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Resumen

Con una incidencia variable el Thoracopagus o0 ToracGpago es el tipo mas comin de
gemelos unidos, representando el 75% de los casos que se reportan 'y son una condicion
rara en la cual existe predominio del sexo femenino. Se presenta el caso de gemelos unidos
del tipo Toracopagos, con una fusion amplia, procedentes de la interrupcién por
malformaciones congénitas complejas de un embarazo mdltiple en una gestante de edad
avanzada, que se estudié anatémica y morfol6gicamente en el acto de necropsia. Aunque no
existe acuerdo sobre la embriogénesis de esta malformacion, la teoria mas aceptada es la
propuesta de que esta alteracién resulta de la unién secundaria de dos discos embrionarios
separados originalmente.

DESCRIPTORES DeCS: GEMELO SIAMESES/patologia; DIAGNOSTICO
PRENATAL; ANOMALIAS CONGENITAS

Abstract

With a variable incidence the thoracopagus is the most common type of conjoined twins
representing the 75% of the reported cases and they show a weird condition in which females
prevailed. It is presented the case of thoracopagus conjoined twins with a wide fusion coming
from the interruption for complex congenital malformation of a multiple pregnancy in an aged
pregnant who was anatomically and morphologically studied in the necropsy. Although there is
no resolution about embryogenesis of this malformation the most accepted theory is proposal
that this alteration is the result of a secondary joined of two embrionary disks initially
separated.
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Introduccién

Las formas anormales de gemelaridad constituyen un impactante fenémeno bioldgico y
cuentan con una larga historia de concepciones erréneas, escaso conocimiento y una amplia 'y

. . . )
confusa sinonimia
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Las duplicaciones embrionarias monocigéticas, especialmente en los gemelos unidos, son el
resultado de una duplicacién parcial que ocurre en el disco embrionario antes de la tercera
semana de vida intrauterina y son clasificados segun la regiéon anatdmica que los une en
toracOpagos y xifopagos, que son los mas frecuentes y representan alrededor del 75% de los
gemelos unidos, le siguen los pig6fagos, los isquidpagos y los cranedpagos. La mayoria

nacen muertos, algunos viven y otros, los menos, pueden separarse de forma quirdrgica o

Entre los gemelos unidos mas antiguos se encuentran las nacidas en 1100 en Inglaterra, que
vivieron 34 afios con un solo par de extremidades superiores e inferiores, un solo recto y una
sola vagina . 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. Las hangaras nacidas en Szoony, en 1701, unidas por la regién lumbar,
conun ano y vagina comunes fueron posiblemente uno de los gemelos unidos mas famosos
(3,4). Pero sin dudas los mas 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 y tuvieron una vida relativamente normal, se casaron, tuvieron 10 y 12 hijos,
respectivamente y murieron a los 63 afos, el examen post- mortem dilucidé que compartian
el tejido hepatico y el aparato circulatorio . Desde entonces se utiliza el término “siamés” para
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designar a tipos de gemelos semejantes unidos por el cuerpo

Esta anomalia no es un defecto genético sino congénito durante la gametogénesis, lo que
significa que el nacimiento de siameses no viene implicito en los genes de los padres o de
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generaciones anteriores y no va a ser transmitido a la descendencia de forma habitual

Hasta el afio 2000 su registro mundial fue de 1,3 por cada 100 000 nacimientos, aunque, varia
en algunos lugares del Africa, como Sudéafrica, con una incidencia tan frecuente como 1 en 14
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000 nacimientos, lo que sugiere una relacion directa mayor a su aparicion en laraza negra

Los siameses pueden presentar otras malformaciones y muchas estan relacionadas con el
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sitio de union aunque otras no lo estan anatdbmicamente Ademas de los factores genéticos ya sefialados, otros
autores mencionan la distribucién geogréfica y algunos méas que dependen de la madre como la edad, dificultades en la nutricién y maI

desarrollo del embrién por infecciones y déficit en su riego sanguineo. Lo cierto es que
).
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en la actualidad la etiologia de los gemelos unidos continla desconocida Es importante la



realizacion del diagnostico prenatal, pues la presencia de gemelos monstruosos plantea la
terminacion del embarazo desde el mismo momento de su deteccidn, donde la ultrasonografia

resulta fundamental © "

El nacimiento de los gemelos unidos provoca serios conflictos, la mayoria nacen muertos o
son incapaces de sobrevivir mas de 24 horas posteriores al parto, esto se debe a que
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tipicamente comparten sus organos vitales y tienen otras malformaciones asociadas

La primera separacion de siameses se llevd a cabo en 1689, a partir de entonces y con el
creciente desarrollo técnico y quirdrgico en la medicina se reportan numerosos casos de

separacion aunque con supervivencia muy limitada de uno o ambos gemelos, tal como refleja
(16-18).

la literatura

En nuestro pais su incidencia se estima en 1 cada 250 000 nacimientos y su reporte
(19-22)

bibliogréafico es escaso Constituye el objetivo general de este trabajo presentar un caso de
siameses unidos por el térax, sin diagndstico prenatal exacto, y la evaluacion de las
caracteristicas anatémicas y morfoldgicas que se dilucidaron durante la necropsia que se
realizé en el departamento de Anatomia Patologica del Hospital “Carlos Manuel de

Céspedes” en la ciudad de Bayamo.

Presentacion del Caso

Paciente AHM de 38 afios, blanca, casada , con antecedentes obstétricos de Gestaciones (6)
Partos (3) Abortos (2) , captada precozmente, evaluada de riesgo por edad materna avanzada
y embarazo gemelar, que se remitié el 13 de junio del 2006 a la consulta de Genética

Provincial.

