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RESUMEN:

Los gemelos unidos son una de las més raras y desafiantes malformaciones congénitas. Su incidencia varfa de 1:30 000 a 1:200 000
nacidos vivos. Los gemelos pygopagus (pigdpagos) representan del 10 al 18% de todos los gemelos unidos.

Caso clinico: se presenta el caso de gemelos masculinos unidos pigépagos. Compartian canal medular, canal anorrectal y regién
sacrococcigea y no tenfan ningin grado de circulacién cruzada. Al momento del evento quirtrgico, el gemelo 1 era portador de
cardiopatia congénita ciandgena sin tratamiento médico. El gemelo 2 tenfa malformaciones craneofaciales. La separacién orgdnica
total se realizé de forma electiva; se llevd a cabo por dos equipos de anestesiélogos, con anestesia general balanceada, induccién
intravenosa e intubacién secuencial. Se emplec’) monitoreo no invasivo e invasivo para ambos. Fl gemelo 1 presento durante
el transanestésico multiples episodios de hipercianosis asociados a hipovolemia e hipotension. El gemelo 2 se mantuvo estable.
Durante la separacién definitiva se present6 sangrado agudo e inestabilidad hemodindmica, lo cual requirié6 el uso de inotrdpicos,
vasopresores y hemocomponentes. Los gemelos egresaron a terapia, donde permanecieron en vigilancia durante tres dias. Fueron
dados de alta un mes y medio después del evento quirtirgico.

Conclusion: cada tipo de siameses tiene caracteristicas especificas dependiendo del tipo de unién; el conocimiento de la morfologia
y la fisiopatologfa es esencial para ofrecer un 6ptimo manejo anestésico.

PALABRAS CLAVE: Gemelos unidos, Malformaciones congénitas, Circulacién cruzada, Cardiopatias.

ABSTRACT:

Conjoined twins are among the most rare and challenging congenital malformations. The incidence varies from 1:30 000 to 1:200
000 live births. Pygopagus twins account for about 10 to 18% of all conjoined twins.

Clinical case: We report the case of male conjoined pygopagus twins. They shared medullary canal, anal canal and sacrococcygeal
region, without any degree of cross circulation. At the moment of the surgery, twin 1 had congenital heart disease without medical
treatment. Twin 2 presented craniofacial malformations. The total organic separation was performed electively, by being driven by
two teams of anesthesiologists with balanced general anesthesia, intravenous and sequential induction intubation. Non-invasive
and invasive monitoring was used for both twins. During the transanesthetic period, twin 1 presented multiple hypercyanotic
episodes associated to hypovolemia and hypotension. Twin 2 remained stable. During the final separation acute bleeding and
hemodynamic instability showed up, requiring the use of inotropes, vasopressors and blood components. The twins were sent to
intensive care where they remained under surveillance for three days. They were discharged a month and a half after the surgical
event.
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Conclusion: Each type of siamese has specific characteristics depending on the type of union; comprehensive knowledge of the
morphology and physiopathology of the twins is essential for optimal anesthetic management. Introduccién

KEYWORDS: Conjoined twins, Congenital malformations, Cross circulation, Heart diseases.

INTRODUCCION

Los gemelos unidos son una de las més raras y mis desafiantes malformaciones congénitas. Su incidencia varia
de 1:30 000 a 1:200 000 nacidos vivos, con una relacién hombre-mujer de 1:3. Alrededor de 40 2 60% nacen

muertos y aproximadamente 35% de los nacidos vivos muere dentro de las primeras 24 horas. > Su incidencia
varia seglin la region geografica y la raza; es menos comun en los caucésicos y, por ejemplo, en la India y en
Africa su incidencia es notablemente mayor que en Europa o Estados Unidos. 3

Los gemelos unidos son gemelos idénticos (monocigdticos y monocoriales). La causa de su formacién no
se conoce con exactitud. La teorfa mas antigua y tradicional de su origen es la fisién en la que se desarrollan
desde un tnico 6vulo fecundado en el que la divisién embrionaria incompleta se produce en el decimoquinto
y el decimoséptimo dia posterior a la concepcién. !

