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Gemel os unidos toracopagos.
Estudio post mortemy revision de laliteratura

Adriana Lopez-Méarquez,* Victor Hernandez-Avendafio,**
Marco Antonio Duran-Padilla*

RESUMEN

Los gemelos toracoépagos son una condicion rara en la cual existe predominio del sexo femenino. El caso presen-
tado trata de gemelos con caracteristicas inusuales como: sexo masculino, con tracto respiratorio, corazén, asi
como tubo digestivo superior (hasta porcién proximal de yeyuno) Unicos. En la literatura disponible se ha informado
que aproximadamente el 60% de los gemelos unidos nacen vivos y el 35% viven s6lo un dia. Aunque no existe
acuerdo sobre la clasificacion y la embriogénesis de esta malformacion, la teoria mas aceptada es la propuesta por
Spencer quien concluy6, después de la revision de mas de 1,800 casos, que esta alteracion resulta de la unién se-
cundaria de dos discos embridnicos separados originalmente. En el presente caso, la fusién probablemente debié
ocurrir en etapas muy tempranas, debido a que presentaron fusion de estructuras situadas en la region posterior del
disco embrionario.
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ABSTRACT

Conjoined twins of the thoracopagus variety are rare. They are usually female. This case was unusual in that they
were male with and one respiratory tract, heart and upper digestive tract (until the jejunum) between them. Accord-
ing to the literature, 60% of conjoined twins are born alive and 35% live only one day. There is disagreement con-
cerning the classification and embryogenesis of this condition and most accept Spencer’s theory which, after a revi-
sion of 1800 cases, postulates that the anomaly results from a secondary union of two embryonic discs originally
separate. Probable in the present case the fusion must have occurred at an early stage, because of the fusion of
structures in the posterior region of the embryonic disc.

Key words: Thoracopagus, twins, conjoined twins.

INTRODUCCION esta fusionado el corazén, en el 50% el intestino y
virtualmente todos comparten el higado.'? La espe-

ranza de supervivencia y separacién quirargica re-

La incidencia de los gemelos unidos ha sido reporta-
da en 1 en 50,000 nacimientos. De las diversas for-
mas de presentacion de los gemelos unidos, los tora-
copagos tienen una frecuencia del 40%; en el 75%
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gistrada en la literatura es muy desalentadora. Sélo
existen reportados tres casos de separacion exitosa
de este tipo de gemelos, en una de estas parejas uno
de los gemelos sobrevivio alrededor de un mes, en
otra uno de los gemelos sobrevivié dos afios des-
pués de la separacion y en el tercer caso sélo un ge-
melo se encontraba sano a los 15 afios®° Se informa
un caso poco frecuente de gemelos toracépagos de
sexo masculino con estudio de autopsia completo y
se hace una revision de la literatura.
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PRESENTACION DEL CASO

Gemelos unidos de madre de 22 afios de edad, con
antecedentes, de gesta Il para I, un hijo vivo de un
afio ocho meses aparentemente sano. Refirid control
prenatal en ocho ocasiones. Acudid a esta unidad
por presentar dolor tipo obstétrico, se diagnostico
como fase activa de trabajo de parto y, mediante es-
tudio radiogréafico, embarazo gemelar. Debido a la
presencia de bradicardia se decidio la interrupcion
del embarazo via abdominal. Se obtuvieron gemelos
unidos que fallecieron 26 minutos después.

Se realizo el estudio de autopsia de un par de ge-
melos masculinos toracopagos (llamados asi con
base en la clasificacion de Rowena Spencer)® con
las siguientes caracteristicas: unidos cara a cara, de
la porcién superior del térax (cuello) hasta el ombli-
go, compartian el corazdn; tenian cuatro brazos, asi
como cuatro piernas; la pelvis no estaba unida. La

Figura 1. Obsérvese en la cara “ anterior” de los gemelos la
emergencia del cordon umbilical.
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Figura 2. Se muestra la hiperextension cervical y lordosis lum-
bar grave.

identificacion de los mellizos se realizé de acuerdo a
la terminologia de Schwalbe®), en donde la cara “an-
terior” de la fusion fue determinada por la emergen-
cia del cordén umbilical —con base en la ausencia
de otras marcas anatémicas especificas tales como:
pezones, o0 un lado con mayor exposiciéon del abdo-
men— (Figura 1). Una vez, que se determiné la cara
“anterior” de los toracépagos, se identificaron a los
infantes como “gemelo derecho” (GD) y “gemelo iz-
quierdo” (GI).

