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CASO CLINICO DE INTERES ESPECIAL
Acta Pediatr Mex. 2019 septiembre-octubre;40(5):267-73.

Gemelos onfalopagos: reporte de un caso

Omphalopagus twins: A case report.

INV

Daniela Castro-Maldonado,* Maria Ameyali Pérez-Huitron,* Xdchitl Lizbeth Serrano-Almanza,? Bernardo

Ramirez-Garcia?

Resumen

ANTECEDENTES: Los gemelos siameses son casos excepcionales en la practica médica
(incidencia de 1 en 50,000 a 1 en 100,000 nacidos vivos). Los gemelos unidos pueden
ser simétricos o asimétricos, cuando un gemelo esta completo y sano (gemelo autdsito)
y el otro es incompleto (gemelo pardsito) y depende del autdsito para su crecimiento.

CASO CLINICO: Gemelos siameses, de dos dias de vida extrauterina, intervenidos
quirdrgicamente para separar al no viable, por agenesia casi total ((inicamente estaba
constituido por la regién cefdlica y tronco dismarfico). El resto de las estructuras del
gemelo sano, de género femenino, se observaron sin alteracién. El procedimiento se
llevé a cabo mediante una incisién lateral izquierda y la separacién por planos desde
la piel, el tejido celular subcutdneo y los trayectos musculares hasta identificar los 6r-
ganos herniados del gemelo dominante al pardsito; ningtin érgano vital se encontraba
compartido, solo se observé la herniacién de una pequefia porcién del higado y de
las asas intestinales del gemelo dominante al pardsito, por lo que se reintrodujo el sis-
tema digestivo del gemelo dominante y se efectud la extirpacion completa del gemelo
parasito. Se cerr6 la pared con colocacién de una malla plana para evitar una posible
recidiva de la herniacién. El trans y posoperatorio transcurrieron sin complicaciones
y con evolucién satisfactoria.

CONCLUSIONES: La incidencia de gemelos siameses es excepcional. El diagnéstico
prenatal se establece por ecografia; sin embargo, la resonancia magnética muestra
mejor definiciéon anatémica de las anomalias y permite la planificacién obstétrica y
los cuidados posnatales adecuados.

PALABRAS CLAVE: Gemelos siameses; gemelos; gemelo parasito; diagnéstico prenatal;
cuidados posnatales.

Abstract

BACKGROUND: Siamese twins are rarely in medical practice (incidence is reported as 1
in 50,000 to 1 in 100,000 live births). Twins attached can be symmetrical or asymmetric,
when one twin is complete and almost normal (twin self) and the other is incomplete
(twin parasite) and depends on the autoto for its growth.

CLINICAL CASE: Siamese twins of two days of extrauterine life, surgically operated to
separate the non-viable twin, by almost total agenesis (it was only constituted by the
cephalic region and dysmorphic trunk). The rest of the structures of the healthy twin,
female, were observed without alteration. The procedure was carried out by means of a
left lateral incision and the separation by planes from the skin, the subcutaneous cellular
tissue and the muscular paths until identifying the herniated organs of the dominant
twin to the parasite; no vital organ was shared, only the herniation of a small portion
of the liver and intestinal handles of the dominant twin to the parasite was observed, so
the digestive system of the dominant twin was reintroduced and the complete removal
of the parasite twin was performed. The wall was closed with placement of a flat mesh
to avoid a possible recurrence of herniation. The trans and postoperative period passed
without complications and satisfactory evolution.

CONCLUSIONS: The incidence of Siamese twins is exceptional. Prenatal diagnosis is es-
tablished by ultrasound; however, magnetic resonance imaging shows better anatomical
definition of the anomalies and allows obstetric planning and adequate postnatal care

KEYWORDS: Siamese twins; Twin; Twin parasite; Prenatal diagnosis; Postnatal care.
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ANTECEDENTES

Los gemelos unidos, “siameses”, son la con-
secuencia de alteraciones en los embarazos
gemelares monoamnidticos en los que se en-
cuentran dos fetos completamente formados,
unidos en diferentes sitios anatomicos. Debido
a su baja prevalencia, hasta la fecha no se ha
establecido adecuadamente la etiologia de esta
alteracion.’

Los gemelos siameses se clasifican de acuerdo
con el sitio predominante de unién: toracépagos
(térax), onfalépagos (abdomen), pigdpagos (sa-
cro), isquiépagos (pelvis), cranéopagos (craneo),
cefalépagos (cara) o raquipagos (espalda).??

