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RESUMEN

Introduccion: El embarazo multiple tiene una incidencia creciente, una de las
implicaciones relacionadas es la aparicién de defectos congénitos, dentro de los
cuales se describen los gemelos unidos por diferentes areas anatémicas. Aunque
su ocurrencia es baja, su mortalidad es alta, relacionada con la afeccion de érganos
vitales involucrados en el defecto.

Objetivos: Presentar un caso de siameses unidos por el térax (toracOpagos) y
exponer el valor de la ultrasonografia en el diagnoéstico precoz de los defectos
morfologicos congénitos.

Presentacion del caso: Paciente de 26 afios que se remite al Centro Provincial de
Genética de La Habana por el hallazgo en la ecografia de primer trimestre en su
area de salud de un feto de 12 semanas con hidrops fetalis. Se realiza ultrasonido
de confirmacion que informa embarazo gemelar monocorial monoamnidtico de
fetos siameses, hidropicos, unidos en la region toracica que comparten corazon e
higado (toracopagos). Se le brindo asesoramiento genético a la pareja, la cual
solicitdo la terminacion voluntaria del embarazo. Se realizd interrupcion del
embarazo con método farmacoldgico y se obtienen fetos siameses de 14 semanas,
se confirman por anatomia patoldgica los hallazgos reportados por la ecografia
prenatal.

Conclusiones: El diagn6stico precoz de este defecto mediante la ultrasonografia
es sin duda la mejor herramienta que favorece la toma temprana de decisiones
con relacion a la continuidad del embarazo.
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ABSTRACT

Introduction: Multiple pregnancy has increasing incidence, one of the related
implications is the appearance of congenital defects, within which twins united by
different anatomical areas are described. Although its occurrence is low, mortality
is high, related to the affection of vital organs involved in the defect.
Objectives: To report a case of Siamese twins united by the thorax (thoracopagus)
and to show the value of ultrasonography in the early diagnosis of congenital
morphological defects.

Case report: A 26-year-old patient referred to the Havana Provincial Genetics
Center from her health area, for the detection of a 12-week-old fetus with hydrops
fetalis in the first trimester ultrasound. A confirmation ultrasound was performed,
reporting a monoamniotic monochorial twin pregnancy of Siamese fetuses,
hydropic, united in the thoracic region that share the heart and liver. Genetic
counseling was provided to the couple, who requested voluntary termination of
the pregnancy. The pregnancy was terminated with a pharmacological method and
14-week-old Siamese fetuses were obtained. The findings reported by prenatal
ultrasound were confirmed by pathological anatomy.

Conclusions: The early diagnosis of this defect by means of ultrasonography is
undoubtedly the best tool that favors early decision-making in relation to the
continuity of the pregnancy.

Keywords: twin pregnancy; Siamese; thoracopagus.
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Introduccion

La frecuencia de embarazos multiples ha aumentado considerablemente en los
altimos tiempos, se evallia por la comunidad cientifica que los tratamientos de
infertilidad y la fertilizacion in vitro pueden ser causa de este incremento. El
embarazo gemelar es producido por uno de los siguientes procesos: la fecundacion
de dos Ovulos por otros tantos espermatozoides en el mismo ciclo ovulatorio, que
produce gemelos dicigotos o fraternos; en sentido estricto, no se trata de gemelos
verdaderos, ya que no comparten el mismo material genético, sino que tan solo
ocupan el mismo ambiente intrauterino. Casi dos tercios de los gemelos son
dicigoticos.
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En el otro caso, la fecundacién de un solo 6vulo, es seguida en algin punto de su
desarrollo embrionario de la separacion en dos productos individuales con
estructura genética similar, de lo cual resultan los gemelos monocigotos o
idénticos.®

Una de las implicaciones de estos embarazos es la aparicion de defectos
congénitos, dentro de los cuales se describen los gemelos unidos por diferentes
areas anatomicas. Esto se debe a una desviacion del desarrollo embrionario.
Aunque su incidencia es baja, su mortalidad es alta, relacionada con la afeccién
de organos vitales involucrados en el defecto, asociado ademés a malformaciones
complejas incompatibles con la vida, bien por el defecto estructural o por el dafio
funcional.®