Los gemelos de 34 semanas de gestacion fueron
monoamnidticos, con una placenta y un cordén um-
bilical con cinco vasos.

Los gemelos fueron casi simétricos, unidos ven-
tralmente de la porcion superior del cuello hasta el
ombligo, en donde habia un onfalocele de 10 x 7 cm.
En el area occipital se encontr6 aumento de volu-
men, de consistencia blanda en ambos gemelos;
posteriormente, durante la autopsia, se encontro
edema y congestion en los tejidos blandos. En el GD
se encontr perimetro cefalico de 30.5 cm y pabellén
auricular “derecho” plegado sobre conducto auditivo
externo; en el Gl se encontrd perimetro cefélico de
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30 cm y pabellén auricular “izquierdo” hipoplasico y
dividido transversalmente cerca de la mitad del mis-
mo. No se encontraron alteraciones en el cerebro de
ninguno de los gemelos. Sobre la union superior, en-
tre los mentones de los gemelos habia un apéndice
cutaneo, de 0.5 cm de eje mayor; los cuellos de am-
bos gemelos se encontraban hiperextendidos y pre-
sentaban lordosis lumbar grave que puede verse en
el estudio de rayos X (Figura 2).

En la autopsia se encontrd perimetro toracico de
27 cm en conjunto; esterndn Unico, hipoplasico, “an-
terior”; dos timos, orientados hacia cada gemelo;
traquea Unica, orientada hacia la parte “anterior”,
asi como dos pulmones hipoplasicos para ambos
gemelos, orientados hacia el lado “posterior” de los
gemelos, en cavidad pleural comuin; un corazon
ocupaba la porcién “anterior” de la caja toracica co-
mun; con un par de vasos grandes dirigidos a cada
gemelo. El correspondiente al GD emergia del tron-
co braquiocefalico y el correspondiente al Gl del
arco aértico Unico y se continuaban hacia la porcion

Figura 3. Nétese (H) higado, (P) pancreas, (E) estomago,
(IP) intestino proximal Unicos, ademas segmento dilatado
de yeyuno.

Figura 4. Véase (A) dos aortas normales que se originan del cora-
z0n Unico, (AR) arterias renales para cada uno de |os cuatro rifio-
nesy (Al) arteriasiliacas que se originan de la arteria aorta.

caudal como arterias aorticas normales. Las arte-
rias carotidas se originaron en el Gl del arco aértico
y en el GD del tronco braquiocefalico. Las cavida-
des cardiacas existentes fueron: dos atrios y dos
ventriculos, con comunicacién interventricular peri-
membranosa.

El perimetro abdominal fue de 29.5 cm en con-
junto. El eséfago, estbmago, duodeno y la porcion
proximal del yeyuno fueron Unicos; ademas, en este
ultimo, se encontrd una dilatacibn de 2 x 3 cmy, a
un centimetro de ésta, dos intestinos normales has-
ta el recto y ano de ambos gemelos; habia sélo una
arteria mesentérica en la aorta del Gl que irrigaba
los intestinos. Un solo pancreas orientado hacia el
Gl (Figura 3); dos higados fusionados ocupaban el
epigastrio, uno se encontraba orientado hacia “la
porcion anterior” y la otra mitad hacia “la porcion
posterior” de los gemelos, como el descrito por Ma-
rin-Padilla.® Los vasos umbilicales entraron en la
cara “anterior” del higado “anterior”. Solo el higado
“anterior” tenia ligamento falciforme, pero ambos
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carecian de division en l6bulos derecho e izquierdo.
Cada higado tenia su vesicula y en su interior se
encontrd contenido biliar. Entre ambos higados se
encontro un bazo normal y dos accesorios, orienta-
dos hacia el Gl. Cada gemelo contaba con un apa-
rato genitourinario completo, normalmente orienta-
do, los riflones eran irrigados por la arteria aorta
correspondiente a cada gemelo (Figura 4). Las ex-
tremidades inferiores eran irrigadas por las arterias
iliacas derivadas de cada aorta y las extremidades
superiores de las arterias subclavias.

