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Resumo

Gémeos unidos com persisténcia do canal arterial e
repercussdes hemodinamicas apresentam pior prognéstico.
No presente relato de caso, demonstramos o primeiro
fechamento percutaneo bem-sucedido do canal arterial com o
dispositivo Piccolo© (Abbot Structural Heart, Plymouth, MN,
EUA) nesse tipo de situagao clinica.

Introducao

A gestagdo mdltipla ocorre em 1,6% de todas as gestagoes
humanas. Considerando essa prevaléncia, 1,2% sao dizigéticas
e 0,4% sao monozigéticas."? Dessa pequena porcentagem
de gémeos monozigbticos, 5% sdo monocoriodnicos e
monoamnidticos e apenas 1% sdo gestagdes imperfeitas.? A
frequéncia de gémeos fusionados (também chamados de gémeos
unidos) é estimada em cerca de 11 em 45.000 a 200.000
nascidos vivos,"* com predominancia de 3:1 no sexo feminino.

Os gémeos unidos sao classificados de acordo com o local
de fusdo mais proeminente: craniépagos (cranio), toracopagos
(térax), onfal6pagos (abdomen), pigdpagos (sacro), isquidpagos
(pelve) e raquipagos (canal medular). Eles também podem
ser divididos como simétricos (bem desenvolvidos) ou
assimétricos (heterépagos), quando uma pequena parte
do corpo é duplicada ou incompleta.* Spencer? também
sugere que o lado da unido seja aplicado para classificagao:
ventral (unido no abdémen com um Gnico umbigo) e dorsal
(uniao no tubo neural, com o0 abdémen e o cordao umbilical
separados). Grupo ventral rostral inclui o tipo cefalépago e
o torac6pago. O grupo caudal ventral inclui o isquiépago. O
grupo ventrolateral inclui o pardpago, e o grupo dorsal inclui
0 craniépago, raquipago e pigopago. Gémeos parapagos
sdo fetos com fusdo ventrolateral. Eles podem ser unidos do
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abddémen inferior a pelve. Eles sempre tém uma Gnica sinfise
pubica e trato urinario.>®

As malformagoes em gémeos fusionados frequentemente
sao nao concordantes.” Elas incluem defeitos cardiacos
congeénitos, espinha bifida, higroma cistico, alteragdes nos
membros, defeitos da parede abdominal, como gastrosquise
e onfalocele, e hérnia diafragmatica.®

No presente relato de caso, demonstramos um
procedimento hemodinamico realizado em uma gémea unida
com cardiopatia congénita, especificamente, persisténcia do
canal arterial.

Relato de Caso

Relatamos o caso de gémeas unidas prematuras (34 semanas
e 3 dias) do sexo feminino, unidas ventralmente pelo térax,
abdome e pelve, com caracteristicas heter6pagas (assimetria:
3 membros inferiores: tripus), compartilhando o mesmo
pericardio (coragbes separados), figado e bexiga, também sob
investigacao de fusao de outras estruturas abdominais (Figura 1)
e com evidéncias de cardiopatia congénita na segunda gémea.

Figura 1 - Gémeas unidas fundidas ventralmente pelo térax, apresentando
abdome com assimetria dos membros inferiores.
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A persisténcia do canal arterial com repercussao
hemodinamica foi demonstrada por ecocardiograma
(Figura 2A) e angiotomografia computadorizada (Figura 2C,
2D, 2E). Logo apés o nascimento, a paciente desenvolveu
hipoxemia, necessitando de intubacdo orotraqueal e
ventilagdo mecdnica com parametros ventilatérios elevados,
evoluindo com hipertensao arterial persistente na recém-
nascida, necessitando do uso de 6xido nitrico, sildenafila e
infusdo continua de milrinona.

