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Resumen

Antecedentes: Los siameses, también conocidos como
los gemelos unidos, es una entidad poco comun que
ocurre en uno de 100,000 nacimientos. Se clasifica
segun el sitio de unién. Reportamos un caso de siameses
toracoonfaloisquiopagos con diagnostico prenatal (por
ultrasonido), a las 13 semanas de gestacion, con presencia
de dos cabezas, térax unido con corazén unico con
concordancia auriculoventricular compartiendo 6rganos
abdominales, genitales y dos extremidades inferiores, El
embarazo se interrumpio a las 12.6 semanas de gestacion
por medicién de longitud cefalocaudal. Es de gran
importancia el diagnéstico precoz para ofrecer una mejor
atencion neonatal y materna, Se realizd una revision
de la literatura sobre los aspectos relacionados con la
etiopatogenia y diagnostico de esta malformacion. Caso
Clinico: Mujer de 34 afos, sin antecedentes patolégicos
de importancia para el padecimiento actual, que acudi6
al servicio de ginecologia y obstetricia a realizacién de
ultrasonido obstétrico de primer trimestre de control
donde se detecta como hallazgo gestacion gemelar con
siameses toracoonfaloisquiopagos con tal diagndstico
ultrasonografico se decidié6 comentar el caso con el
comité de ética para decidir el seguimiento pertinente.
Conclusion: La embriogénesis se fundamenta en los
sitios de fusion que debid ocurrir en etapas tardias al dia
13, debido a la presencia de un solo corazdn, un higado
y un estomago lo que embriolégicamente se situa en la
region posterior del disco embrionario.
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Abstract:

Background: Siamese twins, also known as conjoined
twins, is a rare entity that occurs in one of 100,000
births. It is classified according to the binding site. We
report a case of thoracoonphaloischiopagous conjoined
twins with prenatal diagnosis (by ultrasound), at 13
weeks of gestation, with the presence of two heads, a
united thorax with a single heart with atrioventricular
concordance, sharing abdominal organs, genitalia and
two lower extremities, the pregnancy was interrupted
at 12.6 weeks of gestation by measuring cephalocaudal
length. Early diagnosis is of great importance to offer
better neonatal and maternal care. A review of the
literature was carried out on aspects related to the
etiopathogenesis and diagnosis of this malformation.
Clinical Case: A 34-year-old woman, with no significant
pathological history for the current condition, who
attended the gynecology and obstetrics service for a
first-trimester control obstetric ultrasound where a
twin pregnancy with thoracoonphaloischiopagous
conjoined twins was detected with such an ultrasound
diagnosis, it was decided to comment the case with the
ethics committee to decide the pertinent follow-up.
Conclusion: Embryogenesis is based on fusion sites
that must have occurred in late stages on day 13, due to
the presence of a single heart, liver and stomach, which
embryologically is located in the posterior region of the
embryonic disc.

Key words: Siamese twins, conjoined twins,
thoracoonphalopagus, prenatal diagnosis
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Antecedentes

Se considera siameses a los individuos monocigoticos
y monocoriénicos unidos entre si en alguna region
anatomica, que pueden compartir 0 no uno o mds
organos; son del mismo sexo y genéticamente idénticos,
suincidencia aproximada es de uno en 100,000 embarazos
multiples. !

La presencia de gemelos unidos puede explicarse por
separacion incompleta de los discos embrionarios de
los gemelos o bien por la fusién secundaria de los discos
embrionarios. >

El sistema de nomenclatura propuesto por Spencer para los
gemelos unidos facilitalaidentificacion delas caracteristicas
anatomicas de ambos gemelos de acuerdo con el sitio de
union: ventral (cefalopagos, toracdpagos, isquidpagos y
onfal6pagos), dorsal (cranedpagos, pigdpagos, raquipagos)
y lateral (parapagos).

Aqui  presentamos un  caso de  gemelar
toracoonfaloisquiopagos haciendo énfasis en los hallazgos
ultrasonograficos y revision de la literatura.

Objetivo

Aqui  presentamos un  caso de  gemelar
toracoonfaloisquiopagos haciendo énfasis en los hallazgos
ultrasonograficos y revision de la literatura. Pocas
situaciones en medicina pueden plantear problemas
complejos que el manejo médico-quirtdrgico de los gemelos
unidos, por lo que planteamos este caso para la valoracion
de su seguimiento.

Caso Clinico

Femenino de 34 aios de edad, originaria de Guadalajara,
y residente de Puerto Vallarta, Jalisco, escolaridad
licenciatura, ocupacién maestra, estado civil casada,
religion Luz del Mundo. Embarazo siames de 12.4 sdg
por medicién de longitud cefalo caudal, acude enviada
de Puerto Vallarta por referir embarazo gemelar unido,
siameses solicitando su valoracion por el servicio de
materno fetal. Paciente asintomaética, niega perdidas
transvaginales, y sintomas urinarios.

