha relatos rarissimos na literatura de casos semelhantes a este que chegaram a velhice como o caso
dos irmaos Tocci na Italia, que chegaram aos 62 anos.

A ocorréncia de gemelares teratopagos é evento raro e se deve a divisdo incompleta no disco
embrionario posteriormente ao estddio morular. O estudo pré-natal é essencial para a defini¢do da
fusdo anatomica e de outras anormalidades associadas, visando ao adequado planejamento
cirurgico e a avaliagcdo do prognéstico fetal. O diagnéstico da anomalia é facilmente obtido através
do exame ultrassonografico e confirmado pela ressonancia magnétical®. Apenas 25 % dos casos sio
passiveis de corregdo cirurgica, uma vez que grande parte dos fetos evolui espontaneamente para
6bito, ou nio sobrevivem as primeiras vinte e quatro horas!. O feto deste caso sobreviveu
aproximadamente 55 minutos, sendo submetido as manobras de reanimag¢do cardiopulmonar sem
éxito.

A cesariana é recomendada no terceiro trimestre por causa da incidéncia elevada de distocia e
maior risco de morbidade materna.



CONCLUSAO

Reportamos um caso raro de gemerales teratépagos dicéfalos que sobreviveu aproximadamente 55
minutos, sendo submetido as manobras de reanimacdo cardiopulmonar sem sucesso. Os gemelares
nasceram de uma mae de 20 anos e sem comorbidades prévias. Salientamos a importancia do
exame pré-natal para a definicio de anormalidades associadas, objetivando ao planejamento
cirirgico e a avaliagdo do prognoéstico fetal. Entretanto, uma grande parte dos fetos evolui
espontaneamente para 6bito ou ndo sobrevivem as primeiras vinte e quatro horas.

Abstract

Teratophagus twins are very rare and early diagnosis by obstetric ultrasound may facilitate follow-
up pregnancy and delivery work. Most twins conjugates are stillborn or die shortly after birth. We
present a case of twins teratophagus, 34 weeks, with various structural abnormalities, discussing
their external characteristics and pathological findings at autopsy.
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