Sindrome da Acardia Fetal em gestacdo gemelar monozigotica: Relato de caso
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A acardia fetal ¢ uma complicagdo rara que afeta
gestacOes gemelares monocoridnicas/diaminioticas
e caracteriza-se pela presenca de um feto que nao
apresenta coracgdo (feto acardico) ou apresenta um
coragdo rudimentar (feto hemicardico). O objetivo
do presente artigo € apresentar um caso de acardia
fetal com diagndstico firmado por exame
anatomopatologico no qual o “feto bomba”
sobreviveu a gestagdo sem tratamento especifico e
sem intercorréncias.
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rara que afeta gestacdes gemelares

monocoribnicas/diaminidticas. Ela é caracterizada pela presenca de um feto que ndo apresenta coragdo
(feto acardico) ou em que ha coracdo rudimentar (feto hemicéardico) (Figura 1). Nessa sindrome, o
gemelar acardico/hemicéardico recebe, por meio de anastomoses arterioarteriais e venovenosas, sangue

desoxigenado bombeado pelo coragdo do feto higido (feto “bomba”), o que pode trazer uma série de

consequéncias hemodinamicas ao feto viavel 13
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Figura 1: Representagdo ilustrativa de gestacdo gemelar monocoridnica e diaminiética associadaa sindrome da acardia fetal.
No lado esquerdo, observa-se o feto acardico do tipo acéfalos e, a direita, o feto “bomba”.

Fonte: arquivo pessoal.

A sindrome foi descrita inicialmente por Benedetti em 1533. Sua epidemiologia, englobando
os fatores de risco, é pouco conhecida, embora o nimero de relatos de casos tenha aumentado. Com
base nos poucos dados existentes na literatura, sua incidéncia € estimada entre 1:35.000 a 1:48.000

gestacBes, incidindo especialmente em gestacdes monozigdticas (1% destas) podendo ocorrer

raramente nas dizigéticas.zv""7
Van Gemert et al., com base em exames ultrassonograficos e em tecnologias de reproducéo

assistida, demonstrou incidéncia de 2,6% nas gestacfes gemelares monozigoéticas e de 1:9.000 a

1:11.000 nas gestacOes de um modo geral.8
A sequéncia de perfusdo arterial reversa (sequéncia TRAP — “Twin ReverseArterial Perfusion”),
também conhecida como sindrome TRAP, é apontada como um dos principais fatores de risco e

mecanismo fisiopatologico presumido para aocorréncia de acardia fetal. 911 Esta denominacdo é
explicada pela dindmica do fluxo sanguineo de um dos gemelares, que é exatamente a oposta daquela
observada na circulag@o fetal normal. Nela, o sangue advindo do feto “bomba”, com menor teor de
oxigénio, chega ao outro gemelar (feto que desenvolvera acardia) por meio de duas artérias umbilicais
provenientes de anastomoses que se desenvolvem sobre a placenta. Esse sangue, irriga apenas as

porcdes inferiores do gemelar receptor e entdo retorna para a placenta, de onde volta parao feto “bomba”

e reinicia seu ciclo.9:10
Estas alteracGes fisiopatoldgicas trazem duas consequéncias catastroficaspara o feto receptor:
ocorrerd 0 desenvolvimento apenas das porcOes inferiores de seu corpo e ele se tornard inviavel.

Somado a isso, o feto “bomba”, sob demanda cardiaca aumentada, pode desenvolver cardiomegalia e
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insuficiéncia cardiaca congestiva grave, o0 que pode culminar em sua morte.10-12

Diante do exposto, fica evidente que a sindrome da acardia fetal é fendmeno complexo raro,
cuja compreensao, nos seus mais diversos aspectos, ainda demanda mais estudos. Assim, 0 objetivo do
presente artigo é apresentar um caso de acardia fetal com diagndstico firmado por exame
anatomopatoldgico no qual o “feto bomba” sobreviveu a gestacdo sem tratamento especifico e sem

intercorréncias.

Trata-se de mulher de 28 anos, idade gestacional (IG) de 37 semanas e 6 dias, em oitava
gestacdo, com histdrico de 1 parto vaginal, 2 cesareas, 1 natimortoe 4 abortos. E parda, tabagista, ndo
etilista e estava em acompanhamento pré- natal de alto risco (PNAR), por aloimunizagdo para o fator
Rh. Desenvolveu gestacdo gemelar atual com decesso de um dos gemelares na 172 semana de 1G.Ao
longo da gestacdo, apresentou um episddio de infecgdo do trato urinario, quefoi tratado com controle
de cura. Recebeu heparina durante toda gestacdo em decorréncia de evento tromboembdélico prévio.