En lo que a gemelos asimétricos respecta, se
piensa que el de mayor tamano monopoliza
la sangre placentaria y, por tanto, disminuye el
aporte en el otro.*

Es importante valorar cada caso, con la intencién
de ofrecer el mejor desenlace obstétrico y peri-
natal, conociendo la gravedad de la alteracion
y los 6rganos que puedan afectarse, para de esta
forma disminuir la morbilidad y mortalidad de
los pacientes.

A continuacién se expone el caso de un gemelo
siamés onfal6pago asimétrico, que durante el
embarazo se establecio el diagnéstico sugerente
de gastrosquisis.

CASO CLiNICO

Recién nacida de un segundo embarazo, de
madre sin antecedentes personales patolégicos
ni crénico-degenerativos de importancia, con
control prenatal adecuado a partir de la octava
semana, en quien se sospecho el diagnéstico de
gastrosquisis durante el segundo trimestre del
embarazo, pero continué su cursé sin compli-
caciones (solo tuvo infeccion de vias urinarias
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al final del segundo trimestre). En la semana 38
se programé para cesdrea; nacid una nifa sana,
sin requerimiento de maniobras adicionales.

La recién nacida obtuvo una calificacion de
Apgar de 8/9, peso de 4100 g y talla de 51 cm.
A la exploracion fisica se encontr6 con buen
estado general, reactiva, térax simétrico, con
adecuada ventilacion y sin dificultad respiratoria;
se observd una masa abdominal en la pared an-
terior, correspondiente a un gemelo siamés, con
agenesia casi total, inicamente constituido por
la region cefélica y tronco dismorfico. El resto
de las estructuras del gemelo sano se observaron
sin alteracion.

La recién nacida continué con cuidados gene-
rales en la incubadora y se aplazé la lactancia
materna; después de dos dias de vida extraute-
rina se realizé una tomografia toraco-abdominal
simple y contrastada para establecer el protocolo
de estudio y decidir el tipo de procedimiento
quirdrgico. Clinicamente se encontraba estable.
Figura 1

La tomografia computada en plano sagital mostré
ambos gemelos con las siguientes caracteristi-
cas: gemelo parasito (no viable) y dominante
(sana) unidos a través de un defecto en la pared
abdominal anterior, de aproximadamente 60 x
58 mm, por el que se evidencié el paso de una
porcién del [6bulo izquierdo del higado del
gemelo dominante, hacia la rudimentaria cavi-
dad abdominal del gemelo parésito. También se
observaron algunas asas del intestino delgado y
remanentes de colon proximal proyectados hacia
el saco abdominal. La tomografia en 3D mostrd
la imagen del gemelo dominante formado de
acuerdo con su edad; sin embargo, el gemelo
pardsito fue rudimentario, lograndose visualizar
porciones de craneo, la columna, la pelvis y los
huesos proximales de los miembros toracicos
y pélvicos; en el térax se observo el corazén
rudimentario, formado por una sola camara
cardiaca. Figura 2
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Figura 1. Gemelos siameses recién nacidos. Porcion
caudal del gemelo parasito (A), térax del gemelo
dominante y encima la porcion cefélica del gemelo
pardsito, con estructuras faciales identificables (ojos,
orejas y nariz) (B), y eje longitudinal del paciente y su
unioén a través de la porcién abdominal (C).

Después de tres dias de vida extrauterina se
practicé la intervencién quirdrgica, mediante

INVP

una incisién lateral izquierda y la separacion
por planos desde la piel, el tejido celular
subcutaneo vy los trayectos musculares hasta
identificar los 6rganos herniados del gemelo
dominante al parasito; ninglin érgano vital se
encontraba compartido, solo se observo la
herniacién de una pequefia porcion del higado
y de las asas intestinales del gemelo dominante
al parasito, por lo que se reintrodujo el sistema
digestivo del gemelo dominante y se efectud
la extirpacion completa del gemelo parasito.
Se cerr6 la pared con colocacién de una malla
plana para evitar una posible recidiva de la
herniacién. El transoperatorio transcurrié sin
complicaciones y la paciente salié del quiré-
fano con intubacién orotraqueal.

