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RESUMEN

Los siameses han fascinado a la población médica y al público 
en general desde la antigüedad. Aristóteles atribuía el origen 
de los siameses a la cantidad de semen y a la forma del vien-
tre. Hipócrates creía que la gran cantidad de «semillas» eran 
las responsables de los embarazos múltiples y de los siameses. 
Ambroise Paré describió diferentes casos imaginarios y reales 
de craneópagos e isquiópagos. El primer caso documentado 
de siameses fue en Inglaterra en al año 1100, pasaron su vida 
unidas de los hombros y caderas. En el presente, se reporta un 
caso de siameses toracoonfalópagos referidos de un Hospital 
de Guerrero, un embarazo normoevolutivo, sin control prena-
tal. Al ingresar al Instituto se determina por medio de ultraso-
nido la presencia de corazones independientes con pericardio 
fusionado, tetralogía de Fallot en uno de los siameses y ectopia 
del corazón, así como hígados independientes unidos por un 
istmo e independencia del resto de las estructuras. Se optimiza 
a cada uno de los siameses para llevar a cabo una separación 
de forma electiva, 48 días posteriores a su nacimiento, se lleva 
a cabo separación de siameses. Sin embargo, uno solamente so-
brevive cinco días posteriores a la separación por repercusión 
hemodinámica presentando choque cardiogénico. Se presenta 
el caso así como las intervenciones realizadas a cada uno de 
ellos, haciendo énfasis en que este caso ha sido el último repor-
tado en nuestro Instituto en los últimos 10 años.
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SUMMARY

The siamese have fascinated the medical and general public since 
ancient times. Aristotle attributed the origin of the Siamese to the 
amount of semen and the shape of the belly. Hippocrates believed 
that the large number of «seeds» were responsible for multiple 
pregnancies and conjoined twins. Ambroise Paré described differ-
ent real and imaginary cases of craniopagus, ischiopagus. The 
first documented case of conjoined twins was in England in the 
year 1100, they spent their life joined by their shoulders and hips. 
We report a case of conjoined toracoonphalopagus twins referred 
to a Hospital in Guerrero, a normal evolution pregnancy without 
prenatal care, upon entering the Institute ultrasound determined 
the presence of independent hearts with fused pericardium, Fallot 
tetralogy in one of the siamese, ectopy of the heart, independent 
livers joined by an isthmus and independence of other structures. 
Preparations are made to carry out a planned separation. 48 days 
after birth, however, 5 days after the separation there are hemo-
dynamic repercussions causing cardiogenic shock. The case and 
interventions carried out in each one are presented, emphasizing 
that this case was the last one reported in our Institute in the past 
10 years.

Key words: Siamese, toracoonphalopagus.

INTRODUCCIÓN

Los gemelos unidos es una entidad médica a la que 
rara vez se enfrenta el médico, tanto al reto qui-
rúrgico como a las consideraciones éticas que exige 

su manejo. La incidencia de este problema se esti-
ma entre 1 a 1.3 por cada 100,000 nacidos vivos, 
aunque gran parte de los embarazos de este tipo 
terminan prematuramente, ya que el embarazo es 
interrumpido y pocos casos son divulgados en la 
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literatura médica. Se reporta un caso de siameses 
toracoonfalópagos.

Como ya está reportado en la literatura, el pronós-
tico en la separación de los siameses es mejor cuando 
se realiza de manera electiva. La mortalidad aumenta 
de manera agresiva cuando las separaciones se reali-
zan como urgencia por deterioro orgánico. Este tra-
bajo corrobora que la separación electiva tiene mejor 
pronóstico, sin embargo, por las malformaciones con-
génitas en cada uno de los individuos, la evolución es 
impredecible y las complicaciones pueden llevar a des-
enlaces fatales, a pesar del manejo multidisciplinario 
que se lleva a cabo en estos casos.

El objetivo de este trabajo es presentar un caso clí-
nico de separación de siameses toracoonfalópagos que 
se llevó a cabo en el Instituto Nacional de Pediatría en 
el año 2010 y que no se había reportado alguno en los 
últimos 10 años en dicho nosocomio.

