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A incidéncia de gemelaridade monocoridnica é de um para cada duzentos
e cinquenta gestacdes. A placenta monocoridnica estd relacionada a maior risco de complicagdes gestacionais,
como transfusao feto-fetal, restricdo seletiva do crescimento fetal, ébito fetal e gémeo acérdico. Portanto, a
avaliacao criteriosa da corionicidade, o monitoramento da gestacao e a deteccao precoce de complicagdes sdo
fatores importantes para melhorar o desfecho neonatal. Assim, o objetivo deste estudo é descrever as principais
complicagdes fetais da gestagdo monocoridnica e qual deve ser a conduta obstétrica diante das diversas situacdes
adversas. Foi realizada uma revisdo de literatura dos Ultimos 28 anos, nas bases de dados MEDLINE/Pubmed, Scielo,
LILACS e BIREME, sendo encontrados 401 artigos. Dentre estes, 28 estudos foram selecionados para esta revisao.

The incidence of monochorionic twin pregnancy is one in every two hundred
and fifty pregnancies. The monochorionic placenta is associated with higher risk of pregnancy complications,
such as fetal-fetal transfusion, selective fetal growth restriction, fetal death and acardiac twin. Therefore, a
careful assessment of chorionicity, monitoring of pregnancy and early detection of complications are important
factors to improve neonatal outcomes. Thus, the aim of this study is to describe the major fetal complications
of monochorionic pregnancy and the better and what should be the obstetric approach considering the various
adverse situations. A literature review of the past 28 years was performed in MEDLINE/PubMed, SciELO, LILACS
and BIREME, being found 401 articles. Of these, 28 studies were selected for this review.
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Introducao

Discussao

A incidéncia de gestagdes multiplas no Brasil é de cerca de
29 a cada 1.000 nascimentos, sendo que as gestagdes dizigdticas
correspodem a dois tergos dos casos e as monozigéticas a um
ter¢o' (C), 1 a cada 250 gestacdes de acordo com a Febrasgo? (D).
As gestagOes dizig6ticas resultam da fecundagdo de dois 6vulos
por dois espermatozéides e as monozigéticas, sio oriundas da
fecundacdo de um 6vulo por apenas um espermatozoide, ocor-
rendo posteriormente, a divisdo do blastocisto.

Quanto a corionicidade, as gesta¢des mualtiplas podem
ser classificadas em monocoridnicas (apenas um cérion para
ambos os embrides), ou dicoridnicas (um cérion para cada
embrido)** (D,D,C).

A corionicidade determina o progndstico da gestagdo, visto
que muitos estudos tem mostrado que a monocorionicidade
estd relacionada a piores resultados neonatais, com aumento da
morbidade e mortalidade, devido ao maior risco de complicacoes
como transfusdo feto-fetal, restri¢do seletiva do crescimento fetal,
ébito fetal intra uterino e gémeo acdrdico' (C). A avaliacdo da
corionicidade, o monitoramento da gesta¢gdo monocoridnica e a
detecgio precoce de complicagdes sdo importantes para melhorar
o desfecho neonatal. Este estudo tem como objetivo abordar
sobre as complicacdes fetais na gestagio monocoridnica e sobre

o manejo clinico e obstétrico diante de tais situag¢des.

Métodos

Trata-se de uma revisio de literatura, na qual foram consulta-
das as bases de dados do Medical Literature Analysis and Retrieval
System Online/PubMed (MEDLINE/PubMed), Biblioteca Virtual
em Sadde (BIREME), Scientific Electronic Library Online (SciELO)
e Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Satde
(LILACS).e selecionados artigos publicados nos Gtimos 28 anos.
Foi realizada a busca por artigos nos idiomas inglés, portugués,
espanhol e francés. Logo apds, os estudos foram classificados de
acordo com o nivel e grau de recomendacdo. Foram usadas as
palavras chave: “gravidez de gémeos”, “doengas em gémeos”,
“transfusdo feto-fetal”, “gémeos monozigdticos” e seus respec-
tivos descritores em inglés. Através da busca de tais palavras
chaves, foram encontrados 401 artigos, sendo 371 excluidos por
ndo estarem relacionados ao nosso foco de interesse. No total,
foram lidos 30 artigos. Destes, 27 artigos foram escolhidos por
se tratarem de estudos mais recentes ou por serem pesquisas
cldssicas na drea de interesse. Foi feita também busca ativa de
dois capitulos de livros nacionais recentemente publicados, para

dar melhor embasamento cientifico ao estudo.