Antecedentes heredofamiliares refiriendo madre con
diabetes mellitus 2 y padre hipertension arterial resto

preguntado y negado.

Enfermedades cronicodegenerativas refiriendo migrafa
con manejo sintomatico con paracetamol con cafeina
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por razdén necesaria. Cirugias previas, cesarea en 2014.
Toxicomanias negadas. Hemotipo o positivo alergias
negadas.

Antecedentes ginecoobstetricos menarca a los 13 afos
ciclos irregulares, inicio de vida sexual: 21 afios, nimero
de parejas sexuales en total 1, infecciones de transmision
sexual negadas, ultimo papanicolau hace 2 afos negativo
a malignidad método de palnificacién familiar: ninguno.
Fecha de ultima menstruacién 28.08.2020 no confiable.

Gestas dos, cesarea uno.

Gesta uno: Cesdrea 2014 indicada por circular ajustada
a cuello y no descenso fetal, producto de termino de 40
sdg, masculino con peso al nacer de 3750 gr, vivo y sano.
Lactancia materna por 7 meses.

Gesta dos: embarazo actual de 12.5 semanas de gestacion
por medicién de longitud cefalocaudal, no planeado,
deseado, con diagnostico a las 8 semanas, control prenatal
en medio particular donde se realiza usg a las 12 semanas
de gestacion encontrando hallazgos compatibles con
embarazo gemelar siames toracoonfaloisquiopago con
presencia de corazon, higado y vejiga tnica, ademas de
arteria umbilical unica, se realiza TORCH vy serologias
dentro de parametros normales, infecciones negadas.

A la exploracién fisica se observa paciente consciente,
orientada, tranquila, con buen estado de hidratacién, con
buena coloracién mucotegumentaria, area cardipulmonar
sin alteracion aparente, abdomen semigloboso a expensas
de paniculo adiposo, utero gestante, con FCF 153 lpm.
Exploracion ginecologica, con genitales acordes a edad
y sexo, a la especuloscopia no se observa sangrado en
canal vaginal, al tacto vaginal cavidad eutermica, cervix
posterior, sin modificaciones cervicales. Extremidades
simetricas sin edema.

Se realiza ultrasonido obstetrico reportando: embarazo
siamés toracoonfalopagos de 12.6 semanas de gestacion
por medicion de longitud cefalocaudal de gemelo mayor,
corazén, columna, vejiga y estomago unico, se observan
2 miembros inferiores (2 fémures) y 3 extremidades, con
presencia de arteria umbilical unica, didmetro vertical
maximo de 28mm, placenta findica grado 0, se observa
traslucencia nucal de 3.1 de gemelo mayor, frecuencia
cardiaca fetal de 162 latidos por minuto.

Serealiza consenso yvaloracion por el servicio de medicina
materno fetal de nuestra institucion estableciendose que
al compartir organos vitales (corazon, higado, estomago y
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vejiga) no es un producto viable, aceptando la terminacién
del embarazo por la mejor via, refiriendole a la paciente los
riesgos y el manejo a seguir, aceptando el mismo y firmando
consentimientos informados del manejo y procedimiento
a seguir con el conocimiento de las complicaciones.

Se realiza induccion de aborto esperando su
expulsion y posterior a ello se realiza legrado uterino
instrumentado. Con hallazgos: se expulsa producto
siameses toraconfaloisquiopagos sexo masculino, con
dos miembros inferiores, tres miembros superiores,
utero antero verso, de 11 cm aproximadamente al
tacto bimanual, se coloca a la paciente en posicién de
litotomia se realiza asepsia y antisepsia, se drena vejiga
con sonda nelaton, se colocan valvas vaginales, se pinza
labio anterior de cérvix con pinza de possi, se realiza
histerometria directa inicial de 12 cm, se extrae placenta
completa, realiza limpieza de cavidad inicialmente
con pinza de anillos con abundantes restos y con legra
del numero 4 hasta dejar limpia la cavidad uterina, se
obtienen abundantes restos ovoplacentarios, se colocan
en formol y se envian restos a patologia. Con uso de
anestesia con bloqueo subaracnoideo, sin ninguna
complicacion aparentemente

Discusion

Laincidencia mundial esde 1:50,000a 1:100,000 embarazos
y para algunos subtipos, como el cefalépago de 1: 3,000,000
de embarazos o 1: 58 siameses. Su prevalencia mundial es
de 1.47 por 100,000 nacimientos, con una preferencia por
el sexo femenino. En Latinoamérica se ha descrito una
prevalencia de 2.37 por cada 100,000 nacimientos. Otros
estudios evidencian una prevalencia de 1 por cada 74,506
nacimientos, con una distribuciéon homogénea en los
diferentes paises sin grupos identificables. *