Los gemelos unidos son aquellos que comparten estructuras anatomicas en grado
variable, y constituyen la forma mas extrema de hermanamiento de gemelos
monocigoticos, con una prevalencia estimada por consenso del Grupo Internacional
“Clearinghouse” para el estudio epidemiolégico de los defectos congénitos en 1,47
por cada 100 000 nacimientos, aunque varia en algunos lugares del Africa, como
en Sudafrica, donde presenta una incidencia tan frecuente como uno en 14 000
nacimientos, lo que sugiere una relacién directa mayor a su aparicion en esa etnia.

En Latinoamérica se ha descrito una prevalencia de 2,37 por cada 100 000
nacimientos. Otros estudios evidencian una prevalencia de uno por cada 74 506
nacimientos, con una distribucion homogénea en los diferentes paises sin grupos
identificables. En Cuba, su incidencia se estima en uno de cada 250 000
nacimientos y su reporte bibliografico es escaso.

Los mecanismos propuestos en la génesis del defecto no explican las alteraciones
en el proceso de desarrollo normal, por el cual un par de gemelos monocigoticos
no se separan completamente entre si y contindan su desarrollo embriologico
normal. La explicacion mas comudn es la fusion de un cigoto Unico o
alternativamente la fusién de dos embriones monocigoéticos durante el desarrollo
embrionario precoz. @34

Con relacion a la genética del defecto en la literatura no hay registros de
agregacion familiar, ni de asociaciones preferenciales con otras anomalias no
relacionadas, ni con la exposicion a teratdégenos.?>

Su clasificacion morfologica, segun Spencer, depende del tipo de unién (ventral o
dorsal) y del grado de estructuras fusionadas con la posterior adicion del sufijo
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pago, término griego que significa union. Ademas, la adecuada nomenclatura
incluye la cantidad de cabezas, miembros superiores e inferiores, para esto se
utilizan los sufijos “céfalo, braqui y pus”, respectivamente.®:7:8)

Los toracopagos y xifépagos son los méas frecuentes y representan alrededor de 75
% de los gemelos unidos, estan conectados por la regién esternal o cerca de ella,
situados cara a cara y habitualmente tienen 6rganos separados excepto el higado;
le siguen los pigépagos (18 - 19 %), los isquidpagos (6 %) y los cranedpagos (1 - 2
%). La mayoria nacen muertos, algunos viven y otros, los menos, pueden separarse
de forma quirdrgica.

Con frecuencia presentan otras malformaciones, por lo que deben ser examinados
cuidadosamente antes de una terapia definitiva; el polihidramnios esta presente
en casi la mitad de los casos. La mayoria es de sexo femenino, con una tasa
hembra-varén de 2:1 a 3:1.®

Algunos estudios consideran que una cuarta parte de los casos fallece intradtero y
del 40 - 60 % muere poco después del parto.®:"

Entre los primeros reportes de gemelos siameses esté el de las sirvientas Biddendon
en Inglaterra (1110 dC), Mary y Eliza Chulkhurst, isquidpagas que vivieron 34 afios
con un solo par de extremidades superiores e inferiores, un solo recto y una sola
vagina, sin olvidar el caso de Capadocia en la actual Turquia, hacia el afio 970 A.C.
de los siameses isquidépagos en los que tras la muerte de un hermano se intento su
separacion, con un desenlace fatal tres dias después del procedimiento.