Em gestacdes gemelares de modo geral, existe maior risco
de complica¢des maternas como anemia, hiperémese gravidica,
pré-eclampsia, placenta prévia, descolamento prematuro de
placenta, infeccio puerperal, edema pulmonar e 6bito. Além
das complicagBes maternas, existe o risco de complicacdes fetais,
principalmente, nas gesta¢des monocoridnicas, foco do nosso

estudo. Abordaremos sobre tais complicagdes:

Sindrome da Transfusao Feto-fetal

A Sindrome da Transfusiao Feto-fetal (STFF) é uma con-
digdo clinica que ocorre em 15% das gestagdes gemelares
monocoridnicas e tem como causa a passagem desbalanceada
de sangue de um dos fetos (doador) para o outro (receptor),
por meio de anastomoses vasculares placentdrias artério-ve-
nosas’ (B). O receptor apresenta-se, portanto, hipervolémico,
comprometendo, assim, sua funcido cardiaca. O aumento da
p6s-carga faz com que existam altera¢des cardfacas e conse-
quente liberagdo de fatores natriuréticos que, por sua vez,
induzem ao aumento da filtracio glomerular, ocasionando
politria e, assim, polidrimnio neste gemelar. O doador, neste
caso, apresenta-se hipovolémico com oliguria e, portanto,
oligoAmnio® (A). Nesses casos, hd uma incidéncia aumentada
de doengas cardfacas congénitas no feto receptor, incluindo
hipertrofia ventricular, cardiomegalia, regurgitacdo atrio-
ventricular, anormalidades no ducto venoso e diminuigdo
da fungio sistélica, que podem evoluir ou regredir apds o
nascimento?®’ (D,C).

A STFF trata-se da complicagdo mais grave da gemela-
ridade monocoridnica® (A), afetando aproximadamente de
8 a 15% de tais gestagdes. Sem tratamento, o progndstico
perinatal é bastante reservado, com taxa de mortalidade
de 7 a 90%'*° (C,A,B). O diagnéstico de STFF pode ser
suspeitado desde o primeiro trimestre, com discrepincia
do crescimento entre os fetos, do volume de liquido am-
nidtico ou diferenga importante entre a translucéncia nucal;
porém, na maioria das vezes, € feito ao redor da 20* semana
em exames de rotina? (D). O diagnéstico é baseado, princi-
palmente, na gestagdo gemelar monocoridnica complicada
por polidrimnio de 8 cm ou mais no maior bolsdo vertical
do feto receptor (polidrico), em gestacdes <20 semanas,
ou, no minimo, 10 cm em gestagdes mais avangadas e por
oligoAmnio de 2 ¢m, ou menos, no maior bolsdo vertical do
feto doador (oligtrico)*’ (D,B).

Como a STFF costuma surgir de forma aguda, é importante

o acompanhamento quinzenal das gesta¢des monocoridnicas.
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A avaliacdo inicial inclui ultrassonografia morfolégica,
dopplervelocimetria, medida do comprimento do colo
uterino e ecocardiografia fetal. Critérios de exclusdo para
o diagnéstico de STFF seriam: anomalia fetal, patologia
cromossomial e ruptura de membranas amnidticas”! (C,B).
Quintero et al.'' (A) classificaram a STFF em cinco estdgios
de acordo com os progndsticos perinatais. No estdgio I, hd
uma discrepancia entre a quantidade de liquido amniético
nas duas ciAmaras amni6ticas (doador com maior bolsdao de
liquido amnidtico menor do que 2 ¢cm; receptor com maior
bolsdo de liquido amnidtico maior do que 8 cm, como jd
descrito acima). No estdgio II, o feto doador apresenta a
bexiga vazia e com oligodmnio importante, podendo até
apresentar anidrdmnio, enquanto no receptor pode ser evi-
denciado bexiga distendida e polidrimnio. No estdgio III,
aparecem alteracdes doplervelocimétricas, em um ou ambos
os fetos, como, por exemplo, aumento de resisténcia da artéria
umbilical do doador, aumento no indice de pulsatilidade/
auséncia ou inversdo de fluxo na contrac¢do atrial no ducto
venoso do receptor. No estdgio IV, o receptor desenvolve
hidropsia. No estdgio V, hd 6bito de um ou ambos os fetos*’
(D,B). Sdo considerados casos graves de STFF os estdgios II,
III, IV e V, levando a taxas de 6bito ainda maiores e quase a
totalidade de casos com lesdes neurolégicas’ (B).

