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RESUMO

Fetus in fetu (FIF) ¢ uma rara condigdo na qual uma massa fetiforme calcificada estd
presente dentro do seu irmao-hospedeiro. Isto ocorre devido uma embriogénese anormal. Tal
massa fetiforme na maioria das vezes apresenta o esqueleto axial, o que ¢ a sua caracteristica
principal. Muitas vezes ¢ confundido com teratoma, mas a divisdo organizada de tecidos
presentes no FIF ¢ suficiente para distingui-los. Relatar o caso de um paciente de 19 dias de vida,
do sexo masculino, com diagndstico de Fetus in fetu internado na Fundagdo Santa Casa de
Misericordia do Pard. (FSCMPA). Sera relatado um caso de Fetus in fetu. Os dados contidos no
trabalho foram obtidos através de anamnese, exame fisico, andlise do prontuario e exames
complementares. As referéncias bibliograficas sdo de artigos publicados em revistas cientificas,
sendo todos obtidos através da Coordenacdo de Aperfeigoamento de Pessoal de Nivel Superior
(CAPES), Bireme, Pubmed e no site de pesquisa Google. RN masculino de 19 dias nascido na
maternidade da FSCMPA, na avaliacdo inicial na sala de parto foi verificado desconforto
respiratorio e distencdo abdominal. Foram solicitados exames de imagem e achados foram
sugestivos de Fetus in Fetu. Foi realizada cirurgia com exérese de volumosa massa abdominal
dentro da qual havia duas massas com aspecto fetal. O exame histopatologico desta peca mostrou
presenca de esqueleto axial e diversos tecidos dispostos de maneira organizada, confirmando o
diagnostico de Fetus in Fetu. Nao foi feito acompanhamento do paciente. O Fetus in fetu ¢ uma
condicdo extremamente rara, porém deve ser lembrada do diagndstico diferencial de massas

abdominais em neonatos € na infancia e o seu tratamento € cirurgico.

Palavras-chave: Fetus in fetu, fetiforme, massa abdominal e teratoma.



ABSTRACT

Fetus in fetu (FIF) is a rare condition that a calcificed fetiform mass is present inside of
your brother-host. This occurs due a abnormal embriogenesis . This fetiform mass in the majority
times presents axial skeleton, it's your principal characteristic. Many times it is confused with
teratoma, but the organized division of tissues in the FIF is enough for distinguiz them. Report a
case of a patient with 19 days of life, masculine , with diagnosis of Fetus in fetu interned in
Fundacdo Santa Casa de Misericordia do Para. (FSCMPA). It's a case report. The data contained
in this case had been gotten through anamnese, physical examination, analysis of the report and
complementary examinations. The bibliographical references was contained of articles published
in scientific magazines, being all gotten through the Coordenagao de Aperfeigoamento de Pessoal
de Nivel Superior (CAPES), Bireme, Pubmed and in the site of research Google. RN masculine
of 19 days been born in the maternity of the FSCMPA, the initial evaluation in the childbirth
room was verified respiratory discomfort and abdominal distencion. Had been requested image
examinations and the findings had been suggestive of Fetus in Fetu. Was realized surgery with
retired of voluminous abdominal mass inside of which was encountered two masses with fetal
aspect. The histopatologic examination of this masses showed axial skeleton presence and many
tissues organized way, confirming the diagnosis of Fetus in Fetu. Accompaniment of the patient
was not made. The Fetus in fetu is an extremely rare condition, however it must be remembered
the distinguishing diagnosis of abdominal masses in newborns and in infancy and this treatment

is surgical.

Key-words: Fetus in fetu, fetiform, abdominal mass and teratoma.
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I INTRODUCAO

O fetus in fetu (FIF) ¢ uma rara patologia que € caracterizada pela presenga de uma massa
com forma fetal dentro de um “irmao-hospedeiro”. Isto ocorre devido uma embriogénese anormal
(HONG et al, 2002, p. 1481). Segundo Hoeftel (2000, p. 1338) até o ano 2000, haviam somente

87 casos publicados na literatura.

Tal massa fetiforme na maioria das vezes apresenta o esqueleto axial, o que segundo Willis

(1935, p. 1) € a sua caracteristica principal.

Muitas das vezes o FIF ¢ confundido com teratoma, mas varios achados sao suficientes para

distingui-los (NOCERA et al, 1982, p.762).

A clinica apresentada pelo “irmao-hospedeiro” ¢ bastante vaga, merecendo destaque a

distencao abdominal que ¢ encontrada na maioria dos casos (REYES et al, 1982, p. 680).

Por ser uma causa incomum de massa abdominal, deve-se diferenciar esta patologia de

outras que se manifestam da mesma forma (GROSFELD et a/, 1974, p. 81).

O diagnostico ¢ feito através de exames por imagem e histopatologico. O tratamento ¢

eminentemente cirtargico (HOEFFEL et al, 2000, p. 1340).



I1. OBJETIVO

Relatar o caso de um paciente de 19 dias de vida, do sexo masculino, com diagnostico de
Fetus in fetu que foi submetido a tratamento cirirgico na Fundag@o Santa Casa de Misericordia

do Pard (FSCMPA) em dezembro de 2004.



III. REVISAO DA LITERATURA

Fetus-in-fetu (FIF) foi descrito pela primeira vez por Meckel em meados de 1800, como
uma condi¢do em que um gémeo parasitaria o outro situando-se no interior do abdome deste

altimo (LAMABADUSURIYA et al, 1972, p. 305).

De acordo com a literatura, 31 casos foram publicados até¢ 1900 e somente 11 casos foram
publicados entre 1900 e 1956. Essa patologia ¢ rara e a incidéncia ¢ de 1 caso para 500000
nascimentos (THAKRAL et al, 1998, p. 1432). Até hoje, foram publicados 98 casos na

literatura.