En el siglo XIV los que nacieron en Florencia con tres extremidades inferiores y
superiores. En el siglo XV los hermanos escoceses Scottish vivieron 28 afios unidos
de la cintura hacia abajo (iliotoracépagos).®

Las hungaras nacidas en Szoony, en 1701, Helen y Judith, unidas por la region
lumbar, con un ano y vagina comunes fueron posiblemente uno de los gemelos
unidos mas famosos y vivieron 22 afos. Pero sin dudas los méas conocidos fueron
Chang y Eng Bunker que nacieron en Makiong, Siam, (actual Tailandia) en 1811 y
eran noticia con relativa frecuencia por ser artistas de circo, talentosos,
inteligentes y astutos en los negocios. Se encontraban unidos por el térax
(toracopagos) y tuvieron una vida relativamente normal. Se casaron, tuvieron 10y
12 hijos, respectivamente y murieron a los 63 afios, el examen post- mortem
dilucidé que compartian el tejido hepatico y el aparato circulatorio. Desde
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entonces se utiliza el término “siamés” para designar a tipos de gemelos
semejantes unidos por el cuerpo.®®

Otros no menos importantes son las pigopagos Millie y Cristina McKoy, nacidas en
1851, en Nightingale, vivieron hasta 1912, una vida dificil, ya que fueron
secuestradas en varias oportunidades por bandidos, uno llamado Smith, las usé en
exhibiciones; las llamaban la dama de dos cabezas. Giacomo y Giovanni Tocci,
italianos, nacieron en 1877, del tipo dicéfalo, compartian parte del térax, el
abdomen y tenian solo dos piernas, iliotoracépagos, que fallecieron en el afio 1940,
les llamaron los gemelos benditos, o el joven de dos cabezas. Fueron estudiados
desde los dos meses de vida por la Real Academia de Medicina de Turin por
gentileza de sus padres, nunca pudieron caminar sin ayuda, se casaron con dos
hermanas y vivieron en Venecia, luego de retirarse de la farandula. @1

Las gemelas unidas pigépagos Rosa y Josefa Blazek, nacidas en 1878, por parto
vaginal, en Checoslovaquia, vivieron una larga vida hasta los 43 afos, una de ellas
logré embarazarse y tuvo un parto normal, dio a luz un varén sano que se cri6 en
orfanatos, ya que su madre tenia compromisos internacionales de presentacion en
circos y teatros, en los que tocaba y cantaba con su hermana canciones en violin y
flauta.(?

Daisy y Violeta Hilton, pigbpagos, nacidas en 1908 en Brighton, Inglaterra, vivieron
hasta 1969, y fueron vendidas por su madre tempranamente. Sus padres adoptivos,
tiranos, las sometieron a prepararse a la fuerza para presentaciones en farandulas
donde bailaban y tocaban el saxofon y el violin. Sufrieron toda su vida, que fue
dramética y escandalosa. A los 20 afios se escaparon y lograron liberarse en la corte
de justicia, luego de exponer su largo sufrimiento con sus padres adoptivos.
Filmaron una pelicula en 1932 Freaks, y varios afios actuaron en la sensacionalista
novela Encadenadas de por vida. Se casaron, pero sin éxito en sus matrimonios.
Murieron en el afio 1969 por complicaciones de una influenza.?

Otras gemelas unidas fueron Ivonne e Ivette McCarther, que nacieron en 1949
unidas por la cabeza cefalopagos, y vivieron 43 afios. Su padre se negé a usarlas
en numeros de circo, pero las deudas que mantenia, hicieron que ellas mismas
decidieran hacer un tour con un circo por el mundo, por dos afios para juntar
dinero con el cual pagaron las deudas de su padre y luego decidieron volver a su
hogar y establecerse para estudiar enfermeria, pero meses antes de su regreso
murieron en Long Beach, California.
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Masha y Dacha Krivoshyapovy, nacidas en 1950, en Moscu, se encuentran vivas
actualmente, como Unico ejemplo de gemelas unidas dicéfalo tetrabraquiodipus,
dos cabezas, cuatro brazos y dos piernas, aprendieron a caminar a los cinco afos,
demoraron varios afos, ya que cada una dominaba solo una pierna. Otros son,
Ronnie y Donnie Galyon (norteamericanos) nacidos en 1952, que aun viven, y Lori
y Dori Schappell, aln vivos y no separados, que nacieron en 1961.(9