A ocorréncia de morte de um dos gémeos varia de 2,2
a 8,0%. Quando um dos fetos ndo sobrevive, o outro tem
um risco muito alto de desenvolver danos cerebrais devido
a isquemia-hipoxemia. Isso ocorre devido a queda pressérica
no feto morto, que induz a um shunt sanguineo através das
anastomoses placentdrias, resultando em uma anemia aguda
ou subaguda e hipovolemia no feto sobrevivente'? (C). Além
disso, fatores trombopldsticos, produto da degradac¢io da
fibrina e provenientes do feto morto, também podem cau-
sar sequelas neuroldgicas no outro feto" (B). O manejo da
situagdo ird depender da idade gestacional, da gravidade do

acometimento dos fetos e do comprimento do colo uterino.

Opcoes de tratamento

O feticidio pode ser considerado quando um feto é afetado
por uma condi¢do ndo compativel com a vida extra-uterina;
particularmente, se a condi¢@o estiver comprometendo o
outro feto, como, por exemplo, o feto acdrdico. Técnicas
convencionais de feticidio, como injec¢do intracardfaca de
cloreto de potdssio, ndo sdo uma opg¢do na gestacio gemelar
monocordnica porque a substdncia pode embolizar para o
feto n@ao comprometido, através das anastomoses placentd-

rias. Emboliza¢do a /aser ou termocoagula¢io monopolar da

veia intrahepdtica sdo procedimentos invasivos aceitdveis;
porém, ndo sdo totalmente efetivos. Outra técnica que vem
sendo estudada € a coagula¢io bipolar endoscépica do cordio
umbilical, tendo bons resultados'*'¢ (B,B,C,B).

A amniodrenagem é um procedimento ndo especifico,
apenas paliativo. Neste procedimento, ¢ retirado o excesso
de liquido amnidtico da cavidade em que hd polidrimnio, no
intuito de prolongar a gestagio e evitar o abortamento. O ideal
é que seja feita de forma seriada, com repeti¢des a cada sete a
quinze dias. H4 risco de corioamnionite, rotura prematura de
membranas e abortamento? (D).

A septostomia tem a mesma fun¢do da amniodrenagem,
pois equilibra o volume de liquido amniético, uma vez que
transforma a gestacio em monoamnidtica. Porém, aumenta os
riscos de entrelacamento do corddo® (D).

A fetoscopia com coagulagio a /aser é procedimento especifico
para tratamento da STFE, visto que € feita a coagulacdo das
anastomoses placentdrias no intuito de interromper o desequi-
librio entre as circulacdes, tornando a gestagdo semelhante a
uma gestagdo dicoriénica. Nesse procedimento, hd o risco de
descolamento prematuro de placenta, abortamento ou rotura
prematura de membranas**!® (D,B,B). O estudo controlado
randomizado mais relevante comparando /aser e amniodrena-
gem seriada no tratamento da STFF foi publicado em 2004
por Senat et al.'’ (A). Nesse estudo, foi observada significativa
vantagem do /aser sobre a amniodrenagem, com maior idade
gestacional (IG) por ocasido do parto, tendo /zser uma média
de IG de 33 semanas e a amniodrenagem seriada, 29 semanas;
maior taxa de sobrevida de pelo menos um dos gémeos (/aser —
76% e amniodrenagem seriada — 56%), menor incidéncia de
hemorragia intraventricular e leucomaldcia periventricular no
sobrevivente (/aser — 7% e amniodrenagem seriada —35%)’ (B).
Outro estudo publicado por Cromblehoume et al. também
mostrou resultados semelhantes'® (A).

