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RESUMEN

Se denominan siameses a aquellos gemelos que comparten estructuras anatémicas
en grado variable. La incidencia varia entre 1:50 000 a 1:100 000 embarazos, 1:4
de los casos fallecen in utero y 40-60 % mueren poco después del parto. Los hallazgos
en autopsias médico-cientificas de gemelos unidos cefalépagos, que son aquellos que
presentan fusion cefalica con dos hemicaras, son el cuarto tipo de siameses en
ocurrencia y su incidencia esta estimada en 1 por cada 3'000.000 de embarazos o
1/58 siameses. El objetivo es presentar los hallazgos de una autopsia médico-
cientifica de gemelos unidos cefaldopagos. Se trata de gemelos cefaldpagos, con
terminacion de embarazo por incompatibilidad con la vida extrauterina. Presentan
corddon umbilical Unico de cinco vasos, tenian craneos fusionados a nivel frontofacial
con dos caras en lados opuestos de la cabeza (Janiceps), con fusion ventro-ventral
de los ejes somaticos hasta debajo del ombligo sobre la pelvis, con sistemas
respiratorios, cardiaco y genitourinario independientes, el sistema digestivo superior
esta fusionado hasta el intestino medio, con duplicacién a partir de la tercera porcion
del duodeno. Los gemelos siameses cefaldopagos no son los mas infrecuentes, pero
es dificil encontrar series de casos y revisiones sistematicas de sus caracteristicas y
patogénesis en Latinoamérica. Son escasas las estadisticas sobre siameses y no se
ha descrito previamente ningln caso como éste. Se hace necesaria la realizacion de
estudios de autopsias para mejorar la descripcidn y caracterizacién de estos casos y
poder determinar si existen otras condiciones asociadas ademas de las teorias de
unién embrioldgica.
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It is denominated siamese to those twins that share anatomical structures to a
variable degree. The incidence varies between 1/50.000 and 1/100.000 pregnancies,
1:4 of the cases die in the uterus and 40-60% die shortly after birth. Findings in a
medical-scientific autopsies of conjoined cephalopagus twins, those that presenting
cephalic fusion with two hemi faces, are the fourth type of Siamese in occurrence
and their incidence is estimated in 1 every 3°000.000 pregnancies or 1/58 siamese.
It is about cephalopagus twins, with termination of pregnancy due to incompatibility
with extrauterine life. They presented a five vessels common umbilical cord, fused
craniums at frontofacial level with two faces in opposed sides of the head (Janiceps),
ventro-ventral fusion of the somatic axis until below the umbilicus and above the
pelvis, independent respiratory, cardiac and genitourinary systems. The superior
digestive system was fused until the medium intestine, with duplication parting from
the third portion of the duodenum. Conjoined cephalopagus twins are not the most
frequent but it is hard to find a series of cases and systemic revisions of their
characteristics and pathogenesis in Latin America. Statistics on Siamese twins are
scarce and it has not been previously described any case like this one. Autopsy
studies becomes necessary to improve the description and characterization of these
cases and to determine the existence of any other associated conditions different to
those of the embryologic union theory.
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INTRODUCCION

Los gemelos unidos son aquellos que comparten estructuras anatémicas en grado
variable, se les otorgd el nombre de siameses por Chang y Eng Bunker, de Siam
(Tailandia, 1811), famosos gemelos toracopagos que nacieron en 1811 y vivieron
hasta los 63 afios.! Representan una de las anomalias congénitas mas infrecuentes.
Su incidencia se calcula a nivel mundial entre 1:50 000 a 1:100 000 embarazos.
Algunos estudios consideran que un cuarto de los casos fallecen intra Utero y del 40-
60 % muere poco después del parto. Es mas comdn que se trate de gemelos
femeninos; sin embargo, en el caso de las pérdidas fetales, estas son mas frecuentes
en varones.?

El presente trabajo tiene como finalidad presentar los hallazgos de una autopsia
médico-cientifica de gemelos unidos cefalépagos que son aquellos que presentan
fusion cefalica con dos hemicaras pertenecientes a cada gemelo. Son el cuarto tipo
de siameses en ocurrencia y su incidencia estd estimada en 1: 3 000 000 de
embarazos o 1:58 siameses. Este caso es infrecuente.

