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PRESENTACION DE CASOS

Siameses toracopagos. Presentacion de caso

Siamese thoracopagus twins: a case presentation

Amaralis Trull ' Alberto Pam Pino,” Rosaralis Arrieta Garcia,
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Resumen

Se presenta un caso de gemelos siameses de tipo toracd-
pagos cuyo diagnostico fue realizado por estudio ultraso-
nografico en el segundo trimestre del embarazo. Se des-
criben los hallazgos imagenologicos y la correlacion con
el estudio anatomopatoldgico. Se realizd una revisiéon en
la literatura sobre algunos aspectos relacionados con la
etiopatogenia y diagnostico de esta malformacion en el
desarrollo fetal.

Palabras clave: Siameses, embarazos multiples, cardio-
patias congénitas, diagnostico prenatal, malformaciones
congénitas.

Abstracts

This article presents a case report of conjoined twins; the
variant thoracopagus with a diagnosis was made by an ul-
trasound scan in the second trimester of pregnancy. The
description of anatomical and pathological findings was
carried out and compared with the ultrasonographic ima-
ging. A brief review of medical literature referring to some
aspects of the etiophatology and diagnosis of these malfor-
mations during fetal development is also presented.

Keywords: Siamese, multiples pregnancys, prenatal diag-
nostic, congenital malformation.

Introduccion

Las gestaciones multiples se presentan en la es-
pecie humana aunque por regla general no es lo que
caracteriza al evento concepcional en el hombre. Su
estudio ha sido motivo de interés por parte de la co-
munidad cientifica, lo cual permite comprender los
mecanismos involucrados en la formacion y desa-
rrollo de estos embarazos, sus variantes normales asi
como las alteraciones en su desarrollo. La literatura
médica recoge, desde centurias anteriores la delinea-
cion de estas variantes. En la obra “De monstruos y
prodigios” de Ambroise Par¢, escrita en el siglo X VI,
se describen maultiples causas relacionadas con la
aparicion de los gemelos siameses.'

El caso del que mas temprano se conoce fue el
presentado en el afio 1115 en Inglaterra, cuya imagen
aparece en el Ballantyne's book, Manual of Antenatal
Pathology and Higiene, que por la clasificacion clini-
ca actual es probable que fueran piopagos. En 1512,
el aleman Albrecht Diirer, mostré con excepcional
claridad este defecto de la embriogenésis en su obra
los “Siameses de Erhlingen”. Mds recientemente se
conocieron otros que han tenido gran notoriedad en la
literatura médica y social como los gemelos Chang y
Eng, estudiados por Warren en 1829, y las siameses
Blazeck de Bohemia, las cuales lograron descenden-
cia, al producirse el parto por una vagina comun y el
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feto se desarroll6 en uno de los tteros de las gemelas.
Este ultimo fue publicado por Bromann en 1911.2

En nuestro pais existen publicaciones anteriores
de gemelos siameses, facilitado por los estudios ima-
genoldgicos, que forman parte del programa para el
diagnoéstico prenatal de malformaciones congénitas
implementado en el sistema de salud.**

Presentacion de caso

Gestante evaluada como bajo riesgo genético, his-
toria obstétrica Embarazos: 2 Partos: 0 Abortos: 1,
matrimonio no consanguineo, edad de la madre 25
afios y del padre 29 afos. Niega exposicion a agentes
teratogenos, y enfermedades maternas. No tiene an-
tecedentes patologicos personales y familiares de en-
fermedades genéticas o defectos congénitos. Existen
en la familia de la gestante, dos parejas de gemelos
uno por linea materna y otro por la paterna.

La publicacion del caso y el uso de las imagenes
que se muestran fueron hechas con el consentimiento
de la pareja que se estudia.

Se realizo ultrasonido diagnostico (USD) con
equipo Aloka 4000 transductor de 3,5 MHZT donde
se observo gestacion multiple de biometria fetal para
las 22 semanas, liquido amniético normal, placenta
de insercion anterior, monocorial y monoamniotico.
Se constato la union de ambos fetos en la proyeccion
superoanterior del torax, se visualizé6 movimiento car-
diaco, en un corazon unico con posicion central. En
los cortes ultrasonograficos realizados no se observo

la morfologia normal que debe mostrar el corazén
para este tiempo gestacional. Se encontr6 asimetria de
cavidades cardiacas y en el corte de cuatros camaras
se observd auricula tnica (Figura 1). Las estructuras
para el hemiabdomen superior no estaban delimita-
das. Ambos fetos impresionaron de sexo femenino.

El informe de anatomia patoldgica describe fetos
unidos por la region toracica y la parte superior del
abdomen. Organos internos: Sistema Nervioso Cen-
tral: sin alteraciones. Aparato respiratorio: ambos
pulmones bien segmentados y sin alteraciones. Tra-
queas normales. Cardiovascular: corazon inico, auri-
cula unica, vasos aodrticos y pulmonares parcialmente
duplicados, comunicacion interventricular alta, ligera
dilatacion del ventriculo derecho. Sistema digestivo:
higado comun. Estdmago e Intestino grueso y delga-
do sin alteraciones. Pancreas normal. Genitourinario:
sexo femenino, rifones, uréteres y vejiga sin altera-
ciones. Sistema hemolinfopoyético normal.

