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Relato de Caso

A síndrome da acardia fetal ou sequência de perfusão arterial inversa 
gemelar (SPAIG) é uma complicação incomum de gestações gemelares 
monozigóticas. Um estudo realizado em 2015 estimou a incidência 
de SPAIG em 2,6% das gestações monocoriônicas.1 Tal patologia é 
caracterizada por um feto fisiologicamente normal que bombeia sangue 
para o gemelar acárdico ou pseudocárdico, através de anastomoses arterio-
arteriais. O presente artigo relata o caso de uma síndrome da acardia 
fetal diagnosticada em gestante de 16 anos, a qual foi acompanhada 
com avaliações periódicas até a vigência do trabalho de parto, sem 
intercorrências para a mesma ou para o feto do doador.

Palavras-chave: Gêmeos Monozigóticos; Doenças Placentárias; Transfusão 
Feto-Fetal; Desenvolvimento Fetal; Coração Fetal.

RESUMO

Fetal Acardia Syndrome in Monozygotic Twins: Case Report

Twin reversed arterial perfusion sequence—also called TRAP sequence, is 
a rare complication of monochorionic twin pregnancies. A study carried 
out in 2015 estimated the incidence of TRAP in 2.6% of monochorionic 
pregnancies.1 It arises when the cardiac system of one twin does the 
work of supplying blood for both twins. The twin supplying the blood 
is known as the "pump twin" and develops normally in the womb. This 
article reports the case of a fetal acardia syndrome diagnosed in a 16-year-
old pregnant woman, which was followed up with periodic evaluations 
until the term of labor, without complications for the patient or the 
"pump twin".

Keywords: Twins, Monozygotic; Placenta Diseases; Fetofetal Transfusion; 
Fetal Development; Fetal Heart.
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Introdução

A gestação acárdica ou sequência de perfusão arterial 
inversa gemelar (SPAIG) refere-se a uma complicação rara, 
única das gravidezes gemelares monocoriônicas, em que um 
gêmeo com um coração ausente ou rudimentar, denominado 
gêmeo acárdico, é perfundido por sangue desoxigenado pelo 
feto fisiologicamente normal, via anastomoses arterio-arteriais.

A incidência de malformações congênitas é 
consideravelmente aumentada em gestações múltiplas 
quando comparadas às gestações únicas, com cerca de 2% de 
ocorrência.2 De acordo com van Gemert e colaboradores, a 
incidência de SPAIG foi de 1 em 9500 a 11.000 gestações, com 
estimativa de 2,6 por cento das gestações monocoriônicas.1

Após o diagnóstico da SPAIG, as pacientes necessitam de 
acompanhamento especializado e a conduta deve ser discutida 
individualmente. Uma vez estabelecido a continuação da 
gravidez, até o momento, não há estratégia especifica baseada 
em evidência clínica, entretanto, estudos sugerem exames 
ultrassonográficos seriados, a cada uma ou duas semanas, 
para otimizar o tempo de intervenção terapêutica, caso haja 
deterioração do feto doador. Além do mais, a corticoterapia 
deve ser considerada, respeitando a idade gestacional adequada, 
dado o risco aumentado de trabalho de parto prematuro.3

O prognóstico é fatal para o gêmeo acárdico e a taxa de 
mortalidade para o gêmeo sadio corresponde a 55% devido 
a complicações relacionadas à falência da bomba cardíaca.2 
O diagnóstico dessa patologia pode aumentar a sobrevida 
do gemelar anatomicamente normal, evidenciando a 
importância do pré-natal adequado.

Assim sendo, esse artigo foi escrito com o objetivo 
de relatar o caso de uma síndrome da acardia fetal, em 
que a paciente optou por manutenção da gestação. A 
mesma foi acompanhada através de avaliações e exames 
ultrassonográficos regulares até a vigência do trabalho de 
parto, sem intercorrências para o feto sadio ou para a mãe.