La frecuencia de los embarazos multiples ha aumentado
considerablemente en los ultimos 20 afos. Actualmente
implica 3% de los embarazos a nivel mundial. Es necesario
identificarlos oportunamente y darles seguimiento;
asegurarse de contar con el equipo médico e instrumental
idoneos para el momento del nacimiento, pues tienen
mayor morbilidad y mortalidad, prematurez, retraso
del crecimiento intrauterino y comorbilidades como
dismorfias que pueden comprometer la vida de los
neonatos. El 6% de los gemelos unidos ocurre en
gestaciones triples. El sexo femenino es mas frecuente que
el masculino en proporcion de 3:1. El 95% son gemelos
femeninos, lo que puede deberse a retraso de los factores
(atn no determinados) de los cigotos XX. *

La presencia de los gemelos unidos se explica por la
separacion incompleta de los discos embrionarios de
los gemelos o bien por la fusién secundaria de los discos
embrionarios. El sistema de nomenclatura propuesto por
Spencer para los gemelos unidos facilia la identificacion de
las caracteristicas anatdmicas de ambos gemelos de acuerdo
con el sitio de la unién: ventral (cefaldpagos, toracdpagos,
isquiopagos 'y onfalopagos), dorsal (cranedpagos,
pigdpagos, raquipagos) y lateral (pardpagos).*

Los gemelos siameses aparecen en el 1% de este grupo. 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 separaciéon incompleta de gemelos monocigotos.
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 ademds se asocian
malformaciones complejas incompatibles con la vida,
bien por el defecto estructural o por el dano funcional. La
variante mas frecuente es la toracopago, donde aparecen
los gemelos cara a cara fusionados en diferentes zonas
del térax. La complicaciéon asociada a su intervencion
quirurgica y evolucion clinica depende del grado de fusiéon
cardiaca, esta no guarda relacion con el grado de union del
torax y aparece en el 75% de los casos. La incidencia de
este problema se estima entre uno 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 literatura
médica.!

Existen algunas caracteristicas clinicas que permiten
sospechar embarazos de alto riesgo como el tamafno del
utero (mayor de lo esperado para la edad gestacional),
historia de reproduccion asistida y alfafetoproteinas séricas
elevadas. Por eso es indispensable hacer un ultrasonido
obstétrico en las primeras 12 semanas de gestacion, para
determinar si es un embarazo monocorioénico, como
ocurre hasta en 30% de los embarazos gemelares, en los
que hay mayor riesgo relativo de mortalidad, 2.5 veces
mayor comorbilidad neuroldgica y riesgo de sindrome de
transfusion feto-feto.”

El prondstico de los gemelos unidos es malo.
Aproximadamente el 40% de ellos aun nacerd, el 35%
morird dentro de un dia después del parto y la tasa de
supervivencia general de los gemelos unidos es de entre
el 5y el 25%. Es necesaria la consulta con el cirujano
pediatra para la toma de decisiones. La interrupcion del
embarazo es una opcion cuando se comparte el corazén
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o el cerebro porque en estos casos el intento de separarse
suele fallar. Se deben hacer planes para el parto por cesarea
a menos que exista una circunstancia especial que indique
un parto vaginal seguro. La tnica esperanza de una vida
independiente es la separacién quirtrgica. La primera
separacion quirurgica exitosa de gemelos unidos se logré
en 1953. La separacion es factible en gemelos Isquiopagos,
Pigopagos y Onfalopagos. El momento ideal para la
separacion a los 9-12 meses de edad.”

Teniendo en cuenta estos factores, es evidente que hay

que estar atento a las posibles repercusiones que dicha
situacion puede traer a los aspectos fisicos, psicolégicos

Figura 1.

Imagen de ultrasonido donde se observan
dos cabezas con sus diametros biparietales
respectivamente

-

Fuente: de los autores.

Figura 2.

Imagen de ultrasonido donde se observan producto
con dos cabezas y fusion de térax.
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Fuente: de los autores.
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y sociales de la vida de los padres. Dichas repercusiones
deben ser abordadas de manera interdisciplinar
y multidisciplinar, buscando dotar a la familia de
herramientas que minimicen el sufrimiento que conlleva
este proceso.’

En México son pocos los casos publicados. En nuestro
caso, los siameses eran de tipo toracoonfaloisquiopagos,
compartiendo 6rganos vitales. Teniendo estos factores en
consideracidn, es evidente de las repercusiones que estas
situaciones conllevan al considerarse no ser compatible
con la vida.

Figura 3.

Imagen de ultrasonido donde se observan producto
con gemelos unidos y (situs solitus) corazén tnico

Fuente: de los autores.

Figura 4.

Imagen de ultrasonido donde se observan producto
con unicamente 2 extremidades inferiores (femur)

Fuente: de los autores.
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Figura 5.

Imagen de ultrasonido donde se observan producto
arteria unica y vejiga Unica.

Fuente: de los autores.

Figura 6.

Imagen muestra gemelos unidos con fusion
ventrolateral de torax y de abdomen
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Fuente: de los autores.
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