CASO CLÍNICO

Pacientes del sexo masculino, gemelos unidos, con 
antecedentes de relevancia de ser productos de la pri-
mera gestación de madre de 17 años y padre de 25 
años de edad, de Llano de Maguey, municipio de San 
Luis Acatlán, Guerrero, con lengua indígena mixteca. 
Aparentemente sanos, sin reportar consanguinidad ni 
endogamia, aunque con apellidos y origen de la misma 
comunidad. El embarazo no tuvo control prenatal, no 
tomó vitaminas, ni ácido fólico, ni hierro, ni medica-
mentos, tampoco con ultrasonido de control prenatal. 
Aparentemente cursó con embarazo normoevolu-
tivo y no saben de exposición a teratógenos físicos, 
químicos y biológicos. Pacientes unidos por el tórax 
(toracópagos) y abdomen (onfalópagos) (Figura 1), 
aparentemente de 39 semanas de gestación, referidos 
por la partera por presentación pélvica y atendidos en 
el Hospital de Tlapa de Comonfort, donde se realizó 
cesárea sin complicaciones aparentes, obteniendo pro-
ductos con un peso común de 3,990 g, talla de 43 cm 
y Apgar de 7/8. Ameritaron manejo con bolsa y mas-
carilla; fueron referidos inmediatamente al Instituto 
Nacional de Pediatría.

Se realizó ultrasonido donde se determinó la pre-
sencia de corazones independientes, con pericardio 
fusionado, dos hígados unidos por un istmo e inde-
pendencia del resto de las estructuras.

Dadas las condiciones clínicas de los siameses y 
por los reportes de la literatura que evidencian que la 
separación tardía es de mejor pronóstico, se llevaron 
a cabo juntas académicas donde se determinó que a 
un mes de nacidos se iniciara el proceso de expansión 
tisular por parte del Servicio de Cirugía Plástica del 

Instituto Nacional de Pediatría. Expansión que se lle-
vó a su fin hasta el momento de la separación de los 
pacientes (Figuras 2 a 6).

El 25 de agosto de 2010 se llevó a cabo la separación 
de los siameses con un manejo multidisciplinario por 
parte de los Servicios de Anestesiología, Neonatología, 
Cirugía Plástica, Cirugía Cardiovascular, Cirugía Pe-
diátrica y Enfermería, teniendo disponibles dos quiró-
fanos. Se logró el retiro de los expansores con ganancia 
cutánea limitada. La separación del pericardio, sepa-
ración de los dos hígados y los defectos torácicos se 
cubrieron con malla de titanio, dermis acelular (Allo-
derm) y colgajos expandidos. En el abdomen se colo-

Figura 1. Marcaje para la colocación de expansores.

Figura 2. Colocación de expansores.
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caron mallas de Goretex y polipropileno (Figura 8), y 
el cierre cutáneo se afrontó adecuadamente. En el de-
fecto torácico del siamés, en uno fue imposible reposi-
cionar anatómicamente el corazón, ya que presentaba 
bajo gasto hemodinámico y se optó por colocar la malla 
de titanio a manera de cubierta provisional con dermis 

acelular y piel expandida. El siamés 2 (Christopher), 
logró tener un postoperatorio inmediato adecuado.

Dada la repercusión por la tetralogía de Fallot del 
siamés 1 (Víctor) y el sitio ectópico del corazón, el pa-
ciente falleció a los cinco días de la separación, el 30 
de agosto de 2010 por choque cardiogénico.

A los cinco días del posoperatorio del siamés sobre-
viviente se detectó un sufrimiento vascular cutáneo 
de la región precordial, por lo que se optó por colocar 
expansores tisulares en regiones torácicas laterales 
con evolución tórpida. Dada la innovación de produc-
tos no invasivos que favorecen la granulación y el cie-
rre oportuno de las áreas cruentas, se logró someter 
al paciente a terapia VAC (Figura 7), con el recambio 
de esponjas entre 3 a 5 días de acuerdo al gasto de la 
herida y con irrigación de antibiótico tópico de acuer-

Figura 3. Separación de siameses toracoonfalópagos.

Figura 4. Corazones independientes con pericardio fusionado.

Figura 5. Hígados independientes unidos por el istmo.

Figura 6. Separación de siameses.
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do con los resultados de antibiogramas para evitar la 
colonización de la región. Una vez que se obtuvieron 
cultivos negativos y con el antecedente de expansión 
fallida, se decidió el retardo vascular de colgajos late-
rales, que a las tres semanas de retardados se logró su 
rotación y cierre del defecto torácico.

COMENTARIOS

A pesar de artículos reportados en diversas partes 
del mundo, y apegándose a los centros con mayor ex-
periencia en la separación de siameses, cada caso es 
particular, aún más siendo casos tan aislados que se 
presentan en el Instituto Nacional de Pediatría. Esta-
mos por formar un consenso en el cual tengamos acer-
camiento con gente de mayor experiencia, sin impor-
tar el lugar del mundo y así poder brindar un manejo 
multidisciplinario con resultados más seguros.