DISCUSION

Wittich sefiala que los gemelos unidos son un even-
to obstétrico raro y catastrofico, que pocos médicos
tienen la desafortunada ocasion de manejar.” Cuan-
do este evento ocurre, el diagndéstico temprano, el
manejo prenatal y la ruta de nacimiento mas apro-
piada asegurara las mejores posibilidades para la
madre y los gemelos. Actualmente pueden utilizar-
se diversas pruebas en la evaluacién de gemelos
unidos, tales como: ultrasonido, ecocardiografia
fetal, tomografia axial computada contrastada,
imagen de resonancia magnética, estudios nuclea-
res de volumen y flujo, oximetria de pulso, capno-
grafia y oxigenacion membrana extracorpdrea,
que ahora permiten el diagndstico neonatal preci-
so, una mejor evaluacion de la unién y el procedi-
miento quirdrgico para la separacién de uniones
mas extensas.®

La incidencia de los gemelos unidos notificada
en la literatura es de 1 en 33,000 a 1 en 100,000
nacimientos.'26910 |ncidencias tan altas como 1
en 14,000 en Nueva Escocia y Africay 1 en 20,000
en Atlanta han sido reportadas,**'2 con inciden-
cias promedio de 1 en 50,000.%13 El 6% de los ge-
melos unidos son parte de gestaciones triples.415
El sexo femenino predomina sobre el masculino en
proporcion de 3:1.%2 En términos de porcentaje, el
95% de los casos reportados son gemelos del
sexo femenino; este exceso de femeninos puede
estar relacionado con el retraso de factores (aun
no determinados) de los cigotos XX.*® Evi Ho
Hwang y colaboradores mencionan que una vez
formados los mellizos unidos masculinos son me-
nos viables y frecuentemente terminan en abor-
t0.1316 L a presentacion de los gemelos unidos no
parece tener factores relacionados con la edad
materna o gravidez.'>16 La relacion de una historia
familiar de mellizos es incierta®® y algunos auto-
res reportan mayor incidencia en personas de raza
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no blanca que en personas de raza blanca, pero
en otras series no tiene asociacion.®12.16

Kulkarni informé que del 40 al 60% los gemelos
unidos nacen vivos y el 35% viven sélo un dia.®
Los gemelos unidos de este informe eran de sexo
masculino y vivieron sé6lo 26 minutos.

El pronéstico de los gemelos toracépagos es po-
bre debido al compromiso cardiaco. Cristina Suan
informd que ninguno de ocho casos con corazén
comun sobrevivieron; sélo tres casos de exitosa se-
paracion han sido reportados en la literatura; en el
primero uno sobrevivid alrededor de un mes, el se-
gundo caso, el cual fue informado por ella, uno so-
brevivié dos afios después de la separaciéon® y el
tercero fue el de la primera separacion de gemelos
toracOpagos, la cual fue realizada por médico mexi-
cano en 1917, en el momento de la publicacién una
de las gemelas aln vivia a la edad de 15 afios.* En
los estudios sobre gemelos unidos que sobrevivie-
ron algin tiempo después de la separacion se ha
encontrado que los gemelos son individuos con per-
sonalidad y metabolismo energético diferentes,
como manifestacion de cierta independencia de
ambos organismos.*1?

Si los fetos que se informan hubieran nacido a tér-
mino y vivido, habrian tenido pocas probabilidades
de separacion exitosa debido a las numerosas mal-
formaciones incompatibles con la vida, ademas de la
alta morbimortalidad quirargica. Aun si pudieran ha-
ber sido separados, habria sido necesaria la muerte
de uno para salvar al otro.