Numa revisdo de 87 casos da literatura, as criangas portadoras de Fetus-in-fetu tinham até
18 meses, exceto em 11 casos: 1 caso com 20 meses, 2 casos com 5 anos, 1 caso com 7 anos, 2
casos com 9 anos, 1 caso com 10 anos, 1 caso com 12 anos e 3 casos acima de 15 anos

(HOEFFEL et al, 2000, p. 1337).

A razao era de 47 meninos para 35 meninas, sendo o sexo de cinco outros casos era

indeterminado (HOEFFEL et al, 2000, p.1337).

Em 70 % dos casos, a massa localizava-se no abdomen. Destes, 80% eram retroperitoniais.
Atipicamente, houve casos intracranianos (6 casos), sacrococcigeo (6 casos), intraescrotal e

intrabucal (1 caso cada) (HOEFFEL et al, 2000, p.1336).

Em quase 88% dos casos, havia 1 feto solitario, enquanto em 5 casos o nimero de fetos
variava de 2 a 5. O tamanho variava de 4 cm a 24,5 cm e o peso entre 13g a 1,8 kg (THAKRAL
et al, 1998, p.1433).

As estruturas encontradas nos casos eram: 91% coluna vertebral, 82,5% membros (variando
de 1 a 4 membros), 55,8% sistema nervoso central, 45% trato gastrointestinal, 40% veias, 26,5%

trato geniturindrio. Eram todos anencefalicos. Os membros inferiores eram mais desenvolvidos



que os superiores. Foi raro encontrar pulmdes, adrenais, pancreas, bago, linfonodos e coracao
(HOEFFEL et al, 2000, p. 1341).

Em casos de fetos acardiacos, foram observadas anormalidades nos seus caridtipos,
incluindo trissomia ou triploidia (HOEFFEL et al, 2000, p. 1341). Até hoje, somente foi
encontrado 1 a 2 casos com formacao cardiaca (BRAND et al, 2003, p. 618).

Até 1997, foi diagnosticado um unico caso de recorréncia maligna apds resseccio de Fetus-

in-fetu (HOPKINS et al, 1997, p. 81).

Um caso foi encontrado incidentalmente em um paciente idoso ap6s sua morte traumatica

(HOPKINS et al, 1997, p. 1478).

A causa do Fetus-in-fetu ainda ndo foi bem elucidada, mas Willis propds que uma divisao
desigual das células totipotentes de blastocistos, que iriam gerar uma gestagao gemelar, faria com
que houvesse uma inclusdao da massa celular menor por parte do seu embrido-irmao que obteve
maior crescimento. Dessa forma, o Fetus-in-fetu representaria um gémeo envolvido pelo
embrido-irmao de uma suposta gestacao gemelar monocorionica diamnioética (SUTTHIWAN et

al, 1983, p. 291).

Visto o posto acima, uma vez que fosse realizado o cariotipo e a especificagdo do tipo
sanguineo entre o feto ou neonato portador e o feto parasita, ter-se-ia como resultado uma total
identidade genética, reforgando a teoria da etiogénese desta condi¢do a partir de um unico zigoto

(DE LAGAUSIE et al, 1997, p. 116).

O bom conhecimento de embriologia facilita a melhor compreensao da formagao do FIF e
do teratoma. No desenvolvimento de todos os vertebrados, o primeiro acontecimento ¢ a
formacao do estdgio de faixa primitiva (12 a 15 dias de gestacdo) que dard origem a camada
germinativa do embrido. Ela formara o eixo longitudinal com uma colegdo grosseira de células da
parte cranial chamado n6 primitivo ou n6 de Hensen. A partir desse no, havera uma extensao de
células relacionadas ao polo cefalico do embrido, nessa fase inicial do desenvolvimento, até a

formagao definitiva da coluna vertebral chamada notocorda. Todos os vertebrados incluindo os



humanos possuem esse grupo de células. No decorrer do desenvolvimento, a camada média fecha
a notocorda, o mesoderma paraxial, dividindo em somitos. Cada somito contém trés partes,
esclerotoma, que formara o corpo da vértebra, arco neural e costelas. Por essa razdo, qualquer
grupo de células da massa celular interna que desenvolvera o interior do embrido, desconectada
do seu restante, tal qual o Fetus-in-fetu, possuira coluna vertebral (SANGVICHIEN et al, 1982,
p.509).

As estruturas, com relagdo ao teratoma, que irdo se desenvolver dependem da camada
germinativa envolvida. Por exemplo, do ectoderma podera ser encontrado cabelo, dente. O tecido
neural também poderd ser encontrado a partir do ectoderma, de acordo com Willis, mas ndo
poderdo ser encontrados 6rgaos organizados como cérebro ou medula espinhal (SANGVICHIEN

et al, 1982, p. 509).

De acordo com a explanacdo, pode ser visto que ambos Fetus-in-fetu e teratoma tem sua
origem na fase inicial da formag¢dao do embrido, sendo possivel concluir que ambos derivam de

um embrido ou seus tecidos (SANGVICHIEN et al, 1982, p. 506).

Na maioria das vezes, ¢ observada a presenga do Fetus-in-fetu no retroperitonio, no entanto
para que ocorra a presenga da massa na localizagdo intracraniana, ¢ necessario que a massa
celular, do futuro feto parasita, tenha se separado, na fase de blastocisto, apdés um tempo superior
aquele do Fetus-in-fetu quando se encontrard na posi¢do retroperitoneal. Relembrando a
embriologia, quando ocorre um segundo foco de diferenciagdo celular na extremidade cranial do
embrido bilaminar, a semelhanca do né primitivo, € na mesma velocidade de formacao que este
ultimo, ocorrera uma formacdo de um craniopagus, ou seja, duas cabecas coladas, como ocorre
nos gémeos siameses. No entanto, se a velocidade de formagdo desse segundo foco de
diferenciacdo na extremidade cranial for mais lenta que a do n6 primitivo, ocorrerd a inclusdo da
segunda massa celular no interior deste ndé de Hensen, na localizacdo intraventricular
(GROSFELD et al, 1974, p. 83). Foram publicados alguns casos de Fetus-in-fetu intracraniais,
sendo um deles com um feto parasita ocupando o ventriculo lateral esquerdo e o terceiro

ventriculo (HUNG et al, 1993, p. 921).