Koning refiere que la primera separacion de gemelos unidos se llevé a cabo en
1689, el sitio de unidn era el ombligo. A partir de entonces han sido numerosos
los casos de separacion con supervivencia de uno o ambos gemelos, tal como se
informa en la literatura, aunque evidentemente no todos han sido
publicados. ®1.13.14)

Giuseppina y Santina Foglia, nacieron en 1959, en Turin, Italia, isquiopagos,
fueron separadas a los seis afios, 24 especialistas participaron en la operacion
gue fue un éxito, las nifias se recuperaron, pero debieron aprender a caminar de
nuevo. %

En Cuba se efectud la intervencién exitosa de las gemelas Maylin y Mayelin,
unidas a nivel del abdomen, onfaldépagos, realizada en el Hospital Vladimir Ilich
Lenin de Holguin, en 1973.(10.13)

En septiembre de 1974, en el hospital de nifios de Philadelphia, un cirujano y 23
ayudantes decidieron separar las gemelas unidas isquiépagos, de 13 meses,
nacidas en Republica Dominicana: Clara y Altagracia Rodriguez, compartian el
higado y parte del colon, luego de cinco horas de operacion el procedimiento fue
exitoso.

En 1988, se separaron exitosamente las gemelas unidas craneOpagos o
cefalépagos, Mpho y Mphonyana Mathibela, de Sudafrica, al afo de vida;
compartian parte de su tejido cerebral.@9

En Chile, el 2 de Octubre de 1992 nacen por cesarea José Patricio y Marcelo
Antonio, téraco onfal6pagos, comparten corazon e higado. El 29 de junio de 1993
son separados en una intervencion historica que duro tres horas, en el hospital
Calvo Mackenna. El 2 de octubre Marcelo Antonio se contagié con rotavirus lo
que le provocé una seria deshidratacion y le ocasion6d dafios neuroldgicos graves,
como secuelas de una hipoxia cerebral, que mas adelante le provocé la
muerte. 0
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En junio de 1993, Angela y Amy Lakeberg, nacieron en Indiana, toracopagos,
compartian el corazén y el higado, y debia sacrificarse a una de ellas. Angela, la
mas fuerte fue la elegida para sobrevivir, la operacién tuvo lugar en el Hospital
de Nifios de Philadelphia, a las siete semanas de vida. Angela murio6 en el hospital
diez meses después, a causa de una neumonia.®? Su muerte planteé por primera
vez las cuestiones éticas y el costo econdmico de la separacion (mas de 1 millén
de dolares), sin contar con el sufrimiento y dolor de sus padres, parientes y
amigos cercanos.

En agosto de 2002, fueron separadas en EE.UU., Los Angeles, California, las
siamesas guatemaltecas Maria Teresa y Maria de Jesus Quiej-Alvarez,
cranedpagos, en una intervencion que dur6 22 horas.*9

Pocas situaciones en medicina pueden plantear problemas éticos mas complejos
gue el tratamiento de los gemelos unidos, pues el hecho de compartir anatomia
implica riesgos de pérdida de 6rganos o funciones, o incluso de la vida, durante
la separacién, que no son siempre iguales para ambos gemelos, obligandonos a
veces a tener que elegir entre favorecer mas a uno u otro. Decisiones como la
interrupcion del embarazo cuando el diagnéstico se hace antenatalmente
(frecuente hoy dia en medios desarrollados), la propia separacién, o
determinadas preferencias que pueden beneficiar a uno de los gemelos, plantean
problemas éticos dificiles que deben ser resueltos con sumo tacto y ponderacion
y que, solamente pueden estar en manos de personas con experiencia en este y
en todo tipo de cirugia pediatrica.(?

Constituye el objetivo general de este trabajo presentar un caso de siameses
unidos por el térax (toracopagos), diagnosticados prenatalmente en el Centro
Provincial de Genética de La Habana y exponer el valor de la ultrasonografia en
el diagnostico precoz de los defectos morfoldgicos congénitos.