Consulta nimero (No.) 1: Edad gestacional (EG ) de 20 a 21 semanas. Se propone
Diagndstico Prenatal Citogenético (DPC) y es aceptado. Consulta No 2: EG de 23 semanas.
Por estudio de Ultrasonido (US) se observa en el feto de dorso derecho una posible
Anencefalia y una Transposicién de grandes vasos (TGP), ademas la cavidad toracica

aumentada de volumen. Se recibe el resultado de la Alfafetoproteina (AFP) entre limites



normales.

Consulta No. 3: EG de 23 semanas. Se confirma la presencia en este mismo feto de
multiples malformaciones cardiovasculares: TGP, Comunicacion interventricular (CIV).
Estenosis de la Arteria Pulmonar (EAP), Anencefalia y deformidad toréacica. El otro feto se
observé normal y se detecta ademas un polihidramnios. Consulta NO. 4: EG de 24 semanas.
Se confirman todas las anomalias anteriores. El otro feto se observa con Hidrocefalia. Se

reciben los resultados del DPC sin crecimiento celular.

Se le brinda asesoramiento genético a la paciente y se propone la interrupcién terapéutica en
beneficio materno fetal, que es aceptada por la pareja. Se da orden de ingreso para la toma
de conducta obstétrica con expulsion fetal el 15 de junio del 2005. En el departamento de
Anatomia Patoldgica se procede al estudio anatomomorfolégico de los fetos, como se

describe:

El feto identificado como primer gemelar resulté ser una anomalia de gemelaridad con una
sola cabeza deforme y dos cuerpos unidos desde el cuello hasta la parte superior del ombligo
del tipo Toracdpago. (fig. 1 y 2) Que ademas presentd a nivel:
@ Cefalico: Anencefalia y deformidad facial con labio leporino y

paladar hendido. (fig 3y4) @ Cavidad toracica: Dos

Pulmones normales. Diafragma Unico e integro. Corazén Gnico

con las malformaciones diagnosticadas por US: TGP. CIV.

EAP. @ Cavidad abdominal: Un solo Higado y aparato

digestivo, con duplicidad de los sistemas

genitourinarios. El estudio del otro feto demostro la presencia de una Hidrocefalia.

Todos eran del sexo femenino, con mensuraciones y pesos adecuados a la EG.

Discusion
El proceso de desarrollo de los siameses ocurre por un error en la divisién de las células de
los embriones monocigéticos, es decir gemelos producto de un mismo 6vulo y un mismo
espermatozoide. La division de los embriones de unos gemelos normales ocurre en los
primeros diez dias después de la fecundacion, con los siameses ocurre mas tarde, como para
el dia 13 ¢ 15, este retraso hace que no se dividan correctamente y compartan érganos,
).
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mientras mas tarde sea la separaciéon mas tejidos compartiran El grado y origen de la

duplicacion determina el tipo de gemelos siameses y varia en un rango que va desde aquellos



que solo estan conectados por una fina membrana, hasta 2 6 mas individuos mas o menos
formados con un solo tronco y duplicacion, o bien de la cabeza o sélo de la parte caudal del

3)

cuerpo

Los factores genéticos como los defectos propios de la linea primitiva y el envejecimiento del
ovulo por disminucion de la capacidad de diferenciacion normal se invocan en la etiologia de
los gemelos unidos, ademas se mencionan dificultades en la nutricion y desarrollo del embrion
causadas por sepsis y deficiente irrigacion sanguinea que puede ocurrir debido a la presencia
de calcificaciones que interrumpen la transferencia de sustancias y oxigeno a través de la

membrana placentaria , otro posible factor que se menciona es el antecedente de la ingestion
).
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de drogas para mejorar la fertilidad en mujeres que luego resultaron embarazadas

Algunos de los autores tratan de explicar la causa de que los siameses no sean un fenémeno
inusual en Sudafrica, tal vez, mencionan, porque son habituales en ese lugar los matrimonios

. @
entre parientes

Aproximadamente el 70% de los gemelos unidos son nifias, se piensa que los embriones
femeninos sean mas fuertes que los masculinos y por ello son mas capaces de sobrevivir y

, (3.4,13). epr .z . z4 s
desarrollarse dentro del itero  Se pueden clasificar también en simétricos: cuando los
nifios estan completos, y asimétricos: cuando comparten algin érgano. Existen otros autores
que incluyen un nuevo grupo y lo denominan relativamente asimétricos: incluyen aqui a los
que presentan zona de fusion extensa y desproporcién marcada en la anatomia, como el caso
de los hicéfalos (dos cabezas sobre un cuerpo). Por tanto aunque su separacién parezca

posible es

. . . . . . (16-18
necesario realizar un estudio exhaustivo para conocer si es funcional

La supervivencia de estos nifios, una vez separados, es del 53 por ciento en los simétricos y
en los asimétricos, en los que hay que elegir por uno de los bebes asciende hasta el 90%.

Globalmente la supervivencia a largo plazo es del 68% con una calidad de vida muy buena
).
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después de la operacion
El caso que se presenta se concluyé como un embarazo multiple, de trillizas, portadores dos
de ellas de una anomalia compleja del tipo de siameses toracépagos clasificados como

asimétricos, con multiples 6rganos compartidos y otras malformaciones congénitas asociadas



procedente de un embarazo que se evalud de alto riesgo por la edad materna avanzada.
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Anexos

Figura 1.Toracépago. Vista anterior Figura 2. ToracOpago. Vista posterior



Figura 3. Acraneo en vista anterior, Figura 4.Acradneo en su vista posterior. cara
deforme con labio leporino, ausencia de labio inferior, deformidad de partes
blandas y pabellones auriculares.