Anélises moleculares em um estudo de Brand et a/ em 2004, usando marcadores genéticos
de cromossomos 14 e¢ 15 mostraram identidade genética entre o infante hospedeiro ¢ a massa
fetiforme, suportando a hipotese da origem a partir de uma tnica célula e facilitando a distingao

de teratoma maligno .

O crescimento de um Fetus-in-fetu ¢ inicialmente paralelo ao seu gémeo no utero, mas
abruptamente para por causa da dominancia vascular do gémeo hospedeiro ou um defeito no

gémeo parasita (HONG ef al, 2002, p. 1482).

A maioria dos casos de Fetus-in-fetu eram massas pedunculadas dentro de capsulas
contendo fluido € com um cordao umbilical composto de apenas 2 veias (HOEFFEL et al, 2000,

p. 1342).

H4 uma extensa controvérsia entre diferenciar Fetus-in-fetu de teratoma altamente
diferenciado. Segundo Willis ha caracteristicas que os diferenciariam como presenga de coluna
vertebral no Fetus-in-fetu, demonstrando que este passou do primeiro estagio da gastrulagdo,
envolvendo a formag¢ao do tubo neural, metamerizagao e desenvolvimento simétrico ao redor da
coluna vertebral. Outra caracteristica seria que os Orgdos desenvolveriam-se de modo
sincronizado, logo seriam encontrados no mesmo grau de maturacdo (DE LAGAUSIE et al,
1997, p. 115). Entretanto, segundo Gonzalez-Crussi Fetus-in-fetu € qualquer estrutura fetiforme
com um alto grau de desenvolvimento da organogenético ou com presenga de esqueleto axial (in

HOEFFEL et al, 2000, p. 1339).

Entretanto, pode haver casos em que ndo possa ser identificada espinha vertebral, mas que
tenha ocorrido metamerizagao e que possam ser identificados plexos nervosos no tubo digestivo e
melandcitos na pele, indicando a existéncia de notocorda durante o desenvolvimento. Na verdade,
em todos os casos publicados de Fetus-in-fetu, a maturacao de varios 6rgaos nao foi paralela ou
sincronizada, levando a diferentes estagios de diferenciagcdo entre eles (DE LAGAUSIE et al,
1997, p. 116). A ndo-visualizacdo da coluna vertebral através dos métodos de imagem pode ser

devido a um subdesenvolvimento da coluna vertebral ¢ a uma espinha vertebral marcadamente



displéstica, que, no entanto, ndo desautorizam o diagndstico de Fetus-in-fetu (PATANKAR ef al,
2000, p. 736).

Essa diferenca na diferenciagdo pode ser atribuida a vascularizagdo deficiente (DE
LAGAUSIE et al, 1997, p. 115). A maioria de Fetus-in-fetu ¢ ligada ao hospedeiro por veias
originadas a partir ou proximo da artéria mesentérica superior, uma derivagdo da artéria vitelina
direita em mamiferos. No hospedeiro, se a artéria mesentérica superior nao for diretamente
envolvida, a conexdo ¢ com ramos diretos da aorta, pequenos ramos retroperitoniais ou veias
diafragmaticas. Na localizacdo testicular, veias espermadticas, veias renais ou veias adrenais
podem ser envolvidas. Em poucos casos, uma conexao vascular definitiva pode ser reconhecida
entre um FIF e o seu hospedeiro. Em outros casos, uma rede capilar existia entre as duas
circulagdes. Portanto, a inexisténcia de um sistema cardiovascular no Fetus-in-fetu, levando a

hipoxia severa, ¢ responsavel pela falta de evolucao da massa (GROSFELD et al, 1974, p. 83).

As massas sao freqiientemente envolvidas por membranas semelhantes a amnio. Estruturas
semelhantes a um pequeno corddo umbilical, fixam-se a massa, sendo estes casos descritos em
raras ocorréncias, apesar de um caso ter sido encontrado com confirmagdo histoldgica.
Freqiientemente, ha anastomoses identificadas com veias do hospedeiro. Em um caso identificou-
se a fixacdo da vascularizagdo do feto parasita, através de um pediculo vascular a aorta, logo
abaixo da artéria mesentérica superior do feto hospedeiro (PATANKAR et al, 2000, p. 737). O
corddo umbilical possui vasa vasorum e fibras nervosas, sendo estas caracteristicas diferentes
daquelas encontradas em um corddo umbilical normal (GROSFELD et al, 1974, p. 82). Ja a
associagao com placenta do gémeo por parte do feto parasita nunca foi descrita (HOPKINS et al,

1997, p. 1478).

O diagnostico desta condigdo se da através de: avaliagdo pré-natal (USG materno),
anamnese, exames fisico, por imagem (radiografia simples, USG, tomografia computadorizada e
ressondncia nuclear magnética), laboratorial, histopatolégico e no ato cirargico (MAGNUS,

1999, p. 1863).