Relato de Caso

Trata-se de uma paciente de 16 anos, G3PN2A0 com 
história pregressa de um natimorto devido à cardiopatia e uma 
criança portadora de Síndrome de Down.  Apresentava exame 
ultrassonográfico morfológico revelando gestação gemelar 
monocoriônica, de 18 semanas, com a presença de anastomoses 
arterio-arteriais entre os fetos: feto A com boa evolução e feto B 
em decesso, com sinais de hidropsia, ausência de imagem que 
evidenciasse tecido cardíaco e fluxo reverso no cordão umbilical 
e aorta descendente. Com tais alterações, foram preenchidos 
todos os critérios para o diagnóstico de Síndrome de Acardia 
Fetal em gestação gemelar. Feita a correlação clínica com os 
resultados do exame, optou-se pela conduta conservadora, 
sendo realizados ultrassons (US) quinzenais.

Ao completar 28 semanas, a gestante apresentou 
lombalgia e dor em baixo ventre, sem perdas vaginais. Foi 
realizada dinâmica uterina que demonstrou ausência de 
contrações e US evidenciando: feto A cefálico, BCF 141 
bpm, Peso Fetal Estimado (PFE) de 1.130 gramas, Índice de 
Líquido Amniótico (ILA) de 17,2 e doppler sem alterações; 
feto B mantendo padrão anômalo. Foi administrada 
betametasona e optou-se por prosseguir ainda com conduta 
conservadora.

Com 36 semanas e um dia de gestação, a paciente evoluiu 
com parto vaginal do feto A que, ao nascer, apresentou-se 
com boa vitalidade e APGAR 7 e 9, no primeiro e quinto 
minutos, respectivamente. No decorrer do trabalho de 
parto, não houve descida do feto B/acárdico, sendo realizado 
o encaminhamento da parturiente ao bloco cirúrgico. Ao 
exame de toque, o feto B apresentava-se pélvico e, após 
manobras específicas, houve progressão e expulsão do 
natimorto, que apresentava malformação importante, 
com pescoço e face sem limites precisos (figura 1). Ao 
fim do trabalho de parto, mãe e feto viável evoluíram sem 
intercorrências.

Figure 1. Feto acárdico com apresentação acardius acephalus
Fonte: Acervo pessoal

Discussão

As taxas das gestações múltiplas têm avançado 
em proporção crescente, principalmente nos países 
desenvolvidos, em decorrência de idade materna mais 
avançada (maior incidência a partir dos 40 anos de idade) 
e a utilização técnicas de reprodução assistida. Tais dados 
são divergentes em relação ao relato, que trata de uma 
paciente de 16 anos, sem história de métodos artificiais de 
inseminação.4  
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A incidência de parto prematuro é maior nos extremos 
da menacme (adolescentes e maiores de 35 anos) e em 
gestações múltiplas, com aumento do risco a cada criança 
adicional.5 A prematuridade associa-se a eventos adversos 
fetais como baixo peso ao nascer, complicações respiratórias 
e Apgar abaixo do esperado, entre outros. Tais alterações 
se correlacionam com o aumento da mortalidade perinatal 
e da morbidade a curto e longo prazo. As informações 
são concordantes com o relato, pelo fato de este retratar 
uma gestante de 16 anos, com fetos múltiplos e início do 
trabalho de parto fora do termo (< 37 semanas). Todavia, 
mesmo com o risco de desfechos desfavoráveis associados 
a gestações múltiplas e partos prematuros, mãe e recém-
nascido morfologicamente saudável, evoluíram de maneira 
positiva, sem intercorrências.6

As anomalias congênitas são mais comuns nos nascimentos 
múltiplos e monozigóticos, com algumas complicações 
exclusivas da monocorionicidade, sendo elas: Sequência 
TRAP (Twin Reversed Arterial Perfusion) ou Sequência de 
Perfusão Arterial Inversa Gemelar (SPAIG), originária de uma 
anastomose arterio-arterial entre os gemelares, sendo um deles 
acárdico; Síndrome de Transfusão Gêmelo-Gemelar (STGG), 
oriunda de anastomoses arterio-venosas placentárias; e 
Sequência TAPS (Twin Anemia - Polycythemia sequence), 
que se caracteriza por ser uma manifestação crônica da STGG, 
com níveis diferentes de hemoglobina entre os gêmeos, mas, 
com ausência da sequência oligo-polidrâmnio. Deste modo, 
o caso apresentado corrobora os dados da literatura, pelo fato 
de se tratar de uma gemelaridade monozigótica associada à 
Sequência TRAP com um dos fetos acárdico.7