PRESENTACION DE CASO

Producto gemelar de madre de 27 afios, multigestante, con edad gestacional de 30,1
semanas con hallazgo ecografico de gemelos unidos cefaldopagos. Se decide terminar
el embarazo por incompatibilidad con la vida extrauterina de ambos productos. Nacen
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fetos de sexo femenino, con hipotonia y pobre esfuerzo respiratorio, con bradicardia
progresiva hasta la muerte. La autopsia médico-cientifica se realizé en el
Departamento de Patologia de la Universidad Industrial de Santander, previa
autorizacion de la madre. Se encontraron gemelas unidas de configuracion lamboidea
con fusion de la region facial con dos caras en lados opuestos de la cabeza (Janiceps)
y fusidn ventro-ventral de los ejes somaticos de tipo toraco-onfalépago hasta debajo
del ombligo sobre la pelvis. Se reconocieron dos pelvis, dos sacros, cuatro miembros
inferiores y cuatro superiores, (cefalotoracoonfalopagas tetrabrachius tetrapus) (Fig.
1). Presentan un peso combinado de 2 235 gr y corddén umbilical Gnico de cinco vasos.
Los craneos estan fusionados a nivel fronto-facial, en la region anterior de los
frontales y del esfenoides con encéfalos unidos soélo a nivel del quiasma 6ptico (Fig.
2A, B, C), fusion ventro-ventral de los ejes somaticos hasta debajo del ombligo sobre
la pelvis, el sistema digestivo superior esta fusionado hasta el intestino medio (Fig.
2D), con duplicacién a partir de la tercera porcién del duodeno, higados separados
de formas irregulares y pancreas unico que drena a la ampolla duodenal (Fig. 2E)
con sistemas respiratorios, cardiaco y genitourinario independientes.

DISCUSION

La etiologia exacta que lleva a la malformacién que culmina en la aparicion del
fenotipo siamés es aun desconocida, hasta el momento se han planteado dos teorias.3
La teoria de la fision incompleta propuesta por Zimmerman* plantea que el momento
de la divisidon del évulo en los embarazos gemelares monozigéticos determina la
presencia de estructuras compartidas entre ambos fetos, y que al producirse entre
los dias 13 y 16 pos fertilizacion dara lugar a los gemelos unidos. La segunda teoria
fue propuesta por Spencer,® quien de manera mas reciente, postulé que dos discos
embrioldgicos monoovulares previamente separados, alrededor de las semanas 3 o
4 de gestacion se fusionan.

Se sugiere que los discos se reunen dorsal o ventralmente en sitios que corresponden
ectodermo ausente o normalmente programado para fusionarse o romperse. Las
uniones se dan siempre de manera homodloga.® Cuando la unién se da ventralmente,
los discos embrionarios flotan en un saco de Yolk compartido. En caso contrario,
comparten una Unica cavidad amnidtica.>

Los gemelos siameses se clasifican de acuerdo a si la unidén es ventral o dorsal y la
region anatomica exacta de la misma, a la que se adiciona el sufijo latino pagus que
significa fusionado o fijado. De la misma manera, se complementa con la presencia
de extremidades, llamando -brachius a las extremidades superiores y -pus a las
inferiores, y en cuanto al nimero pueden ser cuatro (tetrapus), tres (Tripus) o dos
(bipus).” Aunque existen numerosas clasificaciones para efectos de este articulo,
describiremos la que a nuestro juicio resulta la mas sencilla y Gtil en consonancia con
la etiologia. Dicha clasificacion fue propuesta en 1996 por Spencer’ y establece 8
tipos de siameses basicos:

UNION VENTRAL: 87 %

e Cefalopagus (11 %): Son aquellos cuya union abarca desde el inicio de la
frente hasta la regién umbilical. Existen cuatro pares de brazos y piernas.
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e Toracopagus (19 %): Ubicados frente a frente, este tipo de siameses
presentan la unién a nivel de térax anterior y siempre comparte el corazén.

e Onfalopagus (18 %): Son los siameses que comparten la regiéon umbilical y el
torax inferior, sin incluir estructuras cardiacas.

e Isquiopagus (11 %): Los siameses isquiopagus estan unidos ventralmente en
direccion caudal desde la region umbilical. Presentan una pelvis fusionada con
dos sacros y dos sinfisis pubicas, el ano y los genitales externos siempre estan
involucrados en la union.