Los gemelos monocigéticos tienen un mayor riesgo de presentar malformaciones estructurales, muy

probablemente debido a que el proceso de origen es un evento teratogénico que perturba el desarrollo normal.
2

Los gemelos pigépagos son muy raros. Representan entre el 10 y el 18% de todos los gemelos unidos, lo
que da una incidencia de aproximadamente 1 por cada millén de nacimientos vivos de este tipo. Comparten
la regién glutea, la columna vertebral terminal, y los sistemas gastrointestinal, urolégico y reproductivo en
grados variables. Alrededor del 50% de los gemelos pigdpagos tienen anomalias no relacionadas con los
érganos clasicos fusionados, entre ellas una alta incidencia de anomalias vertebrales. 45

La tasa de supervivencia de gemelos unidos se correlaciona con la edad de separacién, asi como con la
vitalidad de los érganos compartidos y las anomalias congénitas. El prondstico de los gemelos pigdpagos es
generalmente bueno, con una tasa de supervivencia global de 87%.*

Los gemelos unidos son vistos como una condicién médica que requiere tratamiento quirdrgico para

completar el proceso de divisién que se detuvo en el utero. 2 La primera separacion exitosa de siameses fue

realizada en 1689 por Johannes Fatio.’

La separacién electiva normalmente se lleva a cabo entre los dos y los cuatro meses de edad, lo cual permite
en este periodo que los gemelos se estabilicen y se completen las investigaciones para definir la naturaleza y
el alcance de su unién. Esto también permite la aplicacién de métodos para la expansion tisular y para lograr

el cierre primario de la herida. 1
PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Los gemelos fueron productos de la primera gesta de una madre de 28 anos, quien cursé con un
embarazo gemelar normoevolutivo. Al sexto mes se detectd encefalocele en uno de ellos, por lo que se
decidié la interrupcién del embarazo por via abdominal a las 36 semanas, con dificil extraccién que duré
aproximadamente tres minutos (figura 1).
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FIGURA 1
Gemelos unidos pigdpagos

Se tratd de gemelos unidos pigdpagos. Las valoraciones y los estudios de imagen mostraron que compartian
canal medular, canal anorrectal y region sacrococcigea (figuras 2y 3).

FIGURA 2
Imagen tomografica que muestra las estructuras compartidas
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FIGURA 3
Reconstrucciéon tomografica

No se reporté ningun grado de circulaciéon cruzada. El gemelo 1 era portador de cardiopatia congénita
cianégena de tipo atresia pulmonar con comunicacién interventricular, ductal dependiente, ademads de
comunicacién interauricular tipo ostium secundum y cabalgamiento de la aorta del 50%, arco aértico a
la izquierda. Requirié asistencia mecédnica ventilatoria prolongada y manejo con prostaglandinas a dosis
elevadas al nacimiento. Al momento del evento quirtrgico no requiri6 tratamiento médico. El gemelo 2 tenia
como caracteristicas microcefalia, retraso en el desarrollo psicomotor, hipoplasia craneo-facial izquierda,
paladar ojival y cuello corto. Fue operado de plastia de encefalocele roto alos cuatro dias de vida. Se le practicé
la colocaciéon de expansores cutineos a los seis meses de edad y estos se retiraron cinco dias después por
isquemia de la piel. Se colocaron nuevamente en junio. Ambos gemelos fueron alérgicos a la penicilina.

Después de que se integré un equipo multidisciplinario de especialistas, personal de enfermeria y auxiliares,
se realizé la separacién orgdnica total de forma electiva. El procedimiento previsto se llevé a cabo en el
Hospital General del Centro Médico Nacional La Raza el 6 de julio del 2015. Previa valoracién por el servicio
de Anestesiologia y firma del consentimiento informado, se opt por la anestesia general balanceada como
técnica anestésica ideal para el procedimiento.

La anestesia de los gemelos se llevé a cabo por dos equipos de anestesiélogos pediatras independientes, los
cuales estuvieron intercomunicados. Los gemelos se colocaron sobre una tinica mesa quirtrgica con colchén
térmico. Se estimé6 un peso aproximado de 7 kg para el gemelo 1y de 5.5 kg para el gemelo 2. Ya que no
compartian ningin porcentaje de circulacion cruzada, la medicacion se realiz6 de forma independiente. Se
efectud una induccién intravenosa usando midazolam, fentanilo, vecuronio y propofol. La intubacién fue
planificada y realizada de forma secuencial; primero se intubd el gemelo 1y en seguida el gemelo 2, al segundo
intento con maniobras adicionales (figura 4).