No Brasil, o estudo mais importante sobre este tema foi
o estudo de Ruano et al.'’” (B), que evidenciou, em 19 casos,
sobrevida de pelo menos um dos gémeos de 78,9% com uso de
fetoscopia e coagulacio a laser. Porém, um estudo realizado por
Quintero et al.'' (A), em 2003, ndo evidenciou diferenca esta-
tistica entre os procedimentos com rela¢ao ao desenvolvimento
neuroldgico fetal'” (A). Infelizmente a fetoscopia ainda nio
estd acessivel em muitos centros, e, portanto, faz-se necessirio

o transporte de tais gestantes para centros de referéncia’ (B).

Sequéncia Anemia Policitemia
A Sequéncia Anemia Policitemia (SAP) é uma condigao rara

que pode ocorrer espontaneamente ou apés tratamento a /aser na
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STFF. E considerada uma variante da STFF, sendo que, nestres
casos, ocorre uma importante discordincia entre os niveis de
hemoglobina dos gémeos, sem haver discordincia nos niveis
de liquido amniético, podendo acarretar complicagGes graves

como hidropsia fetal e 6bito perinatal®®

(C). Nesta sequéncia,
também hd anastomoses arterio-venosas, porém, em menor
propor¢do, que fazem com que ocorra transfusio gradual de
sangue do doador (anémico) para o receptor (policitémico).
O diagnéstico pode ser feito em periodo pré-natal através da
Dopplervelocimetria. Os critérios diagnésticos para a SAP
seriam: pico de velocidade sist6lica da artéria cerebral média
(PS-ACM)>1,5 MoM no feto doador caracterizando uma ane-
mia e PS-ACM<1,0 MoM no feto receptor, evidenciando uma
policitemia. No pés-natal, também pode ser diagnosticado
pela diferenca de niveis de Hb entre os fetos” (D). A transfu-
sdo fetal intrauterina seria uma opg¢do de tratamento, sendo
que a via intraperitoneal tem melhores resultados que a via
intravenosa® (C). De qualquer modo, a taxa de sobrevida
na conduta expectante é de 75%, e sendo de 100% nos ca-
sos pés-transfusdo? (D). Outra op¢do seria a prépria terapia
com /aser através de fetoscopia para desfazer as anastomoses
arterio-venosas; porém, a taxa de complicacdes nestes casos

ainda permanece incerta’' (C).

Restricdo Seletiva de Crescimento Fetal

A Restri¢do Seletiva de Crescimento Fetal (RSCF) ocorre
de 10 a 15% das gestagdes monocoridnicas e é definida quando
um feto tem peso abaixo do percentil 10, sendo que hd uma
diferenca de peso maior que 20% entre os fetos em 50% dos
casos'! (B). Em 50% dos casos, a RSCF est4 associada a STFF.
Acredita-se que causa para que ocorra esta restri¢ao, na maioria
das vezes, é o comprometimento na invasdo trofobldstica de
um gemelar por fatores intrinsecos ou extrinsecos, provocando
o aumento da pressdao nas artérias espiraladas14 (B). Nestes
casos, podem ser encontradas lesdes trombdticas vasculares,
infartos, hematomas intraplacentdrios ou depésito de fibrina
perivilositirio'® (B). Ocorre, entdo, a distribuicdo assimétrica
do territério placentdrio, sendo que a inser¢do velamentosa
da placenta acompanha mais de 45% dos casos? (D).

A presenga de RSCF estd associada a aumento impor-
tante na morbimortalidade perinatal. Em 2007, Gratacos
et al.?? (A) propuseram uma classifica¢do para os casos de
RSCEF, de acordo com a dopplervelocimetria da artéria um-
bilical: didstole presente (grau I), didstole ausente ou reversa
persistente (grau II) e didstole ausente ou reversa intermi-
tente (grau III). Tal estudo comprovou que o aumento da