A anamnese pode revelar algum dado que leve a pensar na condi¢cdo primordial para que
aconteca o Fetus-in-fetu que € a gestagao gemelar, como a ocorréncia de fertilizagdo in vitro (DE
LAGAUSIE et al, 1997). Além disso, apds o nascimento, a anamnese pode revelar uma
sintomatologia compativel com efeito de massa, que dependendo da localizagdo do feto parasita
podera culminar com sintomas relacionados a compressao de orgdos ou estruturas daquela
topografia. Por exemplo, quando o feto se encontra no espago retroperitoneal, pode determinar
anormalidades no trato urinario devido ao refluxo ou a patologia obstrutiva urinaria, como
hidronefrose (NICOLINI et al, 1983, p.322). Outro exemplo seria a manifestacio no trato
gastrointestinal e anexos dele, como distensdo abdominal, dificuldade de alimentacdo, vOomitos e
ictericia. Dependendo do tamanho, pode inclusive comprometer a mecanica respiratoria, levando
a insuficiéncia respiratdria restritiva, cujo sintoma presente seria a dispnéia (HOPKINS et al,
1997, p. 1479). Hé4 poucos relatos de Fetus-in-fetu intracranianos, cuja manifestacio marcante
desta condi¢cdo ¢ uma hidrocefalia acentuada e com carater progressivo (HUNG et al, 1993, p.

922).

Na investigagdo pré-operatoria de um caso de Fetus-in-fetu foi identificada através de
radiografia simples de abdome em AP uma massa de tecido mole ocupando o hemi-abdome
esquerdo do hospedeiro, sendo que essa massa continha tecido calcificado, com aparéncia 6ssea,
de varios tamanhos e formas (VARANELLI et al, 2003, p. 520). A radiografia simples de
abdome pode mostrar, portanto, a coluna vertebral que ¢ elemento sugestivo no diagndstico desta

patologia (NAGAR et al, 2002, p. 134).

A ultrassonografia abdominal pode ser especialmente 1til na investigacdo quando ha sinais
clinicos inavalidveis ou insuficientes. Além do mais, a USG abdominal pode revelar a presenga
de esqueleto axial e membros (VARANELLI et al, 2003, p. 519), diagnostico diferenciais com
outras patologias do retroperitonio e abdomen (NICOLINI ef al, 1983, p. 322). Ainda no pré-
natal, a USG obstétrica pode ser 1til, ja mostrando alteragdes, por exemplo, abdominais do feto
hospedeiro. A USG obstétrica foi util em um caso de Fetus-in-fetu em nivel de desenvolvimento
avangado, com uma camara cardiaca, em que demonstrou atividade cardiaca intrinseca do feto
parasita, inclusive tendo sido possivel quantificar os batimentos cardiacos fetais (BCF=88 bpm)

(DE LAGAUSIE et al, 1997, p. 116).



Em 2003, Sinha e colaboradores realizaram uma revisao da literatura que mostrou que antes
de 1980 somente 16,7% dos casos tiveram diagndsticos pré-operatorios, e destes em torno de 9%
ndo puderam ser vistos apesar do exame histopatologico, devido a tomografia computadorizada
(TC) ainda nao ser, naquela época, uma realidade feita de rotina. No entanto, a ndo-visualizagdo
de coluna vertebral, ndo exclui o diagnostico de Fetus-in-fetu, uma vez que pode ter ocorrido um

subdesenvolvimento da coluna vertebral.

A TC além de ser muito Util na etapa diagnostica da patologia, ¢ ainda util no planejamento
do tratamento. A TC de multiplos pontos além de prover alta qualidade na imagem com alta
resolugdo espacial mostra menos artefatos que a TC com detector inico de imagem. A TC em 3D
¢ preferivel a TC axial para descrever uma lesao complicada com alta fidelidade, sendo esta util
para descrever a rela¢do topografica da massa fetiforme com as estruturas vizinhas, bem como
seu suprimento sanguineo (HONG et al, 2002, p. 1483). A deteccdo de vértebras e ossos longos

pela TC ¢ fundamental para ajudar a estabelecer o diagndstico de Fetus-in-fetu.

A Ressonancia Nuclear Magnética (RNM) foi utilizada em poucos casos, com o objetivo de
identificar a profundidade e extensdo da massa, apesar de ser considerada o método ideal de
estudo. A RNM, em um caso descrito por Sinha et al, pode observar além de uma excelente
delimitacdo dos tecidos, um bom delineamento do anel cranial do feto, que ndo pode ser

demonstrado pelas radiografias convencionais.

O principal diagnodstico diferencial de Fetus-in-fetu € o teratoma altamente diferenciado, no
entanto outras entidades podem confundir o diagnostico entre elas o pseudocisto meconial com
calcificagdo linear, o hamartoma mesenquimal toracico ou de parede abdominal, quando
visualizada lesdo toracica ou abdominal (VARANELLI et al, 2003, p. 518), ou ainda mais
dificilmente rins duplicados ou rins multicisticos, cistos em outros 6érgdos abdominais, tumores
abdominais benignos e malignos (como tumor de Wilms, neuroblastoma, hidronefrose), massas
inflamatdrias, abscessos e colegdes loculadas de fluidos e testiculos ectépicos (GROSFELD et al,

1974, p. 84).



O tratamento ¢ feito com resseccao total da massa fetiforme, bem como a ressecgao total de
toda a membrana que envolve o feto, uma vez que em um caso descrito por Hopkins et al em

1997, ocorreu transformag@o maligna apds a exérese.

A mensuracdo da alfa-fetoproteina (AFP) deve ser realizada, pois em 65% a 70% dos
pacientes ela encontra-se elevada. Os niveis de HCG também podem estar elevados em 50% a
65% dos pacientes que tém células germinativas tumorais (HOPKINS et al, 1997, p. 1479).

E, portanto, recomendado que os marcadores tumorais sejam monitorados mensalmente no
primeiro ano e a cada 2 meses no segundo ano. Os métodos de imagem devem ser efetuados 3, 6,

12 e 24 meses ap0s a terapia (HOPKINS et al, 1997, p. 1479).