UNION LATERAL (PARAPAGUS): 28 %

Son siameses unidos ventro-lateralmente que comparten el abdomen y la pelvis con
una sola sinfisis pubica y uno o dos sacros. Si tiene tdérax independientes se
denominan parapagus ditoracicos; si presentan torax fusionados, puede tratarse de
parapagos dicéfalos o parapagos diprosopicos.

UNION DORSAL: 13 %

e Craniopagus (5 %): Son siameses que comparten cualquier porcion del craneo
excluyendo la cara y el foramen magno. Los troncos no estan unidos.

e Piopagus (2 %): Son siameses unidos dorsalmente que comparten la
articulacion sacrococcigea, la region perineal y ocasionalmente la médula
espinal. Usualmente se encuentra un ano con dos rectos.

e Raquipagus (6 %): Se trata de siameses unidos dorsalmente por encima de
la linea del sacro.

ATIPICOS: Gemelos parasitos, intermedios.

El caso que presentamos se trata de gemelos cefalépagos con la presencia de dos
hemicaras pertenecientes a cada gemelo. Los llamados Janiceps disimétricos (por el
dios romano Janus quien tenia dos caras), son el cuarto tipo de siameses en
ocurrencia y su incidencia estd estimada en 1:3 000 000 de embarazos o 1:58
siameses.®8° Aproximadamente 30 casos pueden ser rastreados en la literatura; el
mas antiguo data de 1569.1° En 75 % de los casos, se observa una cara menos
desarrollada que la de su contraparte!® y Spencer® en un estudio de 59 casos de
gemelos cefalépagos describié que 76 % se trataban de fetos femeninos.

Se cree que los gemelos cefalépagos se unen primariamente por la membrana oro
faringea y sus campos cardiovasculares se orientan de acuerdo al eje facial. Se
reconoce que la falta de divisidon facial es la causa de la fusion de la silla turca y la
agenesia de la hipofisis.® Herring y Rawlat'! describieron la presencia de un Unico
esofago como consecuencia de la unién precoz de la membrana oro faringeo. La
division ocurre en la zona ventral del eséfago, lo que resulta en dos traqueas que se
extienden lateralmente al esdfago fusionado.®® En otros casos reportados se
encontré ausencia de la vesicula biliar en ambos lados? y un Unico pancreas. Los
corazones se encuentran independientes de manera clasica® con sistema urogenital
sin alteraciones, ° hallazgos consistentes con nuestro caso.
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Aunque los gemelos siameses cefalépagos no son los mas infrecuentes de todos los
gemelos unidos, es dificil encontrar series de casos y revisiones sistematicas que
describan sus caracteristicas y patogénesis, quiza debido a la ausencia de utilidad
practica quirdrgica que tiene pues, como se establecid antes, esta anomalia se ha
descrito como letal.? En cuanto a estadisticas locales,'3 entre 1967 y 1986 se
estudiaron en Latinoamérica 1 714 952 nacimientos observados en 95 hospitales, en
los cuales se registraron 23 casos de gemelos siameses de los cuales 4 eran
cefaldpagos, 3 parapagos, un isquiopago, 5 pyopagos, 9 toracopagos, un onfalépago,
un raquipago.

La distribucién por género fue de 12 hombres y 11 mujeres. Aun se desconoce mucho
sobre la fisiopatogenia de los gemelos unidos y puntos especificos como la incidencia.
El patrén de las estructuras fusionadas y alteraciones asociadas no siguen patrones
especificos.® Es necesario la realizacion de estudios de autopsias para mejorar la
descripcion y caracterizacion de estos casos y asi poder determinar si existen otras
condiciones asociadas ademas de las teorias de unién embrioldgica.
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