Conforme a data provavel para o parto, a paciente deu entrada ao hospital, onde recebia
assisténcia, para a realizacdo de cesarea e salpingotripsia bilateral.Foi realizada antibioticoprofilaxia
cirurgica e efetuado cirurgia sob raquianestesia.Durante o parto, houve a extracdo de um recém-
nascido vivo, cefalico, APGAR 8/8, que foi assistido por pediatra na sala de parto, sem a necessidade
de reanimacdo neonatal. Ap6s, foi realizada a extracdo manual de placenta Unica, que estava
aparentemente completa e apresentava membranas transllcidas ecorddo umbilical composto por trés
vasos. Junto a ela, retirou-se uma segundabolsa amni6tica contendo material amorfo, presumindo-se
tratar do decesso fetal, que foi encaminhado para avaliacdo anatomopatoldgica.

Essa avaliagdo, por sua vez, mostrou placenta gemelar monocoridnica e diamnidtica com
padrdo de terceiro trimestre, medindo 19,0 x 16,0 cm em éarea 2,5 cm em espessura. A face fetal
plancentaria apresentava trama vascular corialproeminente, com aparentes anastomoses arterioarteriais
e venovenosas entre as circulacdes fetais, achados compativeis com aqueles encontrados na sequéncia
TRAP.

Na placa corial, foi identificado saco amnidtico integro medindo 8,0 cm de didmetro. A
abertura, observou-se feto malformado acéardico, constituido apenas pelos membros inferiores (Figura
2a). Adjacente a estas estruturas, observou-seformacdo sélido-cistica medindo 9,0 x 8,0 x 6,0 cm
(Figura 2b), contendo estruturas organoides, dentre elas segmentos intestinais. Foi identificada porg¢éo
cefalica rudimentar, com estruturas da orofaringe e vias aéreas envoltas em pele,além de glandula
salivar, linfonodos e vasos linfaticos ectasicos com padrdo de higroma cistico. Também foi observado

tecido nervoso envolto por meninges.
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Figura 2: Material amorfo retirado em conjunto com a placenta. a - bolsa aminiética integra contendo membros inferiores
(seta); b- estrutura sélido-cistica contendo segmento intestinal(duas setas) e porcéo ceféalica rudimentar (3 setas).

e

Na placa corial, foi observado a insercdao do corddo umbilical do feto acardico, que media 4,0
x 0,9 cm e era composto por trés vasos (Figura 3). Identificou-se também a insercdo do cordao
umbilical do feto normal, que media 3,5 x 1,3 cm e também continha trés vasos. Aos cortes, o disco
placentario exibiu aspecto esponjoso, pardo-vinhoso, sem infartos ou outras lesbes dignas de nota.
Diante de todos esses achados, firmou-se o diagnostico de placenta gemelar monocoribnica e
diamnidtica, com padrdo de terceiro trimestre gestacional, associada a feto malformado

acardico, provavelmente associado a sequéncia TRAP.

Figura 3: Foto evidenciando os trés vasos encontrados em um dos cordGes umbilicais.

Fonte: Autoria propria.

Dados da literatura demonstram que a incidéncia/prevaléncia das gestacbes gemelares

aumentam de maneira significativa com o avancar da idade,atingindo seu pico maximo em uma faixa

Interdisciplinarity and Innovation in Scientific Research
Sindrome da Acardia Fetal em gestagdo gemelar monozigotica: Relato de caso



etaria que estd em torno dos 40 anos deidade. Especula-se que, nessa fase da vida reprodutiva feminina,

o hormoénio foliculo estimulante (FSH) teria atividade maxima de estimulacdo do crescimentodos

foliculos ovarianos, favorecendo a maturagdo de multiplos foliculos.13

Somam-se a isso 0 advento das técnicas de reproducdo assistida, com hiperestimulagdo ovariana

e fertilizacdo in vitro, cada vez mais difundidas.13-15 Nopresente caso, embora a paciente nédo
apresentasse os fatores em questdo, ela era multipara, 0 que também estd associado a um risco
aumentado de gemelaridade.

A acardia fetal em gestacdes gemelares monocoridnicas tem como diagnostico diferencial o
teratoma placentario. E fundamental que o exame anatomopatoldgico seja minucioso para que as
caracteristicas morfologicas basicas da acardia fetal sejam observadas, uma vez que estas nao
compdem a estrutura dos teratomas. Dentre elas, destaca-se a presenca de um corddo umbilical
vascularizado e exclusivo para a massa amorfa, bem como um grau deorganizagdo do eixo axial do

feto acérdico. Esse pode apresentar o desenvolvimento dos polos cranial e caudal, assim como o

crescimento de algunsorgaos internos e de esqueleto central (coluna vertebral).lG’17

No presente caso, a massa amorfa encontrada junto a placenta apresentava corddo umbilical
exclusivo e completo, envolto pela geleia de Wharton e revestido por membrana amniotica, sendo
composto por 2 artérias e uma veia. Além disso, a macroscopia evidenciou membros inferiores e alguns
6rgdos internos rudimentares, corroborando o diagnéstico firmado.