IV. CASUISTICA E METODOS

IV.1. CASUISTICA

Relato de caso de Fetus in fetu em paciente masculino de 19 dias de vida atendido pelo

Servico de Cirurgia Pediatrica da Fundag¢ao Santa Casa de Misericérdia do Para.

IV.2. METODO

No presente trabalho foi realizado estudo de caso de um paciente de 19 dias de vida,
internado na FSCMPA, através de anamnese, exame fisico, andlise do prontuario e exames
complementares. A abordagem diagndstica incluiu: radiografias simples, ultra-sonografia e
exame anatomo-patoldgico realizados no referido hospital e em um laboratorio particular. Além

de dados epidemiologicos relevantes acerca da patologia estudada.

Também foi realizada revisao de literatura tendo como fonte de pesquisa artigos publicados
em revistas cientificas, sendo todos obtidos através da Coordenagdo de Aperfeicoamento de

Pessoal de Nivel Superior (CAPES), Bireme, Pubmed e no site de pesquisa Google.

Obteve-se 0 “Termo de Consentimento Livre e Esclarecido” do paciente conforme os
preceitos éticos citados no ‘“Manual de Trabalho de Conclusio de Curso” fornecido pela
Coordenacao do Curso de Medicina da Universidade Federal do Para (UFPA) (LEMOS, BAHIA
E BASTOS, 2004) e segundo a Comissdo de Etica em Pesquisa Envolvendo Seres Humanos da

FSCMPA.

O trabalho foi elaborado conforme as normas textuais estabelecidas no “Manual de
Trabalho de Conclusio de Curso” da biblioteca do Centro de Ciéncias da Saude da UFPA
(LEMOS, BAHIA E BASTOS, 2004).



V. RELATO DO CASO

V.1. REGISTRO DO PACIENTE

Fundagado Santa Casa de Misericérdia do Para

N°. do Registro: 362982

Identificagdo: Recém-nascido (RN) de A.C.B.M., masculino, 19 dias de vida, pardo e

paraense.

V.2. QUEIXA PRINCIPAL

Disten¢ao abdominal e desconforto respiratorio.

V.3. HISTORIA DA DOENCA ATUAL

Paciente nascido ha 19 dias na maternidade da FSCMPA, a termo, apresentagdo cefalica,
com membrana amnidtica rota no ato e com evolugdo para parto normal com auxilio de forceps
devido demora no canal de parto. Apresentou score de APGAR de 8/9 no 1° e 5° minutos
respectivamente. O peso foi de 3.545 gramas. Na sala de parto foi submetido aos procedimentos
de rotina (limpeza, aspiracdo, credé e vitamina K). Ao exame fisico inicial foi palpada volumosa
massa abdominal que ocupava flanco esquerdo, epigastro e mesogastro, e desconforto
respiratorio (batimento de asas do nariz e tiragem sub-costal) que foi revertido com oxigénio-
terapia. Foram solicitados os exames de rotina tipagem sanguinea, teste de Coombs direto e
indireto, radiografia simples de torax e abdomen, ultrassonografia abdominal, hemograma ,

proteina C reativa (PCR) e VDRL (Venereal Disease Research Laboratory).

O RN foi encaminhado ao Bergario Interno da FSCMPA por encontrar-se hipoativo € com

persisténcia do desconforto respiratorio.



Genitora com 27 anos, G7 P5N Al, realizou 8 consultas pré-natal. Apresentou como
intercorréncias na gestagdo um episodio de infec¢do do trato urinario, que foi tratado
satisfatoriamente com ampicilina, e corrimento vaginal de cor branca e sem odor que foi tratado
com sem sucesso com nistatina. Nega vicios e uso que qualquer medicacdo fora de orientagao
médica. Realizou USG obstétrica e foi suspeitado distengdo de algcas abdominais, segundo

informacao colhida.

V.4. ANTECEDENTES MORBIDOS FAMILIARES

Sem histdria familiar de diabetes mellitus, hipertensdo arterial, neoplasias, alergias e outras

doencas. Pai com malformagao nos dedos (polidactilia).

V.5. EXAME FiISICO

Paciente em bom estado geral, ativo, reativo, afebril, aciandtico, anictérico, eupnéico,

normocorado, hidratado, reflexos presentes e sem edemas.

V.5.1. APARELHO RESPIRATORIO

Murmurio vesicular presente bilateralmente e sem ruidos adventicios.

V.5.2. APARELHO CARDIOVASCULAR

Bulhas cardiacas normofonéticas, ritmo cardiaco regular e em dois tempos € sem sopros.

V.5.3. ABDOME

Globoso, distendido e com presenca de volumosa massa que ocupava flanco esquerdo,

epigastrio e mesogastrio, de limites imprecisos, pouco movel, indolor e sem sinais de irritacao

peritoneal.



V.5.4. APARELHO GENITO-URINARIO

Sem alteragdes

V.6. HIPOTESE DIAGNOSTICA

Massa abdominal a esclarecer e desconforto respiratorio precoce.

V.7 EVOLUCAO

Paciente recebeu os cuidados basicos da neonatologia na sala de parto. Foi submetido a
sondagem oro-gastrica (SOG) devido a achado de meconio durante o parto e também recebeu
oxigenacdo (oxihood) suplementar por apresentar leve desconforto respiratorio. Chamava a

atencdo uma volumosa massa localizada na regido abdominal.

Posteriormente foi encaminhado ao Bergario Interno da FSCMPA estando em regular
estado geral, hipoativo, reativo com leve desconforto respiratorio, boa perfusao capilar periférica,

afebril, acianotico, anictérico e sem edemas.

O quadro manteve-se inalterado até 5° dia de internagdo hospitalar (DIH) quando foi

retirada a SOG e a dieta foi liberada para leite materno.

No 7° DIH houve melhora do quadro respiratdrio mostrando-se eupnéico em ar ambiente.