Aunque la herida quirdrgica fue limpia, perma-
necia bien afrontada y sin datos de sangrado
activo ni infeccion. Al dia siguiente del pro-
cedimiento se intent6 retirar la intubacién
orotraqueal; sin embargo, debido a insuficien-
cia respiratoria permanecio intubada 5 dias
mas, hasta que tolerd la extubacion de forma
adecuada. Ademas, requirié apoyo inotrépico
con dobutamina por tensién arterial media por
debajo del percentil 5, con suspension del
protocolo cuatro dias después, con evolucion
satisfactoria.

La recién nacida continué con nutricién paren-
teral durante una semana, hasta que toleré la
via oral. Después de descartar la coexistencia
de posibles anomalias congénitas asociadas,
fue dada de alta del hospital a los 17 dias
de vida extrauterina, hemodinamicamente
estable, sin desequilibrio hidroelectrolitico y
neurolégicamente sin datos de focalizacion.

La paciente se programé a citas de control
en el servicio de Cirugia pediatrica; puesto
que ya no acudié se desconoce su estado de
salud actual.
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Figura 2. Tomografia en 3D. Reconstruccion volumétrica que muestra la relacion entre ambos gemelos (A,B);
organos herniados a través de la pared abdominal (I6bulo izquierdo del higado e intestino delgado), comprobado
con medio de contraste positivo via oral; y estructuras 6seas de ambos gemelos, independientes (C).

DISCUSION

La incidencia de gemelos siameses asimétricos
es de 0.1 en 100 a 200 mil casos, con una tasa
de supervivencia del gemelo dominante mas alta
que la del gemelo siamés simétrico.®

Hasta la fecha no se han establecido las causas
exactas de la alteracién de gemelos siameses;®
sin embargo, la teoria mds aceptada establece
posibles alteraciones en la fusién completa de
la masa celular interna, que origina distintos
tipos de gemelos unidos, lo que resulta en la
fision de 6rganos provocada por defectos en
la blastogénesis.* La teoria de la fusion sugiere
que la divisién ocurre después del decimotercer

dia, con la completa separacién de los primeros
blastémeros, seguida de la fusién parcial. En ese
momento existe la posibilidad de que un gemelo
se adhiera (parasito) y el otro se desarrolle nor-
malmente (autdsito).”

Algunos autores sefialan que en los gemelos asi-
métricos, uno recibe mayor cantidad de sangre
placentaria, lo que causa el deterioro del otro.*
Spencer R, citado por Gémez-Cadena y su gru-
po,’ propuso una clasificacién para los gemelos
siameses de acuerdo con el sitio predominante
de union: toracépagos (térax), onfalépagos (ab-
domen), pigbpagos (sacro), isquidpagos (pelvis),
cranedpagos (craneo), cefalépagos (cara) o raqui-
pagos (espalda).™ Otra forma de clasificacion es
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mediante simetria o asimetria. En la primera se
encuentran los gemelos con desarrollo y tama-
fio similar, y en la segunda los gemelos unidos
asimétricos, también Ilamados heterépagos,*
cuando uno de ellos (gemelo aut6sito o domi-
nante) es completo y relativamente sano y el
otro (gemelo parasito) es incompleto, unido al
autésito y depende de él para su crecimiento.®

El gemelo parasito puede, a su vez, designarse
endoparasito o fetus in fetu cuando se encuentra
dentro del gemelo dominante, o ectoparasito
cuando sélo estd unido a la superficie de éste.
De laTorre-Mondragén y su grupo® recomiendan
que para nombrarlos, primero debe especifi-
carse que son gemelos unidos asimétricos, y
después senalar el sitio de unién y las estruc-
turas anatémicas que forman el parasito. Por
tanto, siguiendo esta nomenclatura, nuestro
caso correspondié a un gemelo unido asimétrico
onfalépago céfalo-toraco-isquion.

Cuando el gemelo es endoparasito debe descar-
tarse la coexistencia de teratoma vy fetus in fetu;
para ello es importante diferenciarlos por algunas
caracteristicas, por ejemplo: si mantiene un saco
distinto, esta cubierto de piel sana, de forma
parcial o completa; contiene partes anatémicas
reconocibles, se mantiene unido al huésped por
poCos vasos sanguineos o comparten un sitio
anatémico en comdn.?

