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1. INTRODUCAO

Gémeos unidos (Conjoined Twins) sdo considerados uma anomalia de

duplicagdo, podendo variar_. desde a presenga de um dedo supra numerario até a
duplicagfio completa ou incompleta de um individuo. Constitui uma raridade
clinica com incidéncia variando entre 1:50.000 e 1:200.000 de recém-nascidos
vivos 1%,
Morfologicamente podem ﬁser classificados em toracopagos (unidos pelo
térax), onfalopagos (unidos desde o apéndice xiféide até a cicatriz umbilical),
pigopagos (unidos pelo sacro), isquidpagos (unidos pelo isquio), cranedpagos
(unidos pela cabega), xifopagos (unidos pelo apéndice xiféide), diprosopos (uma
cabega, um corpo, duas faces), dipygus (uma cabega, térax e abdome com
duplicacdo parcial ou completa da pelve e extremidades inferiores) e dicéfalos
(corpo com duas cabegas).

A variedade mais comum, segundo RUIZ et al, com uma incidéncia de 75%,
€ toracopagos.

Dipygus ou duplicagdo caudal, de forma mais excepcional, constitui uma
forma rara de separagdo incompleta de gémeos monovulares, com uma incidéncia
aproximada de 1/6.000.000 de partos. A real etiologia de tal entidade clinica
ainda permanece desconhecida .

O primeiro caso bem documentado e tratado cirurgicamente foi descrito
por ROWE et al em 1968 e tratava-se de um recém-nascido do sexo feminino,

portadora de onfalocele, duas genitdlias externas, dois dnus e quatro membros

inferiores.



Apds isso outros autores relataram casos de dipygus, como ACCIGLIARO na
Italia (1968); SIMPSON et al, no Canada (1973); BRAUN et al na Suica (1979);
SpITZ et al na Inglaterra (1979); MATTHEWS et al na Inglaterra (1982); L1 et al
na China (1984); HAGBERG et al na Suécia (1986); SURENDRAN et al na India
(1986); TAKAYANAGI no Japdo (1991); CHADHA et al na india (1993); RUiZ et
al no Chile (1994); ULMAN et al na Turquia (1996); CYWES et al na Africa do Sul
(1997); LA TORRE et al na Italia (1998).

Desta forfna a literatura levantada demonstrou que existem apenas 15

relatos de dipygus até o momento.



2. OBJETIVO

Estudar uma anomalia congénita rara em nosso meio.



3. RELATO DO CASO

Foi estudado um recém-nascido, com dois dias de vida, pesando 3.000
gramas, sem antecedentes gestacionais ou familiares e que no exame fisico foi
evidenciada uma onfalocele ¢ uma anomalia embrionaria, do tipo duplicagdo
caudal. Constituia-se de uma pelve rudimentar com dois membros inferiores
atroficos, estando aderidos a parede anterior do abdome, na regido hipogastrica,
por um pediculo de mais ou menos trés centimetros de comprimento (Figura 1 e
2).

Figura 1 - Onfalocele.



Figura 2 - Visdo lateral da duplica¢fio candal.

O exame do perineo revelou uma genitalia feminina correspondente ao
da crianga propriamente € uma outra, também feminina, em espelho, pertencente
a anomalia, caracterizando entdo, dois genitais femininos completos a inspegio
(Figura 3). Fo1 constatado diurese pelo meato uretral da pelve rudimentar, assim
como, pelo meato uretral da propria crianga.

O mx panordmico de abdome evidenciou ma formag¢do com membros
inferiores duplos aderidos a bacia rudimentar.

Na sequéncia da investigagdo complementar, a ultrassonografia abdominal
evidenciou figado e bago normais e rins presentes. A urografia excretora mostrou
rins topografica e morfologicamente normais, drenando seus ureteres para bexiga
da crianga. Houve também, opacificagdo de outros dois rins fundidos dentro da

duplicagdo caudal, os quais drenavam para a cavidade vesical do dipygus.