Los siameses han fascinado a la población médica y al 
público en general desde la antigüedad. Aristóteles atri-
buía el origen de los siameses a la cantidad de semen y a 
la forma del vientre. Hipócrates creía que la gran canti-
dad de «semillas» eran las responsables de los embara-
zos múltiples y de los siameses. Ambroise Paré describió 
diferentes casos imaginarios y reales de craniópagos e is-
quiópagos. El primer caso documentado de siamesas fue 
en Inglaterra en al año 1100, pasaron su vida unidas de 
los hombros y caderas. Después de la muerte de una de 
ellas, la otra hermana se negó a ser separada, refiriendo 
«llegamos juntas y nos vamos juntas».1-4

En la historia hay evidencia de casos de los gemelos 
unidos y el más antiguo parece ser el de una estatuilla 
de mármol que representa a gemelos parápagos: «la 
diosa doble», que data del siglo VI a.C. Otro ejemplo 

temprano es el tallado de gemelos pigópagos en una 
piedra que data del año 80 a.C., descubierta en Fiesole 
y se encuentra en el Museo de San Marco, en Floren-
cia, Italia.

Sin embargo, el más célebre par de gemelos unidos 
ha sido el de Chang y Eng, nacidos en Siam en 1811; 
ellos se casaron y vivieron en casas separadas (tres 
días en cada una) y tuvieron 22 hijos, y sobrevivieron 
hasta los 63 años de edad.4

Hasta hace poco, la fusión incompleta de un óvulo 
fertilizado se aceptaba como la hipótesis de la causa 
de los siameses. Una nueva visión de la embriogéne-
sis ha presentado pruebas que resultan de la unión 
secundaria de dos discos embrionarios monoovulares 
originalmente separados. Todos los siameses son mo-
noovulares y monoamnióticos. Durante la tercera o 
cuarta semana del desarrollo embrionario, la separa-
ción previa de los discos embrionarios se vuelve a unir 
dorsalmente (craneópagos, raquípagos, pigópagos), 
ventralmente (cefalópagos, toracópagos, onfalópagos, 
isquiópagos, parápagos) en sitios donde el ectodermo 
está ausente o abierto. Estas áreas incluyen el cora-
zón, diafragma, orofaringe, membranas cloacales, 
tubo neural y la periferia de los discos embrionarios. 
La unión siempre es homóloga, cara a cara, cola a 
cola, y puede ser orientada rostro-caudal dependiendo 
de la relación de los discos embrionarios al momento 
de la fusión.5-13

La tasa estimada de siameses es alrededor de 1 a 
1.3 por 100,000 nacidos vivos.14,15 Aparentemente la 
edad materna y la paridad no afectan para el desa-
rrollo de siameses. La mayoría son del sexo femenino 

Figura 7. Siamés con sistema VAC.

Figura 8. Siamés con malla de Goretex y polipropileno.
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con relación 3:1. Es más común la unión a la mitad 
del cuerpo en 30%, cefálica en 12%, isquiópagos alre-
dedor de 25% y otras malformaciones en 6%.15-19 Los 
suplementos tiroideos, proclorperazina, clomifeno y 
anticonceptivos orales son medicamentos asociados 
con el riesgo de tener siameses.16

Se han descrito muchas clasificaciones de los patrones 
de unión de los siameses. Todas incorporan el sitio de 
unión más prominente, seguido de la terminación griega 
«pagus», que significa «unido». Se reconocen ocho tipos 
de unión en los siameses como lo describe Spencer:12 

Ventral: rostro: onfalópagos (ombligo), toracópagos (pe-
cho), cefalópagos (cabeza). Caudal: isquiópagos (cadera). 
Lateral: parápagos (lado). Dorsal: craneópagos (casco, 
cráneo), raquípagos (espina) y pygópagos (nalgas).

Craneópagos: Representan de 2 al 6% de los siame-
ses nacidos,11,22 aproximadamente 1 de cada 2 millo-
nes de nacidos vivos22 y predomina el sexo femenino 
en 80%. Otras malformaciones intra y extracraneales 
son comunes.23 Pueden compartir cráneo, membranas 
y cerebro, pero la cara es independiente y el aguje-
ro magno y la espina están separadas. Los siameses 
craneópagos que tienen cortezas cerebrales conti-
guas demuestran conducta completa independiente. 
El electroencefalograma muestra actividad eléctrica 
independiente y se sugiere que no hay caminos neu-
ronales compartidos. Es importante determinar el es-
tado de los ventrículos cerebrales cuando se planea la 
separación, debido al sangrado que se puede presen-
tar y al deterioro neurológico que conlleva.