Em uma circulação fetal fisiológica, o sangue rico em 
oxigênio proveniente da placenta, flui através da veia 
umbilical para o feto. Posteriormente, o ducto venoso desvia 
a maior parte do fluxo sanguíneo para a veia cava inferior onde 
mescla com o retorno venoso das extremidades inferiores e 
rins para adentrar no átrio direito. A partir desse momento, 
o coração fetal atua em paralelo através da segunda e terceira 
derivação (forame oval e canal arterial, respectivamente) 
enviando o sangue para artéria aorta, fornecendo assim, 
circulação ao restante do corpo.8 Physiologic transition from 
intrauterine to extrauterine life Physiologic transition from 
intrauterine to extrauterine life

Porém, na gestação com SPAIG, apesar de ter 
sua fisiopatologia ainda pouco esclarecida, acredita-
se que o feto saudável bombeia sangue com pequenas 
concentrações de oxigênio para o feto acárdico, através 
das anastomoses arterio-arteriais placentárias (figura 2). 
Por sua vez, o gemelar malformado devolve o sangue 
desoxigenado para o feto saudável, através da artéria 
umbilical, o que faz com que este possa desenvolver 
insuficiência cardíaca, restrição de crescimento, hidropsia, 
e polidrâmnio, ao passo que aquele geralmente se apresenta 
com malformações cerebrais, pulmonares e de outros 
órgãos (além do coração), bem como extremidades apicais 
inexistentes ou formadas de maneira errônea. Assim como 
nas fontes bibliográficas, o quadro retratado pelo estudo 
revela um feto acárdico com extremidades superiores de 
limites imprecisos, devido à anomalia. Todavia, o gemelar 
viável não apresentou quaisquer complicações possíveis 
abordadas na literatura.2

O diagnóstico é feito pela ultrassonografia morfológica 
fetal de primeiro trimestre ao se identificar os seguintes 
parâmetros: gestação com gemelares monocoriônicos com 
fluxo de cordão umbilical e aorta descendente com padrão 
reverso, ausência parcial ou inexistência do coração em um 
dos conceptos e presença de anastomoses arterio-arteriais. 
Tais critérios contemplados na literatura convergem com 
aqueles apresentados no momento da ultrassonografia 
morfológica realizada pela gestante com 18 semanas de 
idade gestacional.9

O tratamento ainda é controverso e pode-se optar tanto 
por medida expectante quanto por métodos cirúrgicos. A 
primeira tem uma taxa de mortalidade de 50 a 75% para 
o feto saudável, devendo ser manejada com avaliações 
frequentes. Já a segunda, geralmente indicada se houver 
comprometimento do concepto viável, consiste em ocluir 
o cordão umbilical, através de intervenção cirúrgica, que 
pode proporcionar uma sobrevida de até 75% ao gemelar 
normal. As principais alternativas cirúrgicas compreendem 
a ligadura com fio, a fotocoagulação, a secção do cordão 
ou o álcool absoluto.2 O manejo da paciente abordada 
no relato ocorreu de forma expectante, já que o feto não 
comprometido apresentava-se com boa vitalidade em 
exames subsequentes ao diagnóstico.9

Figure 2. Esquema demonstrando a circulação entre o gêmeo doador ("pump twin") através de anastomoses placentárias ao feto acárdico 
("acardic twin") Fonte: US Davis Health Children's Hospital
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Conclusão

A síndrome da acardia fetal é uma rara complicação das 
gestações múltiplas monocoriônicas, necessitando de manejo 
específico. O ultrassom morfológico no primeiro trimestre é o 
método diagnóstico de escolha e pode ser feito precocemente, 
abstendo-se assim, de um desfecho negativo para o gêmeo sadio, 
reforçando a importância de um pré-natal regular e adequado.
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