Na uretrocistografia miccional evidenciou-se presenga de duas cavidades
vesicais independentes a partir de dois meatos uretrais diferentes. A bexiga e a
uretra da crianga eram normais. A bexiga da duplicagdo apresentava uma forma
irregular na contragdo. Nado havia refluxo vesico-ureteral na anomalia, nem na

crianga.

Figura 3- Genitalia externa em espelho.



TRATAMENTO

O plano adotado foi a abordagem do recém-nascido num tunico tempo
cirfirgico, que consistiu na ressec¢do da onfalocele, € da duplicagdo caudal
juntamente com seu contetido (duplicagdio completa do sistema urinario)

A crianga foi submetida a tratamento cirirgico através de uma incisdo
mediana supra-umbilical, circundando a onfalocele € o pediculo que ligava a
duplicagdo a crianga. Aberta a cavidade por planos foram identificados os vasos
provenientes do ileo terminal, que exteriorizavam-se pela onfalocele e dirigiam-se
aos rins da duplicagdo que eram fundidos. Apés a ligadura dos vasos, procedeu-
se a separagio em bloco do dipygus na altura da sinfise pubiana, interessando
pele, tecido celular subcutdneo e aponeurose (Figura 4 e 5). Revisada a
hemostasia, a cavidade foi fechada por planos.

No pos-operatério a crianga evoluiu com evisceragdo, que foi corrigida

com Sucesso.

Figura 4- Aspecto intra-operatorio.



No momento, a crianga mantinha-se em acompanhamento ambulatorial,
sem qualquer anormalidade, restando-lhe apenas uma cicatriz cirargica, de bom
resultado estético.

Nio foi possivel documentar fotograficamente a situagdo atual da crianga
por recusa da mée.

Figura 5- Aspecto intra-operatério.



4. DISCUSSAO

Dipygus ou duplicagdo caudal trata-se de uma forma rara ' de duplicag¢do
incompleta de gémeos monovulares.

Alguns autores como ROWE et al, HAGBERG et al e SL_:IRENDMLN et al
encontraram peculiaridades, como a presenga de dedos supranumerdrios em

diversos membros da familia, tio portador de mongoiismo, mie com epilepsia e

medicagdo no primeiro trimestre de gestagdo, entretanto a real etiologia ainda ndo
¢ conhecida.

Dos 15 casos relatados, 10 (66,7%) 101 LI3A4IGILIAD  aram criangas do
sexo masculino e 5 (33,3%) %12 do sexo feminino.

Os casos documentados apresentam aigumas particularidades que os
diferenciam entre si. CHADHA et al relatou um dipygus com trés membros
inferiores € o membro acessério apresentava guatorze dedos; HAGBERG et al
descreveu uma anomalia com cinco membros inferiores, ¢ LA TORRE et al
reportou um caso diagnosticado ultassonograficamente com seis membros
inferiores. Nas outras 12 descrigdes, todas as anomalias apresentavam quatro
membros inferiores.

As anomalias do trato urinario (auséncia de um rim, presenga de um ou
dois rins acessorios, rim policistico, duas bexigas, megabexiga, duas uretras, trés
ureteres) ndo estavam presente em somente 3 (20%) casos 141,

As anomalias do trato genital e reprodutor (duplicagdo de genitalia externa,

duplicagio uterina, utero unicorno, auséncia de trompa de FALLOPIO,



duplicagdo de gdnadas e epispadia) estavam presentes em 12 (80%) dos casos

.6,7,9 12,13,14,16,18,
relatadoss' ,7,9,10,11,12,13.14,16, 8,19.

Considerando-se as anomalias do trato genital e reprodutor juntamente com
as anomalias do trato urinario, ha na literatura apenas um caso ( 6,6% ), descrito
no Japdo, sem esses tipos de anomalias’.