morbimortalidade perinatal é diretamente proporcional ao

grau de classificac@io? (A). O acompanhamento dos casos
de RSCF € realizado utilizando a ultrassonografia obsté-
trica, o estudo Dopplervelocimétrico, a cardiotocografia
e o perfil biofisico fetal da seguinte forma na UNIFESP,
adaptado do protocolo proposto por Valsky et al.” (B): a
cada 15 dias, na presenga de Doppler normal (ambulatorial);
semanalmente, nas gestacdes com indice de pulsatilidade
aumentada na artéria umbilical e idade gestacional <26
semanas (ambulatorial); duas vezes por semana, nas ges-
tagdes com indice de pulsatilidade aumentada da artéria
umbilical e idade gestacional >26 semanas (ambulatorial);
duas vezes por semana, nas gestacdes com fluxo diastélico
intermitente, didstole ausente e reversa e idade gestacional
<26 semanas (ambulatorial); e diariamente, nas gestacdes
com fluxo diastélico intermitente, didstole ausente e reversa
e idade gestacional >26 semanas (hospitalar). A resolugdo
da gestagdo deve ser indicada quando: a idade gestacional
>36 semanas; cardiotocografia categoria III; perfil biofisico

<6; e ducto venoso <0,76.

Gestacao acardica

A gestagdo acdrdica ou a sequéncia de perfusio arterial
inversa gemelar (SPAIG) é fendmeno raro que ocorre em 1%
das gestacoes gemelares monocoridnicas® (D). Nessa patolo-
gia, um dos gémeos possui uma altera¢do cromossémica em
que o coragdo e, usualmente, outros 6rgdos tem altera¢dao
na embriogénese, razio pela qual também é denominado
gémeo parabiético acdrdico. A SPAIG é uma condic¢do na
qual o diagndéstico precoce pode aumentar a sobrevida do
outro gemelar. A fisiopatologia desta sequéncia ainda ndo é
completamente conhecida. Uma das teorias mais aceitas é a
de que hd uma vasculatura anormal da placenta onde existem
anastomoses arterio-arteriais e veno-venosas, as quais deter-
minam o desvio de sangue do gémeo normal para o acdrdico,
levando a uma circulagdo reversa’® (D). O gémeo bombeia
sangue desoxigenado e pobre em nutrientes através das anas-
tomoses arterio-arteriais placentdrias para o feto acirdico que,
por sua vez, através das artérias umbilicais, envia o sangue
jd escassamente oxigenado de volta ao outro gemelar. O feto
normal entdo comeca a desenvolver insuficiéncia cardfaca,
polidrimnio, hidropsia e restri¢do de crescimento devido
a hipé6xia cronica, causada pelas anastomoses veno-venosas.
O feto acdrdico apresenta multiplas anormalidades: o polo
cefilico estd ausente e, se presente, pode apresentar holopro-
sencefalia ou outras malformacdes cerebrais graves; é também
frequente encontrar higroma cistico posterior; o pulmio e

outras visceras, que ndo sé o coragdo, podem estar ausentes,
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hipoplédsicas ou com malformagdes graves; as extremidades
superiores estdo ausentes ou malformadas.

O diagndstico pode ser realizado pela ultrassonografia
morfol6gica de 1° trimestre e inclui alguns critérios: gestagdo
gemelar monocoribnica, fluxo reverso no corddo umbilical e
aorta descendente, presenga de anastomoses arterio-arteriais
e auséncia cardfaca parcial ou completa em um dos fetos.
As vezes, o gémeo acdrdico é confundido com um teratoma;
fatores de diferenciagdo seriam a presenca de corddo umbilical
e certa organizacdo corporal do feto acdrdico®* (B).

A conduta expectante estd associada a uma mortalidade
de 50 a 75%” (B). O objetivo principal do tratamento € a
interrup¢do da circulagio do feto acdrdico® (B). As princi-
pais técnicas cirdrgicas sio baseadas na oclusio do corddo
umbilical, seja pela ligadura com fio, com pinga bipolar,
com fotocoagulacio; seja com ligadura e sec¢do do corddo
ou oblitera¢dao da circulag@o com 4lcool absoluto. Quando
utilizadas as técnicas cirdrgicas, as taxas de sobrevida sdo

de cerca de 75%*° (D,B) .