El estudio se efectud conforme a las reglamentaciones y principios éticos para la
investigacion en humanos y los estudios clinicos. La paciente y su esposo
ofrecieron su consentimiento informado para la interrupcion voluntaria de la
gestacion.

Presentacion del caso
Se presenta una paciente de 26 afios de edad, casada, color de piel blanca, que
acude al departamento de Genética Provincial del Hospital Ginecobstétrico
Ramon Gonzalez Coro, La Habana, Cuba con 12 semanas de embarazo. Es remitida
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de la consulta de Genética de su area de salud por sospecha de hidrops fetal para
confirmacion del diagnoéstico.

Antecedentes patoldgicos personales (APP): No refiere ninguna patologia.

Habitos téxicos: No refiere.

Antecedentes patologicos familiares (APF): Madre y padre con hipertension
arterial.

Historia obstétrica (HO):

— La menarquia a los 11 afios de edad.

— Férmula menstrual cada 28 dias/5-7 dias de duracién.

— Su primera relacion sexual fue a los 16 afios de edad.

— Gestaciones 6.

— Partos 2: eutdcicos, a término, de buen peso, sin complicaciones.

— Fecha de ultima menstruacion no confiable, no la recuerda, ya que no
estaba planificando embarazo.

Datos del embarazo:

— Embarazo no planificado.

— Captacion precoz (10 semanas).

— En consulta de captacidn se envia a interconsulta con Genética, donde se le
planifica su ecografia de primeros marcadores ecograficos.

— Ultrasonido genético 4/01/2018: Feto Unico, con CRL de 66 mm / 12
semanas. Hidrops fetal. Se envia a consulta de confirmacion en el centro
provincial de Genética de la Habana, Cuba

— Ultrasonido de confirmacion en Centro Provincial de Genética La Habana
6/01/2018 que informa:

e Embarazo gemelar

e CRL 1 feto: 65 mm (12,6 semanas)

e CRL 2 feto: 53 mm (12 semanas)

e Ambos fetos hidropicos, unidos en la region toracica compartiendo
corazén e higado.

e Cuatro miembros presentes.

e Ambos polos cefalicos y raquis impresionan normales.

e Corddn umbilical unico que confirma la presencia de una placenta Unica,
posterior y fundica.
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A continuacion, se muestra una secuencia de imégenes ultrasonograficas en 2D y
3D de los gemelos unidos (Figs. 1, 2, 3, 4, 5).

Fig. 1 - Imagen de ultrasonido 2D de 12 semanas que muestra siameses unidos por el
térax.

Fig. 2 - Imagen de ultrasonido 2D con siameses toracopagos compartiendo una sola area
cardiaca.
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Fig. 3 - Imagen de ultrasonido 3D que muestra la unién del térax y porcion superior del
abdomen en gemelos unidos.

Fig. 4 - Imagen de ultrasonido 3D que muestra presencia de corddn umbilical Unico en
gemelos unidos toracépagos.

Fig. 5 - Imagen de ultrasonido 3D que muestra presencia de gemelos con 2 cabezas, 4
miembros inferiores, miembros superiores, union a través del térax y 2 pelvis no
fusionadas.

10

(G &v-ric | Esta obra esta bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES




7 E—,‘,DE,!MUEMQM Revista Cubana de Obstetricia y Ginecologia. 2021;47(1):e717

Se brindd asesoramiento genético a la pareja, que solicitdé voluntariamente la
interrupcion del embarazo, para lo cual realizé por escrito el consentimiento
informado.

Para llevar a cabo la interrupcién se utilizaron dos tabletas de misoprostol de 200
mg. por via vaginal, lo que provoco la expulsion de feto siamés de 13 semanas.

Se confirmaron mediante estudio anatomopatolégico los hallazgos descritos por
ecografia prenatal.