No aparelho digestivo foram encontradas anomalias em 10 (66,6%)
criancas, sendo elas: a duplicag@o anal, imperfura¢do anal, duplicagdo € estenose
ileal, duplicagdo apendicular, duplicagdo retal € coldnica, diverticulo de Meckel,
diverticulo de ceco, duplicagdo gastrica, atresia retal, rotagdo complexa do colo e
Iiiesentério, lingua duplicada e fissura palating>®”5%111213.17.18

Diante de tais incidéncias de anomalias no trato urogenital e aparelho
digestivb, torna-se imprescindivel uma avaliagdo sistematica, meticulosa ¢ bem
conduzida, iniciando com uma boa anamnese e exame fisico, até a utilizagdo de
exames complementares, como Rx simpies ou conirastado, ultrassonografia,
urografia excretora, uretrocistografia retrograda, cintilografia , tomografia
computadorizada, ressondncia magnética, ¢ outros exames conforme o resultado
dos previamente solicitados e indicagdo clinica, para auxiliar no estudo da
anomalia e posterior programagdo do tratamento definitivo.

As alteragdes relacionadas ao aparelho cardiocirculatorio foram
encontradas em 4 (26,6%)  casos, consistindo de: tetralogia de FALLOT,
duplicagdo adrtica, duplicagdo de veia cava inferior, estreitamento da aorta
descendente proximal ¢ comunicagio interventricular™®”®.

Situs inversus totalis foi encontrado em 2 (13,3%) relatos”®,

ROWE et al submeteram o recém-nascido com 15 horas de vida a excisdo
da onfalocele, ressecg¢do do ileo, ceco, apéndice e colo devido a duplicagdo ileal

e rotagdo complexa do colo e mesentério e reconstrugdo do transito intestinal

através de uma ileostomia término-lateral. No oitavo dia pos-operatério devido a
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obstrugdo intestinal, submeteram o paciente a colostomia em al¢a. Quando a
crianca apresentava 3 meses de idade, realizaram a terceira operacdo, que
consistiu na remocéo da pelve e membros inferiores acessorios.

SIMPSON et al submeteram o recém-nascido a resseccdo de diverticulo
intestinal; do colo esquerdo, do reto até ceco, e da onfalocele. Apos 3 meses
realizaram osteotomia ilfaca e pubica ch remo¢do da pelve e membros
inferiores acessorios. Removeram também: a bexiga esquerda, ttero, ovarios,
vagina, genitdlia externa, reto e &nus. Anastomosaram O ureter esquerdo na
bexiga da crianca. Apds 5 meses da segunda operagdo a crianga estava bem.

BRAUN et al, aos 13 meses de idade, subrﬁéteram a crianga a osteotomia
iliaca bilateral, corre¢io da onfalocele e ressecgdo do diverticulo de MECKEL.
Houve infecgdo da cicatriz cirirgica e choque toxico no pés-operatdrio, que
cederam a0 uso de antibidticos. Devido a hipertensdo renovascular que no cedia
a0 tratamento clinico, ap6s 5 meses da primeira operagdo, realizaram nefrectomia
direita. A crianga morreu no pés-operatorio imediato.

SPITZ et al, no primeiro dia de vida, realizou sigmoidostomia em alga e
fechamento da onfalocele rompida. Apds 3 meses e meio realizaram ressec¢ao
dos membros acessorios. O ultimo tempo cirtrgico foi quando a crianga tinha 1
ano ¢ 1 més de idade, sendo submetida a restabelecimento endorretal do transito
intestinal. O resultado da reconstrugdo anorretal no momento ainda ndo era
conhecido.

MATTHEWS et al realizaram remogdo em bloco da pelve e membros
inferiores rudimentares e colostomia temporaria.

L1 et al, quando a crianga apresentava 3 meses de idade, realizaram
ressecgdo da pelve e membros inferiores parasitas. No 36° dia pos-operatorio,
devido a obstrucdo intestinal, a crianga foi submetida a liberagdo de aderéncias,

enterectomia € jejuno-jejunostomia. Evoluiu para o 6bito 1 dia apos.
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HAGBERG et al corrigiram héria abdominal, realizaram orquiectomia dos
testiculos acessorios, nefrectomia direita, encurtamento e reimplante do ureter
esquerdo, adrenalectomia das glandulas acessorias e ressecao ileal. Num tempo
cirirgico posterior realizaram ressec¢do da pelve e membros inferiores
acessorios. No momento a crianga aguardava transplante rtenal devido a
insuficiéncia renal.