Los gemelos unidos ectoparasitos reportados
en la bibliografia médica son poco frecuentes
y la mayoria estan formados por estructuras de
la mitad inferior del cuerpo; por tanto, nuestro
caso resulta interesante, puesto que los gemelos
siameses asimétricos se encontraban unidos por
la parte superior del abdomen.®

El diagnostico clinico es dificil de establecer.
En estos casos, la evaluacién ultrasonogréafica
prenatal es un estudio importante, como ocurrié
en nuestra paciente, por la sospecha durante el
embarazo de gastrosquisis, hasta evidenciar los
gemelos al momento del parto; no obstante, ante

INV

la duda diagndstica puede indicarse, incluso,
resonancia magnética para una mejor caracte-
rizacion.'*?

El estudio de eleccién para el diagndstico prenatal
es la resonancia magnética, pues puede evaluar
de mejor forma las estructuras anatémicas, y
ofrece buena interfase entre los tejidos y mejor
campo de visién, sobre todo en el tercer trimestre,
cuando el feto es mds grande y tiene menor mo-
vimiento. La resonancia magnética es Gtil cuando
los hallazgos ecogréficos del feto son ambiguos
o inciertos.'”

Después del nacimiento puede evaluarse a los
gemelos mediante diversos métodos; por ejemplo,
el estudio contrastado permite una evaluacién
completa de los conductos gastrointestinal y
urogenital, y la angiografia para definir la vas-
cularidad; todos son dtiles para la planeacién
quirdrgica.* El ecocardiograma es importante
porque ha encontrado una alta incidencia de
malformaciones congénitas cardiacas en los
autositos.>!

Aunque el diagnéstico de gemelos unidos repre-
senta un reto para el cirujano pediatra, debido a la
gran diversidad y complejidad de muchos casos,
en los gemelos siameses simétricos debe lograrse
la separacién y supervivencia de ambos;'" com-
parados con los asimétricos, donde la finalidad
es la supervivencia del gemelo dominante, con
las menores secuelas.® La paciente de este estudio
fue dada de alta del hospital sin complicaciones;
por tanto, superd las expectativas de vida, ya que
generalmente fallecen horas después de vida ex-
trauterina o posterior a la intervencion quirdrgica.

En la bibliografia nacional existen algunos casos
reportados (Cuadro 1) que si bien son pocos,
representan un referente en el conocimiento de
la alteracion.'>'” Por tanto, es importante repor-
tar este tipo de casos, ya que ademds suponen
pacientes dados de alta y sin complicaciones
aparentes.
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Cuadro 1. Serie de casos reportados en la bibliografia nacional

Autor Entidad | Tipo de | Simétricos o | Clasificacién morfolégica [ Sexo [ Ultimo reporte de
(afio de publicacion) federativa [ union asimétricos de Spencer salud conocido*

Herndndez-Valencia M,  Estado de Ventral — Asimétricos  Cefalotoracoonfalépagos Fallecié
et al (1998).12 México

Garcia-Chavez M, et al Tabasco  Lateral  Asimétricos Parapagos dicéfalos F Fallecio
(2010).

Panduro-Barén G, et al Jalisco Ventral  Asimétricos Toracoonfal6pagos D Falleci6

(2013).1 dicéfalos

Gonzalez-Cortés BGl, et Estado de Ventral  Asimétricos Toracoonfalépagos M Fallecio
al (2015).™ México dicéfalos

Arteaga-Yafiez , et al Sinaloa  Ventral ~ Asimétricos Toracoonfalopagos M Fallecio
(2016).'° dicéfalos

Gomez-Cadena J, et al Ciudad de  Ventral ~ Asimétricos Toracoonfalépagos M Fallecio
(2018)."® México

Gomez-Cadena J, et al Ciudad de Ventral  Asimétricos  Cefalotoracoonfalépagos F Fallecié
(2018).'° México

Nava-Martinez M, et al Ciudad de  Dorsal  Simétricos Pigépagos M Ambos egresaron.
(2018)."7 México

* Pudo implicar pérdida durante el seguimiento.

CONCLUSIONES tica muestra mejor definicién anatémica de las
anomalias y permite la planificacién obstétrica

La incidencia de gemelos siameses es poco y los cuidados posnatales adecuados.

frecuente, sin predisposicion genética; la forma

heterépaga, en la que un feto no estd com-  Agradecimientos

pletamente desarrollado, representa un caso

excepcional. El diagndstico prenatal se establece A Raquel Mejia Kato por la adecuacion de las
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