Gemelaridade Imperfeita

A gemelaridade imperfeita é entidade rara que acomete
1:52.000 nascidos vivos®’ (C). Como j4 descrito na introdugdo
deste estudo, acredita-se que a etiologia esteja na falha de
divisdo do blastocisto que ocorre apenas a partir do 13° dia
ap6s a fertilizaggo®?® (D,D,C). Essa falha pode levar a mul-
tiplos tipos de fusdo, incuindo compartilhamento de 6rgaos
internos. A gemelaridade imperfeita também estd associada
a outras malformagdes, como cardfaca e do trato gastrointes-
tinal?” (C). A maioria dos casos nascem prematuros, sendo
que apenas 40% sdo nativivos e destes 35% morrem dentro
das primeiras 24 horas. A taxa de sobrevida é de 25%?%’ (C).

A classificacio da gemelaridade imperfeita depende do local
de unido: se a ligagdo entre eles € feita pela parte inferior do
corpo, sdo chamados teratdpagos catadidimos; se por uma parte
superior, teratdpagos anadidimos; ou se por apenas uma regiao
mediana do corpo, teratipagos anacatadidimos. Caso algum
dos gémeos apresente desenvolvimento rudimentar, dizemos
que trata-se de gémeo parasitdrio. Os gémeos catadidimos
sdo classificados em Zsquidpagos, quando ligados pela regido
posterior sacrococcigeana, ou pigdpagos, se ligados pela face
postero-lateral da regido sacrococcigena.

Os teratépagos anadidimos sdo classificados em cranid-
pagos, que sdo ligados por uma regido da abébada craniana;
os sincdfalos, ligados pela face; e os dipigos, que apresentam

duas cinturas pélvicas e quatro membros inferiores ligados

a um tronco e cabeca Gnicos. Finalmente, os terat6pagos
anacatadidimos incluem os gémeos toracipagos, parte da
regido tordcica em comum; os onfaldpagos, sio unidos por
uma ponte de tecido que vai desde o umbigo até a cartila-
gem xiféide. Os torac6pagos e os onfalépagos sdo, também,
frequentemente denominados de irmdos xifdpagos em alusdo
ao apéndice xiféide®® (C).

O diagnéstico pode ser feito em pré-natal através
de ultrassonografia com Doppler e os principais sinais de
gemelaridade imperfeita sdo: contornos fetais com pouca
nitidez, movimenta¢do dos fetos em bloco, colunas ver-
tebrais opostas ou paralelas e a auséncia de separagdo das
outras estruturas fetais, mesmo quando hd movimentagio
fetal® (C). O polidrdmnio estd associado a estes casos em
50% das vezes®® (C). O diagnéstico pode ser complemen-
tado com ressondncia nuclear magnética (RNM), sendo
utilizada para detectar lesdes ndo visiveis ao ultrassom,
principalmente as cerebrais e cervicais, além de fornecer
dados mais precisos a cerca dos 6rgdos unidos. A RNM deve
ser realizada a partir da 24* semana, pois a movimentagdo
fetal é maior e hd a possibilidade do uso do gadolinio,
proscrito no 1° trimestre®! (B).

A separagdo cirargica pés-natal dos gémeos unidos é
procedimento complexo que requer equipe multidisciplinar
especializada nesse tipo de cirurgia. O prognéstico é deter-
minado pela gravidade do acolamento e dos 6rgaos compar-
tilhados. Ainda ndo hd previsdo legal para a interrupg¢io da
gravidez de gémeos unidos, a menos que exista uma das trés
seguintes situacdes: risco de vida para a gestante, gestagdo
resultante de estupro ou que o feto seja portador de anence-
falia. Porém, a autorizac¢do judicial pode ser concebida em

casos de impossibilidade de sobrevivéncia dos fetos.

Conclusao

A gestagdo gemelar monocoridnica acarreta um risco au-
mentado para algumas complicagdes fetais graves que neces-
sitam de manejo especifico. A determinagdo da corionicidade
precocemente € essencial para avalia¢do da conduta pré-natal
e para determinac@o do progndstico. Muitos questionamentos
ainda permanecem sem resposta a respeito da histéria natural
da gravidez gemelar monocoridnica e sobre como melhorar
o prognéstico perinatal em caso de complica¢des. Porém,
apesar da atual dificuldade, os conhecimentos nesta drea
vem evoluindo de forma rdpida, mostrando possibilidade de

novos tratamentos com maiores taxas de sucesso.
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