As pacientes foram transferidas para um servigo de referéncia
em cardiologia pediatrica aos 3 meses de idade, com parametros
ventilatérios elevados (fracao inspirada de oxigénio: 100%;
pressao expiratoria final positiva: 8 cmH,O; pressao inspiratéria
de pico: 24 cmH,O; frequéncia respiratéria: 34 incursdes
respiratérias por minuto), dificil progressao alimentar e infusao
continua de milrinona. O fechamento medicamentoso do canal
arterial com 3 doses de paracetamol enteral aos 15 dias de vida
havia sido tentado anteriormente, sem sucesso. Optamos por
nao repetir o ciclo devido a dificuldade de utilizagdo da via
enteral e a auséncia de paracetamol intravenoso no servigo.
Estratégias terapéuticas foram discutidas com um heart team,
optando-se pelo fechamento percutdneo do canal arterial. As
pacientes foram transferidas para o laboratério de cateterismo,
pesando 5,0 kg (estimado 2,5 kg para cada gémea) para oclusao
percutdnea do canal arterial.

Foi realizada a operagao sob anestesia geral programada
com 2 ventiladores mecanicos, 2 anestesiologistas e
suprimentos dobrados. Foi administrada antibioticoterapia
profilatica durante a indugao anestésica. A veia femoral do

segundo membro inferior (pertencente a segunda gémea) foi
puncionada com auxilio de ultrassom e o introdutor transradial
slender Terumo 4/5F foi posicionado. Foi realizada infusao
em bolus de heparina 100 U/kg. Foi realizada angiografia no
introdutor venoso para confirmar a drenagem venosa da veia
cava inferior no coragao da segunda gémea (Figura 3A). Foi
utilizado um cateter Judkins right 4F cordis em um guia 0,014”
de 190 cm Balance Heavyweight para realizar angiografia
no canal arterial, cruzado de forma anterégrada (Figura 3B),
confirmando o diagndstico de persisténcia do canal arterial.
(Figura 3C). O guia 0,014” de 190 cm Balance Heavyweight
foi posicionado na aorta descendente, abaixo do diafragma
e sob o suporte da mesma bainha TorqVue 4F, avancado
através do canal arterial (Figura 3D) até a aorta descendente
para implantacdo do dispositivo, com base em medidas
ecocardiograficas e angiograficas sequenciais (Figura 4A). Foi
escolhido o Piccolo® (Abbot Structural Heart, Plymouth, MN,
EUA) 4,0 x 4,0 mm (Figura 4B). O cateter e o introdutor foram
retirados, e o curativo oclusivo compressivo foi aplicado apds
a compressao hemostatica manual.

Apos o cateterismo, as pacientes evoluiram com
estabilidade hemodinamica. Retornaram ao hospital clinico
pedidtrico 24 horas apds o cateterismo. A primeira gémea foi
extubada no sexto dia ap6s o cateterismo, e a segunda gémea
no décimo segundo dia apés o cateterismo.

Discussao

No presente relato, demonstramos o primeiro fechamento
percutaneo de canal arterial na segunda gémea unida.
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Figura 2 — Ecocardiograma complementar e angiotomografia. A) Ecocardiograma mostrando 2 coragbes compartilhando o mesmo pericardio. B) Corte
ecocardiografico identificando as seguintes estruturas: aorta descendente, artéria pulmonar esquerda e persisténcia do canal arterial e suas medidas, onde
1 = ampola pulmonar, 2 = ampola adrtica e 3 = comprimento. C) Tomografia com reconstrug¢do éssea individualizando as gémeas. D) * Coragdo da segunda

gémea. E) ** Persisténcia do canal arterial.
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Figura 3 — Passo a passo da intervengdo percutanea. A) Angiografia no introdutor venoso mostrando a veia cava inferior drenando para o coragdo da segunda
gémea. B, C, D) Fluoroscopia mostrando o canal arterial cruzado com guia e cateter passando pelo atrio direito, ventriculo direito, tronco pulmonar na aorta
descendente de forma anterégrada, e aorta e sendo posicionado na aorta descendente. E) Angiografia do canal arterial. F) Fluoroscopia mostrando o avango
da bainha do tronco pulmonar para a aorta descendente. G) Dispositivo Piccolo© e suas marcas radiopacas sendo posicionadas. O termémetro esofégico é
geralmente um marco radiopaco para delimitar a ampola acdrtica e a canula orotraqueal é geralmente um marco radiopaco para delimitar a ampola pulmonar.
AD: étrio direito; Ao: aorta; Ao Desc: aorta descendente; TP: tronco pulmonar; VD: ventriculo direito.
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Figura 4 - Correlagdo angiografica (A) e ecocardiogréfica (B) mostrando as medidas do canal arterial, sendo * ampola pulmonar, ** ampola acdrtica e
*** comprimento do canal arterial, fundamental para escolha do dispositivo. C) Dispositivo Piccolo®©. D e E) Dispositivo liberado mostrando bom posicionamento
final, sem shunt residual. Ao: aorta; Ao desc: aorta descendente; APE: artéria pulmonar esquerda; PCA: persisténcia do canal arterial; TP: tronco pulmonar.