SURENDRAN et al, no terceiro dia de vida, removeram a pelve e membros
inferiores acessorios. O tratamento da onfalocele foi feito conservadoramente
cOm mercurio cromo.

TAKAYANAGI, no primeiro dia de vida, devido a alteragdes circulatorias nos
membros inferiores parasitas, submeteu a crianga a corregéo cirargica e nao teve
complicag¢des pds-operatorias.

CHADHA et al realizaram ressec¢do de uma parte da pelve acesséria que
estava aderida ao falo direito, juntamente com o membro inferior acessorio
quando a crianga tinha 22 dias de vida.

ULMAN et al, durante o periodo neonatal removeram a pelve € membros
inferiores acessorios por desarticulagio, realizaram ressecgdo da duplicaggo ileal
e orquidopexia esquerda. |

CYWES et al removeram a pelve € membros inferiores parasitas quando a
crianga apresentava 5 meses de vida. Realizaram osteotomia iliaca posterior
bilateral, incluindo o sistema urogenital a direita, onde néo havia anus.

O casos descritos por RUIZ et al e ACCIGLIARO ndo foram submetidos a
tratamento cirirgico, sendo que o primeiro viveu apenas 50 minutos.

O caso descrito tratava-se de uma crianga que além da onfalocele
apresentava uma duplicagdo consistindo de dois membros inferiores atroficos;
uma pelve rudimentar que continha dois rins fundidos, dois ureteres ¢ uma

bexiga. Foi submetida a tratamento num tnico tempo cirirgico, atraves de
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ressec¢do em bloco da duplicagdo caudal juntamente com seu contetido. Desta
forma, pdde-se caracterizar a anomalia, como tendo wna duplicagdo urogenital
completa, a qual ndo foi evidenciada em nenhum dos casos descritos na literatura
consultada.

Trata-se do 16° paciente descrito na iiteratura mundial consultada e o

primeiro no Brasil.
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RESUMO

Gémeos unidos(Conjoined Twins) sfo considerados uma forma ou
anomalia de duplica¢do, podendo variar desde um dedo supra numerario até a
duplica¢do completa ou incompleta de um individuo. Constituem wma raridade
clinica com incidéncia variando entre 1:50.000 a 1:200.000 de recém-nascidos
VIVOS.

Dipygus ou duplicagdo caudal, de forma mais excepcional, constitui uma
forma rara de separagdo incompleta de gémeos monovulares, com uma incidéncia
aproximada de 1:6.000.000 de partos. A real etiologia de tal entidade clinica
ainda permanece desconhecida. |

O presente caso trata-se de uma crianga, que além de onfalocele,
apresentava uma duplicagdo consistindo de dois membros inferiores atréficos;
uma pelve rudimentar que continha dois rins fundidos, dois ureteres e uma
bexiga. Os dados descritos caracterizam uma duplicagdo urogenital completa, a

qual ndo foi descrita em nenhum dos casos consultados na literatura.

Trata-se , portanto, do 16° paciente descrito na literatutd

consultada e o primeiro no Brasil.



SUMMARY

Conjoined Twins are considered a form or duplication andmaly, ranging
from a simple supemumerary digit to complete or incomplete duplication of an
individual. They constitute a clinic rarity with incidence ranging from 1:50.000 to
1:200.000 of alive child born.

Dipygus or caudal duplication, the more exceptional form, constitute a rare
form of incomplete separation of monovular twins, with an aproximate incidence
of 1:6.000.000 of childbirth. The real etiology of this clinic entity still remains
unclear.

The present case treats of a child that yound of onphalocele presented a
duplication consisting of two atrophyc lower limbs, a rudimentar pelvis that
contained two fusioned kidneys, two ureters and an urinary bladder. The describe
basis characterize a complete urogenital duplication, that one was not describing
neither of consulted cases in the literature.

Thus it treats of sixteenth patient described in the consulted world-wide

literature and the first in the Brazil.
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