El rango de mortalidad perioperatoria de siameses 
con craneópagos es de 6%. La separación de urgencias 
eleva la mortalidad al 80%.24-30

Onfalópagos y toracópagos: unidos por el tórax y 
el abdomen. Siempre comparten alguna estructura 
cardiaca, por lo que la separación causa gran número 
de defunciones. Cuando la separación es de urgencia, 
por lo general uno de los siameses fallece, debido a 
defectos cardiacos severos que hacen imposible la re-
construcción.33

Parápagos: unidos por las partes laterales del cuer-
po. Representa el 11% de los siameses.6 En su mayoría 
comparten el tórax y estructuras cardiacas, por lo que 
hace casi imposible su separación sin morir. Además, 
tienen graves deficiencias neurológicas, debido a que 
la espina dorsal puede estar compartida. Muchos de 
estos siameses deben tener cuidados de soporte y en 
su mayoría mueren después del nacimiento.

Isquiópagos: Representan un reto importante, ya 
que muchas veces comparten el hígado, tracto gastro-
intestinal, sistema genitourinario y huesos pélvicos. 
Cada uno tiene una pierna normal y una tercera pier-
na, malformada. El tejido blando de la tercera pierna 

por lo general, se utiliza para cubrir defectos del tejido 
blando de alguno de los siameses al momento de la 
separación, dejando a cada uno de los siameses con 
una pierna viable.

Pygópagos: Unidos por los glúteos, sacro y cóccix; 
pueden compartir la parte final de tracto gastrointes-
tinal y el sistema genitourinario. Representan el 18% 
de los siameses.

Raquípagos: Extremadamente raro, unidos por la 
columna vertebral.25

CONSIDERACIONES ÉTICAS

Las cuestiones morales, éticas, legales y religiosas 
con frecuencia complican la separación de los sia-
meses. Los padres y los pacientes tienen el derecho 
a la privacidad, el consentimiento quirúrgico, la 
asignación de órganos, genitales y el sacrificio po-
tencial de uno de los gemelos en beneficio del otro, 
es una decisión muy difícil de tomar al separar los 
siameses. Los beneficios en cuanto a la calidad de 
vida y función, con o sin separación, son también 
consideraciones sumamente importantes. Se ha vis-
to que el Comité de Ética de los hospitales desem-
peña un papel importante cuando las familias están 
confundidas en la decisión.31

CONSIDERACIONES QUIRÚRGICAS

En grandes centros hospitalarios, la separación de 
los siameses ya no es experimental. Aproximada-
mente 50% de los siameses mueren en el primer día 
de vida extrauterina. Los siameses que requieren 
separación de emergencia tienen rangos de sobre-
vida de 30 al 50%. La cirugía programada eleva el 
rango de sobrevida entre un 80 a 90%.32,33 En series 
reportadas por O´Neill,33 cerca de 40% sobreviven a 
10 años debido a otras anomalías reportadas. El pri-
mer reporte de separación de siameses onfalópagos 
fue en 1902, se llevó a cabo la separación a los 12 
años de vida extrauterina, sin embargo, una de los 
siameses murió, debido a causa de peritonitis pos-
terior a la separación. Los rangos de éxito absoluto 
son difíciles de determinar, porque por lo general, 
uno de los siameses morirá durante la cirugía. Sin 
lugar a dudas, la separación de urgencia tiene gran 
índice de mortalidad, disminuyendo ésta con la se-
paración coordinada y planeada.

RESULTADOS

La mortalidad se presentó a los cinco días de la se-
paración en el siamés número 1 (Víctor), debido a 
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causas de la tetralogía de Fallot. La limitación en la 
expansión de la piel repercutió en el siamés número 2 
(Chirstopher), ya que la pérdida de calor y el contacto 
con el medio exterior favoreció a colonizaciones fre-
cuentes y deterioro orgánico, a pesar de la ayuda de 
la terapia VAC. Una vez aislado el defecto, mejoraron 
las condiciones.

CONCLUSIONES

El manejo de los siameses debe ser multidisciplinario 
con cirugía electiva. Debe haber experiencia en el ma-
nejo de siameses por parte del equipo a participar. Los 
defectos torácicos, abdominales y cutáneos residuales 
aumentan la morbimortalidad.
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