109



REVISTA MEDICA DEL INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL, 2018, VOL. 56, NUM. 1, JANUARY-FEBRUARY, I...

FIGURA 4
Intubacién secuencial de los gemelos

Se cmpleé para ambos monitoreo no invasivo e invasivo (electrocardiograma, pulsioximetria, capnografia,
termémetro esofdgico, indice biespectral, catéter arterial, catéter venoso central y cuantificacién de la
produccién de orina). Se manejé una ventilacién controlada por presién para el gemelo 1y controlada por
volumen para el gemelo 2.

El mantenimiento fue con fentanilo en infusién, desflurano y vecuronio en bolos. El gemelo 1 present6
durante el transanestésico episodios de hipercianosis asociados a hipovolemia e hipotensién, los cuales se
manejaron con liquidos, hiperventilacién con presiones bajas y una fraccién inspirada de O2 del 100%.
El control gasométrico seriado mostré hipoxemia persistente y se correspondié en general con una SpO2
de 75%. El lactato final fue de 1.4 mmol/L. Se corrigié el desequilibrio hidroelectrolitico consistente
en hipocalemia e hipocalcemia. El gemelo 2 se mantuvo estable hemodindmicamente la mayor parte del
transanestésico. Los controles gasométricos reportaron desequilibrio 4cido-base mixto, lo cual requirié la
correccién de pardmetros ventilatorios, la administracién de bicarbonato de sodio y electrolitos séricos. La
cifra de lactato mds alta fue de 1.2 mmol/L.

Durante la separacién definitiva se presenté sangrado agudo, aproximadamente de 250 mL para cada uno
de los gemelos, ¢ inestabilidad hemodindmica en ambos. El gemelo 1 requirié manejo con dobutamina y
adrenalina por hipotensién y bradicardia. El balance hidrico final para este gemelo fue positivo con 100 mL
con una uresis de 5.8 mL/kg/hr. Se le transfundié un total de 300 mL de concentrado eritrocitario y 100 mL
de plasma fresco. El resto de la fluidoterapia fue con cristaloides. Se agregd al manejo inodilatador, milrinona
2 0.3 mcg/kg/min, la cual se mantuvo a la misma dosis durante el resto del procedimiento.

El gemelo 2 se manejé inicialmente con liquidos. Se us6 albumina a 0.5 mg/kg; posteriormente, se le
transfundieron 350 mL de concentrado eritrocitario y 150 mL de plasma fresco, lo cual resulté en un balance
hidrico final positivo. Finalmente fue necesario administrar dobutamina en infusién de 2-5 meg/kg/min para
alcanzar una tensidn arterial media adecuada.

La duracién del procedimiento quirtrgico fue de seis horas. Se realizd la separacién y diseccién por planos,
se individualizé el peritoneo, la uretra y finalmente se separd el recto en comun. Se realizé colostomia y
colocacién de sistema VAC. Con neurocirugia se separ6 la duramadre adherida y se cort6 la union sacra. Por
parte de cirugia pléstica y reconstructiva se avanzaron colgajos locales.

Los gemelos ingresaron orointubados a la unidad de terapia intensiva pedidtrica (UTIP) con apoyo
de inotrdpicos y signos vitales estables. Permanecieron en vigilancia durante tres dias, tiempo durante el
cual disminuyeron las aminas y se realizé la progresién de la ventilacién hasta decanularse, por lo que
permanecieron hemodindmicamente estables y se evaluaron neuroldgicamente integros, pues movilizaban
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las cuatro extremidades y no presentaban movimientos anormales. Fueron egresados a cargo del servicio
de Cirugia Pedidtrica. Mas tarde, fueron dados de alta a su domicilio un mes y medio después del evento
quiruargico.

Discusion

El tratamiento de gemelos unidos es un reto para el equipo multidisclipinario de manejo, incluido el
anestesiélogo. Cada tipo de siameses tiene caracteristicas especificas dependiendo de su tipo de unién, por
lo que el conocimiento y la comprension integral de la fisiopatologia de los gemelos es esencial para el buen
manejo anestésico.