Napolitani e Schreiber, em 1960, apontaram caracteristicas dos fetos comsindrome da acardia

fetal e, a partir disso, estabeleceram uma classificacdo baseada na morfologia.18'20 Esta classificacdo
subdivide os fetos em categorias (ver a seguir), mas ndo traz informacdes relacionadas com o
prognostico ou manejo terapéutico:

Acéfalos — Sem formacdo do polo cefalico e estruturas toracicas, mas nosquais é possivel fazer
a distinco dos membros inferiores. E a apresenta¢do maiscomum (60-75% dos casos).

Amorfos — Representada pelos fetos que se apresentam como uma massatecidual indistinguivel.
Representa cerca de 20% dos casos.

Anceps — O corpo e as extremidades dos fetos dessa categoria sdo formados, mas o cranio e a
face apresentam deformidades. Representam cerca de 10% dos casos.

Acdrmico — Estdo englobados nesse grupo aqueles fetos nos quais somente a estrutura cefalica
é detectada, inserida proxima ao cordao umbilical. Esta é a forma mais rara, correspondendo a cerca
de 5% dos casos.

No presente caso, ndo foi possivel incluir o feto acardico em quaisquer dessas categorias
morfologicas, notando-se sobreposicdo de tracos de mais de um grupo. Tal fato refor¢a a necessidade

de mais estudos que permitam o melhorentendimento dos processos envolvidos.
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No diagnoéstico pré-natal da sindrome da acardia fetal, métodos ultrassonograficos podem
detectar a sequéncia TRAP. Os achados, sobretudo entre a décima oitava e vigésima quarta semanas
de idade gestacional, incluem a presenca de feto com graves malformagdes, dentre as quais esté a
auséncia do polo cefalico e de coracdo funcionante. Alem disso, a dopplervelocimetria pode ser util na

identificacdo da perfusdo arterial reversa no feto acardico e na caracterizacdo de comunicacdes

vasculares anormais presentes na placenta e nocorddo umbilical. 20,21

No caso apresentado, com base nos dados obtidos na avaliacdo doprontuério da paciente,
supdem-se que o diagnostico pré-natal da sindrome ndo tenha sido definido. Nesse cenéario, o
diagnostico precoce pode ser fundamental para garantir o desenvolvimento do feto doador, indicando-

se intervencdo antenatal. A sobrevida do feto “bomba” esta intimamente relacionada a fatores como a

presenca ou a auséncia de complicages hemodindmicas. Nesse sentido,Wong et al 22,23 com base em
achados ultrassonograficos relacionados aotamanho do feto acérdico e em sinais de acometimento
hemodinamico do feto “bomba”, propds uma classificacdo que pode auxiliar na determinacao dos casos
mais graves da sindrome e na indicacdo de intervencao.

Segundo esta classificacdo, gestacdes nas quais o feto acardico € considerado pequeno quando
comparado ao gemelar “bomba” ¢ nas quais este Ultimo ndo apresenta disturbios hemodindmicos, séo
tidas como de melhor prognéstico e as pacientes podem ter manejo conservador. No caso aqui
apresentado, tais caracteristicas estavam presentes, o que pode explicar o fato do feto doador ter nascido
sem complicacgdes cardiovasculares ou de qualquer outra natureza.

O manejo da sindrome da acardia fetal € baseado na deteccdo da sequéncia TRAP e em acdes
que visam maximizar as chances de sobrevivéncia do feto “bomba”, em detrimento do feto acardico.

Dentre os métodos maisutilizados na pratica médica e com bons desfechos clinicos, estdo a coagulacdo

alaser guiada por ultrassonografia (Figura 4) e a ablacédo por radiofrequéncia dos vasos intrafetais.23
No entanto, ainda ndo esta claro qual o tempo correto para a intervencdo. Estudos recentes

demonstram que o primeiro trimestre seria 0 melhor momento e o periodo com melhores

resultados.23:24
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Figura 4: Representacdo ilustrativa do procedimento de coagulacdo a laser guiada porultrassonografia.

Fonte: arquivo pessoal.

Destaca-se, pois, a importancia do pré-natal ndo somente para o diagnostico precoce dessa
condicdo, mas também para melhor caracterizacdo dasindrome, permitindo a instituicdo, em tempo

adequado, realizar intervencdo quevise garantir a sobrevida do feto viavel, conforme apontado por

Szekely et al 25¢ Davenport et al 26,

Diante do exposto, conclui-se que a sindrome da acardia fetal € umfendmeno raro, que ainda
demanda mais estudos e pesquisas a fim de se ampliarsua compreensdo nos seus mais diversos aspectos.
Além disso, fica evidente queo acompanhamento pré-natal adequado € de extrema importancia para o
diagnostico precoce e a manutencdo do feto viavel.

Por fim, o diagndstico anatomopatoldgico esta sempre indicado para a confirmacao diagnostica,
tendo o teratoma placentario como o principal diagnéstico diferencial. A correlacdo clinicopatolégica
é fundamental, sendo necesséario o preenchimento completo da requisicdo de exame anatomopatologico

com os principais dados clinicos e de imagem.
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