Debido a que existen muchos sitios de union,
Spencer R. propuso una clasificacion simplificada de
los gemelos unidos en ocho tipos (cefal6pagos, tora-
cOpagos, onfaldpagos, isquidpagos, parapagos, cra-
nedpagos, pidpagos, y raquipagos) y los gemelos
atipicos.5 Esta clasificacién emplea terminologia l6gi-
camente ordenada, en oposiciéon a las anteriores,
como la de Guttmacher y Nichols y otras, las cuales
son etimolégicamente complejas e imprecisas.*>*8

El diagnéstico diferencial de este caso se estable-
ce con los otros tipos de gemelos unidos ventralmen-
te;>1920 principalmente los onfalépagos, unidos cara
a cara, en el area del ombligo frecuentemente inclu-
yendo el térax bajo, pero nunca comparten el cora-
z6n, tienen cuatro piernas y cuatro brazos ademas
de pelvis no unida,*?? para lo que Alonso Casta pro-
puso la evaluacion cardiovascular, estableciendo la
existencia o no de unién entre los corazones y asi el
diagnéstico y la posibilidad de separacion.?! Los ce-
falépagos, se presentan unidos de la parte superior
de la cabeza hacia el ombligo, tienen dos caras en el
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lado opuesto a las cabezas fusionadas, el abdomen
bajo y la pelvis no estan unidos, con cuatro brazos y
cuatro piernas.® También deben diferenciarse de los
gemelos atipicos, que incluyen los gemelos parasitos
y aquellos intermedios entre varios de los ocho tipos
mencionados anteriormente.>1%2° Spencer R. report6
los prosopo-toracépagos unidos de la cara baja al
ombligo, sin unién de cerebro, pero con anomalias
viscerales intermedias entre los cefalopagos y tora-
copagos.®

El diagnéstico diferencial se realizé facilmente
debido a que presentaban las caracteristicas mas
frecuentemente encontradas en los toracopagos;
pero establecerlo era necesario a fin de evitar con-
fusiones y la reclasificacion posterior, como fue se-
fialado por Spencer?* en una serie en la que 20 pa-
res de gemelos parasitos con caracteristicas poco
estudiadas fueron reclasificados como raquipagos,
un tipo muy poco frecuente.?

Spencer propuso recientemente la teoria mas
aceptada acerca de la embriogénesis de los geme-
los unidos, concluyendo, después de la revision de
mas de 1,800 casos, que hay evidencia convincen-
te de que esta anomalia resulta de la unién secun-
daria de dos discos embridnicos monovulares sepa-
rados originalmente, entre la tercera y la cuarta se-
mana. La teoria se fundamenta en la seleccion de
los sitios de fusidn observados, los detalles de la
union y la limitacién de las areas especificas de
union encontradas en los gemelos unidos, propues-
ta apoyada por otros autores.'?2526 Para los toraco-
pagos especificamente se propone que la unién
ocurre primero en los corazones, después en el t6-
rax y finalmente en la parte superior del abdomen 'y
con frecuencia parte del esternén®®, Si los gemelos
unidos son realmente monocigoéticos, es incierto de
acuerdo a la literatura disponible.*5

Es importante la presentacién de este caso, de-
bido a que es una anomalia rara de la que poco se
ha escrito en México y sobre la que hay escasos
estudios de autopsia para conocer mejor su pato-
genia. La propuesta de Spencer?! para unificar la
terminologia es de importancia fundamental, aun-
gue existen aun muchas interrogantes. Por ejem-
plo, si el conocer y clasificar mas detalladamente
las anomalias cardiacas encontradas en los geme-
los unidos torac6épagos cambiaria el pronéstico de
estos gemelos. Se considera que si, debido a que
no tiene la misma implicacion prondéstica dos cora-
zones unidos por un vaso o parte de un atrio a la
fusion completa de los dos corazones, como en el
caso aqui informado. Jeong Wook Seo y colabora-

dores proponen una clasificacién en cinco tipos de
fusion cardiovascular como sigue: 1) no hay fusion
significativa, Il) fusion de los grandes vasos, III)
fusioén atrial, 111-A) atrial derecha con imagen en
espejo, I11-B) otros tipos de fusion atrial, IV) fusion
atrioventricular y V) corazén Unico en uno de los
gemelos.?” Una situacién similar se observa ante
las anomalias vasculares hepéticas, con frecuen-
cia presentes, y que no han sido descritas en deta-
lle, por lo que no hay actualmente una escala de
evaluaciéon que permita establecer un prondstico
en el intento de separacién.?®

En el presente caso, la fusién probablemente de-
bié ocurrir en etapas muy tempranas, debido a la
existencia de un corazon y alin menos frecuente un
par de pulmones, un es6fago, un estémago y un duo-
deno, que embriolégicamente se sitdan en la region
posterior del disco embrionario.
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