Las imagenes preoperatorias son imprescindibles para la planificacién quirtrgica y el prondstico, la
resonancia magnética (RM) y la tomografia axial computarizada (TAC) proporcionan con buen detalle la
anatomia de los huesos, la posicién de los 6rganos, las estructuras compartidas y la anatomia vascular. ¢

Es probable que se requiera un gran niimero de estudios complementarios de gemelos bajo anestesia. Estos
eventos anestésicos proporcionan la oportunidad de observar el comportamiento fisioldgico de los gemelos
y brindan una idea de la forma en que se podria hacer frente al procedimiento de separacién en una fecha
posterior. Para las investigaciones como RM o TAC que requieren algin grado de sedacién, los dispositivos
supragloticos se pueden utilizar en los nifios mas grandes, pero paralos nifios pequenos la intubacién traqueal
es necesaria.’

La extension de la vasculatura compartida afecta la farmacocinética y la farmacodinamia de los firmacos

anestésicos, asi como la administracién de fluidos y hemocomponenetes durante la cirugfa. 89 La evaluacién
de la circulacién puede realizase utilizando métodos como Tc-99m HSA, Tc-99m HIDA, inyeccién de

indigo carmin y el examen de la excrecién en la orina del otro gemelo.” Se debe conocer el porcentaje de
circulacién que se intercambia, dado que alguno de los gemelos podria depender de la circulacién del otro para
la supervivencia. 19 También debe reconocerse que el grado de circulacién cruzada es dindmico, altamente
dependiente de la resistencia vascular sistémica en ambos gemelos. Los medicamentos administrados a uno
de los gemelos pueden tener un efecto inesperado sobre el otro. Por lo general existe mayor circulaciéon
cruzada en gemelos thoracopagus y craniopagus que en otros tipos.” La dosis intravenosa recomendada de
anestésicos para el peso combinado del cuerpo de los gemelos suele reducirse a la mitad y luego se divide en
dos dosis iguales que hay que administrar a cada gemelo. Se titulan dosis mayores, evaluando la respuesta y
minimizando los efectos de cada firmaco. '

Nuestros pacientes se evaluaron mediante angiotomografia y se encontraron los sitios de unién a nivel del
tracto digestivo en su segmento inferior y en la unién sacrococcigea y en el canal medular. En este estudio no
se encontrd ningin porcentaje de circulacién compartida.

La cirugia de separacién de emergencia estd indicada en algunas situaciones: muerte de uno de los
gemelos, obstruccién intestinal, ruptura de onfalocele, insuficiencia cardiaca congestiva, uropatia obstructiva,
sepsis e insuficiencia respiratoria o afeccidn cardiovascular dificil de tratar requieren tratamiento quirargico
inmediato. En estas circunstancias la supervivencia es menor; en el periodo neonatal la tasa de mortalidad
es del 50%. 13

Una de las principales preocupaciones es la alta prevalencia de anomalias congénitas y las comunicaciones
en el sistema cardiovascular en gemelos unidos. El conocimiento de la anatomia cardiovascular antes de la
operacion puede realizarse mediante cateterismo y angiografia. 14

En nuestro caso, el gemelo 1 presentaba una cardiopatia ciandgena: atresia pulmonar con defecto
ventriculoseptal, ductal dependiente.

En su forma més simple, con vasculatura pulmonar normal, esta lesién puede considerarse una variaciéon
extrema de la tetralogia de Fallot. La estenosis severa de las arterias pulmonares o una circulacién ductal
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dependiente conducird a un flujo sanguineo pulmonar insuficiente, cianosis e hipoxemia. Los pacientes con
un flujo de sangre equilibrado pueden incluso sobrevivir a la edad adulta con sintomas minimos. 3

El conocimiento de la lesién cardiaca del nifio y su efecto sobre el flujo sanguineo pulmonar puede
ayudar a determinar cémo manejar al paciente para ayudar a mantener el equilibrio fisiolégico. Los episodios
de hipercianosis durante la anestesia pueden resultar de la estimulacién quirtrgica, del cierre dindmico
del tracto de salida del ventriculo derecho, de la disminucién del flujo sanguineo pulmonar asociada con
hipovolemia e hipotensién, del aumento de las presiones de la via aérea o de la disminucién de las resistencias
vasculares sistémicas. La terapia incluye el aumento del volumen intravascular, el aumento de las resistencias
vasculares sistémicas con agonistas alfa y la disminucién de la obstruccion de la via de salida con bloqueo
beta. La reduccién de la resistencia vascular pulmonar se consigue mediante la hiperventilacién con una
concentracion alta de oxigeno inspirado y evitando la alta presion de la via aérea. 1617
En el manejo delavia aérea en los gemelos unidos la intubacién debe ser siempre planeada. La laringoscopia

ylabroncoscopia directa pueden mejorar en gran medida el conocimiento de la anatomia de la via aérea. Estas

deben convertirse en un procedimiento estindar en la evaluacién de gemelos thoracopagus. 18 El método
preferido de induccidn es la inhalatoria con sevoflurano. En los gemelos en los que no se prevén dificultades

en el mantenimiento de las vias respiratorias la induccién intravenosa se puede utilizar.’