Também foi solicitada realizagdo de tomografia computadorizada.

No 17° dia de internagdo através do resultado de exames de imagem radiografia abdominal
simples (volumosa massa que ocupava quase toda regido abdominal) e USG de abdomen (duas
massas com aspecto fetal parcialmente absorvidas e imagem que destacava esqueleto axial)

chegou-se ao diagnostico de FIF.



Foi indicada cirurgia, sendo realizada laparotomia exploradora (LE) com exérese de massa

tumoral no 19° DIH.

V.8. EXAMES COMPLEMENTARES

V.8.1. PROTEINA C REATIVA (PCR)

QUADRO 1. Resultados da mensuragao da PCR
DATA 23/11/04 05/12/04 09/12/04
PCR <ou=7 12 mg/L <ou=7
Resultado Negativo Positivo negativo

Fonte: Laboratdrio de Analises Clinicas da FSCMPA
Legenda: PCR (Proteina C Reativa). Valor de referéncia: < ou = a 7 = negativo ; > 7 = positivo.

V.8.2. VDRL

Nao Reator
V.8.3. TIPAGEM SANGUINEA (TS) E TESTE DE COOMBS DIRETO E INDIRETO

(TCD e TCI)

TS (Mae): ABO O Rh+
TS (RN): ABO O Rh +
TCD: Negativo

TDI: Negativo



V.8.4. HEMOGRAMA

QUADRO 2. Valores da mensuragdo do hemograma.

DATA 23/11/04 05/12/04 09/12/04 18/12/04
Hemacias 5.81 milhdes/ml | 4.51 milhdes/ml | 3.88 milhdes/ml 3,29 milhdes/ml
Hemoglobina | 20.0 g/dl 13.9 g/dl 12.0 g/dl 10,4 g/dl
Hematocrito 57.0 % 42 % 36.0 % 30.0 %
VCM 98.1 fl 93.11 92.7 1 91.1 11
HCM 344 pg 30.8 pg 30.9 pg 31,6 pg
CHCM 35.0% 33.0% 33.0% 34,6 %
RDW 17.1 % 15.7 % 16.1 % 15,8 %
Plaquetas 295 mil/mm® | 314 mil/mm?® | 239 mil/mm? 348 mil/mm?
Leucdcitos 24.4 mi/mm?® | 12.1 mil/mm?® | 10.2 mil/mm? 7.3 mil/mm?
Basofilos 0 % 0% 0% 1%
Eosinéfilos 1% 0% 2% 3%

Bastdes 0% 0 % 0 % 0%
Segmentados | 72 % 57 % 65 % 41 %
Linfécitos 15 % 42 % 26 % 38 %
Monécitos 12 % 1 % 7 % 17 %
Mielécitos 0% 0% 0% 0%
Metamielocitos | 0 % 0 % 0 % 0%
TOTAL 100% 100% 100% 100 %

Fonte: Laboratoério de Analises Clinicas da FSCMPA
Legenda: Hemacias (valor de referéncia (VR): 4,50 a 6,70 milhdes/ml); hemoglobina (VR:
14 a 18 g/dl); hematocrito (VR: 41 a 55%); VCM (volume corpuscular médio) (VR: 80 a 100
fl); HCM (hight densit lipoprotein) (VR: 25 a 35 pg); CHCM (concentragdo de hemoglobina
corpuscular média) (VR: 31 a 36 %); RDW (red cell distribuition width) (VR: 11,6 a 15,5%);
plaquetas (VR: 150 a 450 mil/mm?); leucécitos (VR: 6 a 10 mil/mm?); basofilos (VR: 0 a
2%); eosinofilos (VR: 0 a 7%); bastoes (VR: 0 a 5%); segmentados (VR: 37 a 80 %);
linfocitos (VR: 10 a 50 %); monodcitos (VR: 0 a 12%). Valores de referéncia do sexo

masculino, conforme o Laboratorio de Analises Clinicas da FSCMPA.



V.9. OBTENCAO DE IMAGENS

V.91. ULTRASSONOGRAFIA ABDOMINAL
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FIGURA 1: USG abdominal do RN mostrando duas
massas de forma fetal parcialmente absorvidas.

TN NS
—

DEAT

MDS TG0E TBOE Te 100%

FIGURA 2: USG abdominal do RN mostrando
esqueleto axial



V.9.2. RADIOGRAFIA ABDOMINAL

FIGURA 3: Radiografia abdominal FIGURA 4: Radiografia

simples do RN  mostrando abdominal simples do RN

volumosa massa (AP). mostrando ~ volumosa  massa
(Perfil).

FIGURA 5: Radiografia panoramica simples das massas fetais e radiografia
(magnificada) de uma das massas fetiformes evidenciando o esqueleto axial.



V.10. TRATAMENTO

Paciente foi submetido a tratamento cirargico sendo realizada laparotomia exploradora com
exérese de massa localizada na cavidade abdominal com pediculo fixado proximo a artéria
mesentérica inferior, dentro da qual foram encontradas duas massas com aspecto fetal. Nao houve

intercorréncias. Foi solicitado estudo anatomo-patologico da pega cirtrgica.

FIGURA 6: Aspecto do abdomen
antes da cirurgia.
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FIGURA 7: Massa localizada na cavidade
abdominal.



FIGURA 8: Dois FIF ligados por corddo umbilical
encontrados dentro da massa abdominal.