Discusion

El momento para la formacion de gemelos mono-
cigoticos ocurre desde etapas tan tempranas como en
los dias 4 y 5 hasta alcanzar los dias 15y 16 de la ges-
tacion con la formacion de dos nodos de Hensen y de
una banda primitiva en la placa embrionaria. Los de-
fectos estructurales son mas frecuentes en los gemelos
monocigdticos monocoridénicos y monoamnioticos.*?
Los gemelos siameses aparecen en el 1% de este gru-
po, su origen es mas probable en la etapa de la cresta

Figura 1. Obsérvese la fusion por la porcion toracica en ambos fetos. En el USD, en corte coronal de la porcion superior del torax, se
aprecia el corazon en posicion central y se logra definir la caja toracica en ambos gemelos.
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embrionaria entre los dias 15 al 17. Al igual que en
los gemelos que aparecen separados la mayoria de las
malformaciones que se presentan en este grupo no son
concordantes para el par.® Surgen como resultado de
una separacion incompleta de gemelos monozigotos
y su incidencia varia en diferentes latitudes del plane-
ta. Entre el 90 % y el 95% de los casos reportados en
la literatura son del sexo femenino.>

En contraste con su incidencia que es baja, su
mortalidad es alta, relacionada con la afeccion de
organos vitales involucrados en el defecto y porque
ademas se asocian malformaciones complejas incom-
patibles con la vida, bien por el defecto estructural
o por el dafio funcional. La variante mas frecuente
es la toracopago,” donde aparecen los gemelos cara
a cara fusionados en diferentes zonas del torax y la
complicacion asociada a su intervencion quirirgica y
evolucion clinica es el grado de fusion cardiaca, esta
no guarda relacion con el grado de unién del torax y
aparece en el 75% de los casos.®

El manejo de las familias donde se presentan estas
alteraciones de la blastogenésis, en los aspectos refe-
ridos al riesgo para proximos embarazos suele no ser
complicado, si se tiene en cuenta que son esporadicos
y su prevalencia e incidencia son muy bajas, lo que
disminuye el riesgo notablemente.

El analisis detallado de los hallazgos anatomopa-
tologicos, ultrasonograficos y los factores de riesgos
asociados deben tenerse en cuenta para la estimacion
de riesgo, pues existen casos en los que se manifies-
ta la recurrencia de defectos similares que inician en
fases precoces del desarrollo embrionario, localiza-
dos fundamentalmente en la linea media tanto para
estructuras intracraneales, conotruncales, y faciales.
Esto fue descrito en una familia donde la aparicion
de un feto unico con este tipo de anormalidades fue
precedida de una gestacion de gemelos toracopagos
y se postul6 la presencia de genes deletéreos con un
caracter autosémico recesivo. La recurrencia de de-
fectos también ha sido encontrada en otra genealo-
gia diferente, con una gestacion simple, donde el feto
presentd un fenotipo acompafiado de fallos severos
del desarrollo de las estructuras intracraneales, aso-
ciadas a cierre incompleto de los procesos palatinos
y teratoma sacrococcigeo, y en el embarazo siguiente
aparecio la fusion de los gemelos.’

Los hallazgos expuestos han llevado a la afirma-
cion que si bien los defectos de la blastogenésis, que
aparecen en las gestaciones multiples, tienen un ori-
gen esporadico, algunos de ellos pudieran tener una
causa genética. Desde la década del 90 del pasado
siglo existen informes de gestaciones simples, con
fallo en la blastogenésis, en familias donde el defecto
invoca un patron de herencia mendeliano, con genes
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localizados en autosomas y en cromosomas sexuales
indistintamente, que indican heterogeneidad genética
para estas alteraciones del desarrollo fetal.!%!2

El conocimiento alcanzado en los procesos ge-
néticos y epigenéticos que actuan durante la fecun-
dacion y desarrollo embrionario han contribuido en
los aportes de las causas y mecanismos detras de la
gemelaridad. El tiempo y el lugar en que se inician
estas alteraciones epigenéticas determinan el tipo de
gemelos en relacion a corion y amnio, ademas de las
interrupciones en el desarrollo de uno o ambos.'® Es
bien conocido que los agentes ambientales pueden al-
terar los factores epigenéticos involucrados en estos
cambios, que afectan las enzimas metiltransferasas y
desacetilasas, y los niveles de acido folico. Los qui-
micos ambientales, las drogas, los estados y habitos
nutricionales y los dependientes a los estilos de vida,
se encuentran entre los agentes que pueden producir
estos cambios. Ademas, estas modificaciones epige-
néticas estan relacionadas con el fendmeno que se
presenta en la especie humana cuando desaparece
uno de los fetos en la gestacion multiple.'>!4

La introduccion de las técnicas imagenologicas en
la atencidn prenatal para el diagndstico de las malfor-
maciones congénitas, desde las etapas precoces del
embarazo, como la evaluacion desde las 12 semanas,
es una herramienta util que permite el diagndstico e
intervencion temprana en la conducta para el segui-
miento de los embarazos multiples en los que se aso-
cien estos eventos malformativos. Por otra parte, dis-
minuye el riesgo obstétrico cuando permite optar por
la interrupcion del embarazo en el primer trimestre;
también ayuda a orientar el asesoramiento genético
a la pareja en lo relacionado con la evolucion clinica
intra y extrauterina de los gemelos afectados, y el ma-
nejo integral del riesgo para proximos embarazos.
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Aplicacion Web que permite a los especialistas en Genética Médica gestionar de forma rapida
y eficiente los datos de las personas que presentan algan tipo de discapacidad vy que posibilita
generar diferentes reportes estadisticos que sirvan de punto de partida a los genetistas para
el desarrollo de las investigaciones
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