La dificultad para el manejo de la via aérea en gemelos isquidpagos o pigdpagos en general es minima, ya
que sus cabezas estan opuestas y distantes, y el acceso es sencillo, no asi en gemelos craniopagus o cardiopagus.
¢ Durante el manejo de la via aérea de nuestros pacientes no se presenté dificultad a la intubacién, pues se
asegur6 de forma secuencial la via aérea. El gemelo 2 se intubd al segundo intento y presenté dificultad por
las caracteristicas faciales.

En gemelos pigépagos, unidos a nivel abdominal, los contenidos abdominales pueden moverse entre los
bebés con maniobras de Valsalva, lo cual puede comprometer la ventilacion y la movilidad diafragmatica
del otro nino. En estos siameses el monitoreo de la produccion de orina también se puede complicar por el
intercambio y cruce de los érganos y sistemas genitourinarios. 8

El anclaje de la médula, la fusién espinal y la siringomielia, en asociacién con anomalias anorrectales
y urogenitales, se encuentran a menudo en gemelos isquidpagos y pigépagos. Esto puede impedir el uso
de la anestesia espinal o epidural. Si la estimulacidon nerviosa es requerida por el cirujano para identificar
rutas nerviosas, no se debe utilizar bloqueador neuromuscular. Si estas anomalias estdn presentes, la
documentacién preoperatoria del estado neuroldgico es esencial. 6

Otro problema grave durante la cirugfa de separacién es la hipotermia causada por la herida quirargica
extensa, lo que aumenta la pérdida de calor. Por lo tanto, es necesario utilizar todos los métodos disponibles
para proteger a los ninos contra la pérdida de calor. Muchos autores hacen hincapié¢ en que la preservacion
de la normotermia durante la cirugia de separacién es uno de los factores més importantes que afectan el

resultado del tratamiento quirtrgico.>
Los liquidos de mantenimiento serdn una mezcla de cristaloides y coloides y se debe considerar

pertinentemente la pérdida insensible del amplio campo quirurgico. El remplazo de liquidos debe ser guiado

por el analisis repetido de muestras sangul'neas. 7

La pérdida de sangre puede ser significativa (> 1-2 veces el volumen sanguineo circulante). Es importante
anticipar y controlar la pérdida, y tener productos sanguineos disponibles. Esta perdida puede ser masiva
en gemelos craniopagus o cardiopagus cuando se comparten los higados o existe fusién dsea que ha de
separarse con osteotomias. 8 Fl colapso circulatorio en la separacion fue descrito en los primeros informes
y la supresion adrenal fue citada como la causa. Esto llevé a la recomendacion para el uso de los esteroides
perioperatoriamente, pero este aspecto ya no es relevante. Otras causas de colapso circulatorio en la
separacion son la pérdida de sangre que resulta en un volumen intravascular inadecuado con una respuesta
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vagal (especialmente con separaciones 6seas de isquidpagos, pigdpagos o gemelos dipagus) y anomalias
cardiacas no diagnosticadas. 68

Los problemas en el postoperatorio inmediato se refieren a las consecuencias de la transfusion masiva
de sangre, el cierre hermético, la cirugia prolongada y las alteraciones en la anatomia preoperatoria. Las

complicaciones cardiovasculares y respiratorias siguen siendo las causas mas comunes de muerte.

CONCLUSION

Este problema congénito y raro, pero fascinante, es de considerable importancia para los anestesidlogos. La
anestesia brindada a gemelos unidos debe ofrecer en primer lugar seguridad. Esta puede variar de un sencillo
procedimiento anestésico para investigaciones o procedimientos diagndsticos y en tltima instancia para la
separacién quirtrgica, uno de los procedimientos mis dificiles y desafiantes que puede enfrentar cualquier
anestesiologo pedidtrico.
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