V.11. EVOLUCAO NO POS-OPERATORIO

Paciente retornou ao berc¢ario interno. Encontrava-se em respiragdo espontinea € com
sondagem oro-gastrica que apresentava drenagem de secre¢do clara. Foi prescrita dieta zero. No
4° PO foi retirada a SOG e a dieta foi liberada para leite materno. Evoluiu em bom estado geral,
ativo, reativo, eupnéico, hidratado, normocorado e sem edemas. Nao apresentou qualquer queixa
relacionada a cirurgia e a ferida operatoria (FO) apresentava-se com bom aspecto e sem sinais de
infeccdo. Recebeu alta no 9° PO com orientagdo para retornar ao ambulatério de Cirurgia

Pediatrica para realizar acompanhamento.
V.12. ANATOMO-PATOLOGICO
V.12.1. MACROSCOPIA
Estruturas fetiformes pesando juntas 120 gramas. A maior mostra extremidade cranial

ovoide, amolecida, de aspecto gelatinoso, medindo 4,5 x 3,5 x 2,5 cm e a menor exibe

extremidade cranial ovoide firme-eslastica, amarelada, medindo 2,5 x 2,0 x 2,0 cm. Externamente



a pele ¢ lisa e com implantacdo irregular de pélos. Ambas ndo apresentam face. Presenga de
troncos com membros superiores ¢ inferiores dispostos simetricamente, com maior
desenvolvimento dos inferiores. Da por¢do ventral partem dois segmentos cilindricos de 3,0 x 0,7
cm no maior didmetro que se unem em membrana de aspecto enrugado , cor pardo-clara que
mede 9,0 x 3,5 cm. Genitdlias externas pouco desenvolvidas sugerindo diferenciagdo masculina.
Aos cortes, as extremidades craniais revelam cavidades preenchidas com liquido e escasso tecido
amarelado, eléastico e irregularmente distribuido. Os cortes sagitais do tronco mostram coluna
espinhal contendo medula amarelada, por¢des de tubo digestivo e areas cisticas de contetido
gelatinoso medindo 1,5 x 1,0 cm. (13f; 10b; cr; A — membrana; B- defeito de parede abdominal;
C- extremidade cranial do feto maior; D- extremidade cranial do feto menor; E- cortes sagitais do

tronco/SP).

V.12.2. MICROSCOPIA

Os cortes histoloégicos de ambas as estruturas fetiformes revelam aspectos semelhantes.
Estdo revestidas por pele com estruturas anexiais presentes, tecido adiposo subcutineo e parede
muscular esquelética. Cortes transversais de extremidades craniais mostram tecido nervoso pouco
diferenciado , bastante autolisado na estrutura maior, percebendo-se cavidades revestidas e
preenchidas por plexos corodides. Os cortes sagitais do tronco mostram coluna vertebral em
ossificagdo endocondral, com porg¢do central ocupada pela medula espinhal e com nervos
periféricos presentes. Nao se identificam estruturas toracicas ou diafragma. Presenca de
fragmentos de tubo digestivo representativos de intestino. Nao se observam gonadas. Observam-

se ainda estruturas sugestivas de corddes umbilicais € de membrana corioamniotica.

V.13.3. DIAGNOSTICO APOS MICROSCOPIA

Fetus in fetu
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FIGURA 9: Visdo panoramica das massas
fetiformes.

FIGURA 10: Corte sagital evidenciando
esqueleto axial e tecido digestivo.

FIGURA 11: Membrana corioamnidtica (40X).



FIGURA 12: Uma artéria e duas veias. Estrutura sugestiva de cordao
umbilical (10X).

FIGURA 13: Seqiiéncia mostrando tecido epitelial, subcutaneo,
muscular e dsseo dispostos de maneira organizada (10X).

FIGURA 14: Tecido digestivo (10X).



FIGURA 15: Tecido nervoso / plexo cordide
(10X).

V.13. ACOMPANHAMENTO DO PACIENTE

Paciente retornou para o hospital para consulta a nivel ambulatorial no 17° PO nao
apresentando queixas. Encontrava-se em bom estado geral, ativo, reativo, afebril, aciandtico,
anictérico, eupnéico, hidratado, normocorado, reflexos presentes ¢ sem edemas. A ferida
operatdria apresentava bom aspecto e ndo tinha sinais de flogose. Posteriormente ndo houve

acompanhamento.



VI. DISCUSSAO

Os achados clinicos apresentados sdao de um RN do sexo masculino e de 19 dias de vida
cujo diagnostico estabelecido foi de Fetus in fetu (FIF). E uma patologia extremamente rara tendo

somente 87 casos relatados até 2000 (HOEFFEL et al, 2000).

Os aspectos anatomicos e histoldgicos encontrados preenchem os critérios para definicao de
tal diagnostico, a saber: massa com aspecto fetal encontrada dentro de um hospedeiro e presenga
de esqueleto axial com 6rgdos e membros dispostos simetricamente ao seu redor ou diferenciacao

organogenética (HOEFEL et al, 2000).

A literatura descreve casos nas mais diversas idades, com a maior predomindncia na faixa
etaria pediatrica ¢ com predominancia no sexo masculino (HOEFEL et a/, 2000), assim como no
caso descrito neste trabalho. E, que normalmente é encontrada somente uma massa dentro de
cada hospedeiro, o peso varia de 13g a 1800g e o sexo ¢ o mesmo do gemelar (THAKRAL et al,
1998). Este trabalho apresentou duas massas fetiformes, mas os outros itens estdo de acordo com

o que refere a literatura.

Sabendo-se que o FIF ¢ resultante de uma divisdo desigual das células totipotentes de
blastocistos, que iriam gerar uma gestacdo gemelar, sendo esta monocoridnica diamnidtica. Caso
fosse realizado o caridtipo e a especificacdo do tipo sanguineo entre o feto ou neonato portador e
o feto parasita, ter-se-ia como resultado uma total identidade genética (DE LAGAUSIE et al,

1997). Neste trabalho ndo foi realizado o estudo do caridtipo e nem a tipagem sanguinea.