Nao encontramos relatos semelhantes em nossa revisao
cientifica da literatura disponivel sobre o tema. A oclusao
do canal arterial garantiu melhora na insuficiéncia cardiaca
congestiva na segunda gémea, o que afetou diretamente
o desenvolvimento da primeira gémea. Dessa maneira,
presume-se sucesso no desmame ventilatério e ganho de peso
de ambas para desospitalizagdo precoce e futura avaliagao
prognéstica quanto a probabilidade de cirurgia de separagao.
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A extensao da fusdo e da anatomia intracardiaca é um
dos fatores determinantes quanto ao potencial de separagao
e ao progndstico a longo prazo em gémeos unidos.? A fusao
cardiaca pode ser dividida em grupos de coragdes separados
com pericardio comum, atrios fusionados com ventriculos
normais e 4trios e ventriculos fusionados.*'?

No presente relato de caso, a fusao das gémeas unidas foi
ventral e se estendia entre as estruturas tordcicas, abdominais
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e pélvicas, ocorrendo de forma assimétrica (3 membros
inferiores com grau de deformagao). Os coragdes eram
separados, com um tnico pericardio, e cardiopatia congénita
também foi notada na segunda gémea, a saber, persisténcia
do canal arterial com repercussoes hemodinamicas.

Embora historicamente o uso de pelo menos 2 ciclos de
anti-inflamatérios nao esteroides seja o tratamento padrao
ouro para oclusdo do canal arterial no periodo neonatal,
com taxa de sucesso de até 60% dos casos,® as dificuldades
de utilizar a via gastrica, as opgdes de anti-inflamatérios ndo
esteroides disponiveis na instituicdio, bem como o potencial
de eventos adversos nao despreziveis'® foram fatores limitantes
para a terapia em questdo. Foi tentado um ciclo de anti-
inflamatérios nao esteroides com paracetamol enteral, sem
sucesso, no décimo dia de vida.

A escolha do cateterismo como opgao para fechamento
do canal arterial de gémeos unidos, apesar da escassez
de literatura para tratamento percutdneo em gémeos
unidos, foi devida a instabilidade clinica das gémeas, ao
potencial de eventos adversos diante de um novo ciclo
de anti-inflamatérios nao esteroides, aos riscos potenciais
de instabilidade hemodinamica imediatamente apés a
ligadura cirdrgica, potencialmente presente em até 45%
dos casos,'® e aos excelentes resultados de ensaios clinicos
de fechamento do canal arterial e com préteses dedicadas
em pacientes prematuros com peso superior a 700 gramas
a partir de 2020.'%"

O procedimento ocorreu sem intercorréncias, com
transporte e anestesia rigorosos. A via de acesso foi a pungao
venosa guiada por ultrassom do segundo membro inferior
(ap6s andlise da angiotomografia) pertencente a segunda
gémea e foi guiada por ecocardiograma transtordcico tanto
para mensuragao do canal arterial quanto para posicionamento
e liberagao do dispositivo. O dispositivo foi bem posicionado
dentro do canal arterial, sem shunt residual e sem obstrucdo
ao fluxo das artérias pulmonar e aértica esquerdas.

A evolugdo dos pacientes foi satisfatoria, com extubagao
de ambos os pacientes e controle da insuficiéncia cardiaca.
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