Discusion

Desde el punto de vista epidemiolégico se ha sefialado por varios autores, %1 que
los gemelos siameses tienen mayor incidencia en la poblacion de piel negra, en el
sexo femenino es tres veces mas frecuente que en fetos del sexo masculino, y su
incidencia no varia con la edad materna, ni la paridad. En el caso descrito, tanto
la edad materna como la paridad se comportaron de manera similar a lo descrito
en la literatura, sin embargo, la gestante es de color de piel blanca y los fetos del
sexo masculino, lo que se contrapone a la mayoria de los estudios, que concuerda
con Castilla,” y la serie estudiada por Gdmez-Cadena.®

El diagnostico prenatal de gemelos siameses es muy importante para el
asesoramiento a la pareja embarazada por el mal pronostico neonatal que
presenta. El diagnostico generalmente se realiza mediante ecografia 2D, como
ocurrié en este caso.*?)

El Programa cubano de Diagnéstico, Manejo y Prevencion de Defectos Congénitos
y Enfermedades Genéticas incluye en etapa prenatal la realizacion en la atencion
primaria de salud de ecografia en 2D al universo de mujeres embarazadas, con el
objetivo, entre otros de identificar defectos congénitos,®® estableciéndose en
dicho programa que una vez sospechado un defecto congénito en el feto se evalua
el caso en servicios de Genética de segundo nivel, motivo por el cual en esta
paciente se realizo el diagndstico tan precozmente. En Cuba, otras variantes de
siameses han sido diagnosticadas en el primer trimestre.)

En la literatura internacional revisada, otros casos de gemelos siameses han sido
diagnosticados en segundo y tercer trimestre también por ecografias en 2D, sin
embargo, este diagnéstico ha sido tardio, toda vez que no existen en todos los
contextos, programas que cubran universalmente a toda la poblacién de mujeres
embarazadas.

11
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El ultrasonido tridimensional (3D) permite una visualizacion espacial de la
malformacién fetal, sin embargo, no ha demostrado ser mejor que la ecografia 2D
en el diagnéstico de malformaciones fetales. No obstante, cuando se tiene la
sospecha de alguna alteracion estructural, complementa el estudio de manera mas
integral.(?)

El caso presentado fue diagnosticado por ecografia en 2D y confirmado en 3D, y el
nivel de precision en los hallazgos anatomicos descritos fue corroborado en el
analisis macroscépico posmortem, lo que evidencia la eficacia de este medio
diagnostico. La resonancia magnética (RM) no es un método de rutina para el
diagnoéstico de siameses.??

Algunos factores epigenéticos pueden modificar el tiempo y el lugar del desarrollo
embrionario. Se han identificado como tales las drogas, los estados y hébitos
nutricionales, los quimicos ambientales, asi como los niveles de &cido fdlico,
fundamentales en el desarrollo de los embriones.?? De estos no se logro identificar
ninguno en el caso presentado, aunque no estuvo disponible la cuantificacién de
folatos séricos en la madre.

La separacién quirirgica de gemelos unidos casi completos puede tener éxito
cuando los 6rganos esenciales para la vida no se comparten; pero en el caso
presentado los fetos compartian 6rganos vitales como el corazén y el higado, por
lo que la separacion quirdrgica de los gemelos unidos, no se ofrecié durante el
asesoramiento genético. Nunca se ha conseguido que sobrevivan siameses
toracopagos que comparten corazon y es excepcional la sobrevivencia de uno de
ellos.®%

Consideraciones finales
El diagnéstico temprano es importante para el asesoramiento de la pareja. En este
caso la pareja optdé por el aborto terapéutico con tabletas vaginales de
misoprostol, logrando obtener el producto de la gestacion sin complicaciones para
la madre.

Como conclusiones, se evidencia la importancia de realizar la ecografia prenatal
desde los inicios de la gestacion para el diagnéstico precoz de defectos congénitos,

lo que ha contribuido a mejorar la calidad de los servicios de salud en Cuba.

En el caso presentado, los hallazgos reportados en el estudio ecogréafico prenatal,
los observados al examen fisico de los fetos, y el informe de Anatomia Patologica
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permitieron clasificar al producto dentro del tipo toracépago, la cual es la
ubicaciéon més frecuente descrita en la literatura.
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