Na grande maioria das vezes apresenta-se como uma massa palpavel localizada na regido
abdominal e o diagndstico ¢ auxiliado por exames de imagem como: radiografia simples,
tomografia computadorizada, ressonancia nuclear magnética (THAKRAL et al, 1998) e
ultrassonografia, sendo esta ultima 1til até mesmo para diagnéstico pré-natal (NICOLINI et al,
1983). Neste caso a localizagdo da massa foi a mesma da mais encontrada na literatura € o
diagnodstico foi confirmado apds o nascimento com auxilio somente da radiografia simples e da

ultrassonografia abdominal.



O tratamento realizado foi cirurgico, sendo feita a exérese de tal massa, assim como

preconiza a literatura (HOEFEL et al, 2000).

Normalmente os FIF intra-abdominais estdo suspensos por um pediculo e completamente
recobertos por um saco que tem algum tipo de liquido no seu interior. Tal pediculo em grande
parte dos casos estava proximo a artéria mesentérica superior ou na base do mesentério. Em
somente 2 casos foi observada uma conexdo vascular e entre os 87 casos relatados até 1998, em
somente um caso foi verificada a presenga de membrana corioamnidtica (THAKRAL et al,
1998). Neste caso havia o pediculo de estava proximo a artéria mesentérica inferior € um saco
com liquido claro no seu interior. Também foi evidenciada a presenca de membrana
corioamnidtica e conexdo vascular que sugeria ser corddo umbilical, este se mostrava de forma

anormal contendo 1 artéria, 2 veias € nervos.

Ao exame anatomo-patologico, foi possivel observar tecido 6sseo, cerebral e intestinal, os
quais segundo Thakral sdo os mais comumente encontrados e também foi possivel observar esses

tecidos dispostos de maneira organizada, o que suficiente para diferenciar o FIF de teratoma.

Devido o risco de malignizacdo Hopkins et al sugerem que deve ser realizado um
acompanhamento pos-cirdrgico, sendo realizada monitorizacdo de AFP ¢ HCG mensalmente no
primeiro ano e a cada 2 meses no segundo ano. Os métodos de imagem devem ser efetuados 3, 6,

12 e 24 meses apos a cirurgia. Neste trabalho ndo foi realizado qualquer acompanhamento.



VII. CONCLUSAO

No presente ensaio de trabalho cientifico foi apresentado um caso de FIF e sua associagao
com condicao clinica de base discutida a luz do que consta sobre o tema nos textos consultados.

Nenhuma duvida quanto a certeza do diagndstico parece existir.

Apesar de ser uma condigdo extremamente rara, o FIF deve ser levado em consideracao
como diagnostico diferencial no que diz respeito as massas abdominais de causa indefinida,
principalmente em neonatos e na infancia, isso por ser a localizacdo e faixa etiria mais

predominante, respectivamente.

Devido a sua baixa incidéncia e auséncia de sintomatologia especifica, que certamente
influi para o seu desconhecimento ou pouco conhecimento no meio médico, apos a revisdo de
varios artigos cientificos, verificou-se alguns erros na condu¢do deste caso, principalmente no
acompanhamento pos-cirirgico, onde devido o risco de malignizacdo, a literatura deixa claro ¢
necessario acompanhar o paciente fazendo rotineiramente exames de imagens e dosagem de

marcadores tumorais, porém neste caso ndo houve acompanhamento do paciente.
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ANEXO A

GOVERNO DO ESTADO DO PARA :
FUNDACAO SANTA CASA DE MISERICORDIA DO PARA
COMITE DE ETICA EM PESQUISA

TERMO DE APROVAGAO

A Comiss&o de Ftica em Pesquisa analisou no dia 10 de dezembro de 2006 o
projeto de pesquisa intitulado “ FETUS IN FETU: RELATO DE UM CASO E
REVISAO DE LITERATURA ” de autoria dos discentes DIEGO LOUREIRO DOS
SANTOS E RODRIGO MONTEIRO DE OLIVEIRA | orientados pela Prof. Pos-
graduado MANOEL EDUARDO AMORAS GONCALVES, aobtendo APROVAGAO
com autorizagéo para desenvolvé — lo, nesta Instituicdo .

Belém,19 de dezembro de 2006.

Informo ainda, que V. Sa. devera apresentar relatério final, previsto para 01/06/07
para este Comité acompanhar o desenvolvimento do projeto ( item VII.13.d. da

Resolugao n® 196/96 — CNS / MS).

Atenciosamente,

_;/ @Z%/@W

Dra. Simone Conde
Coordenadora do CEP



ANEXO B

Termo de Consentimento

Pelo presente Termo de Consentimento, declaro que fui informada de forma clara,
detalhada e por escrito, da justificativa, dos objetivos e dos procedimentos da pesquisa intitulada
“FETUS IN FETU: RELATO DE CASO E REVISAO DE LITERATURA™.

Fui informada ainda:

a) Da liberdade de participar ou nio da pesquisa. tendo assegurado essa liberdade sem
quaisquer represdlias atuais ou futuras, podendo retirar meu consentimento em qualquer
ctapa do estudo sem nenhum tipo de penalizagio ou prejuizo.

b) Da seguranga de que o paciente estudado ndo serd identificado e que se mantera o carater
confidencial das informagdes relacionadas com a sua privacidade, a protecao da imagem
do paciente e a ndo estigmatizagio.

¢) Da liberdade de acesso aos dados do estudo em qualquer etapa da pesquisa.

d) Da seguranca de acesso aos resultados da pesquisa.

Nestes termos e considerando-me livre e esclarecido, consinto em autorizar a participacio

do meu filho na pesquisa proposta, resguardando aos autores do projeto a propriedade

intelectual das informagdes geradas e expressando a concorddncia com a divulgagio

publica dos resultados.

Belém-PA: _ / /

rlw ) Qﬁ&mﬂ- «

\

Assinatura do responsavel de RN de A.C.B.



