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CASO CLINICO DE INTERES ESPECIAL
Acta Pediatr Mex 2014;35:469-476.

Siameses onfalopagos: presentacion
de un caso

RESUMEN

De todos los embarazos 3% son embarazos mdiltiples y los mas frecuen-
tes son los dicigdticos del sexo femenino. Sin embargo, un pequefo
grupo de ellos son de origen monocigético con productos unidos en
alguna region anatémica. Estos casos atraen la atencion de los médicos
por su rareza y por las dificultades y dilemas éticos a los que se enfrentan
para su tratamiento. Presentamos el caso de unos siameses onfal6pagos
del sexo masculino a los que se logré separar quirdrgicamente a las siete
semanas de vida; uno de ellos sélo sobrevivio seis meses.

Palabras clave: embarazo mdltiple, siameses, onfalépagos.

Conjoined omphalopagus twins: a case
report

ABSTRACT

Multiple pregnancies are 3% of the total. The most frequent are dizygotic
females, however, a small group of them are of monozygotic conjoined
twins in some anatomical area. This attracts the attention of physicians
because of the rarity of the condition and the difficulties as well as the
ethical dilemmas for their treatment. We report a case of male Siamese
omphalopagus. They were separated surgically at seven weeks of age.
One of them lived six months.

Key words: Multiple pregnancies, Siamese, Conjoined twins, Ompha-
lopagus.
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INTRODUCCION

Los embarazos miltiples siempre han sido vistos
con gran interés médico debido a la complejidad
con la que cursan para llegar a término; implican
a aproximadamente 3% de todos los embarazos,’
aunque este porcentaje puede variar de acuer-
do con la regién geografica estudiada. Existen
dos variedades: gemelos dicigéticos por la fe-
cundacion de dos 6vulos y monocigéticos por
fecundacion de un solo 6vulo, que comparten la
misma informacion genética. Los mds frecuentes
son los primeros, del sexo femenino, y ocurren
en uno de cada mil embarazos. Esto se atribuye
a dos situaciones relevantes: edad materna y el
uso de terapias de fertilidad.?

Se considera siameses a los individuos mono-
cigbticos y monocoriénicos unidos entre si en
alguna regién anatomica, que pueden compartir
0 No uno o mas organos; son del mismo sexo y
genéticamente idénticos,’ su incidencia aproxi-
mada varia de uno en 50 000 a uno en 100 000
embarazos mdltiples.*

Esta situacion se puede definir embriolégica-
mente 13 a 14 dias después de la concepcion.
La localizacién del sitio de union de los gemelos
determinard la nomenclatura que les correspon-
da.’ Las variedades mas frecuentes son:

a) Toracépagos: 40 a 75%; comparten es-
ternon, caja toracica, diafragma, pared
abdominal superior y estructuras cardia-
cas.

b) Onfalépagos: 33%; presentan fusién ester-
nal y hepatica hasta en 80% de los casos;
tienen mayor supervivencia, hasta 53%
después de la separacién quirtrgica.

c) Isquidpagos: 6 a 10%; estan involucrados
el tronco y la pelvis.

d) Cefal6pagos o janicéfalos: 1.7%; estan
unidos de cualquier parte del craneo, a
excepcion de la cara, comparten hueso,
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meninges y frecuentemente drenaje ve-
noso.>®

Presentamos un caso de gemelos onfalépagos
varones a los que se logré separar a las siete
semanas de vida.

CASO CLiNICO

Producto de la primera gestacién de una madre
de 17 afos de edad, de un medio rural y sin con-
trol prenatal. Los gemelos nacieron por cesarea
en un hospital rural después de un intento fallido
de parto natural atendido por una partera. Con la
cesdrea se encontré un embarazo gemelar cuyo
peso total fue de 3.9 kg. No se menciona la talla.
Apgar del siamés 1, de 3-8; requirié un ciclo de
presion positiva intermitente. Siamés 2, Apgar
de 7-8. Capurro: 39 semanas de gestacion. Se
les trasladd a un hospital de tercer nivel a las
primeras 12 horas de vida.

Los siameses ingresaron en condiciones es-
tables, sin apoyo ventilatorio, con un catéter
umbilical; se mostraban activos, reactivos,
tenfan fontanela anterior normotensa. Compar-
tian el térax en la region central. Se auscultaron
los ruidos cardiacos de un solo corazén y un
soplo sist6lico grado 1I/VI. El abdomen estaba
unido en su tercio superior; existia un solo
cordén umbilical con dos arterias y una vena,
cuatro extremidades superiores y cuatro infe-
riores (Figuras 1y 2).

SIAMES 1

Se realizé un tamiz metabdlico ampliado, acidos
organicos en orina. Un ultrasonido toracoab-
dominal (Figuras 3 y 4) mostr6 un angulo de
separacion de la parrilla costal compartida en la
cara anterior. Se observé un higado unido por un
istmo central, sin evidencia de que compartieran
estructuras vasculares. Se realiz6 un estudio de
transito intestinal (Figura 5).
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Figura 1. Unién toracoabdominal sin otras alteracio-
nes aparentes.

Figura 2. Reconstruccién tridimensional volumétrica
de la tomografia computada multicorte, que muestra
la superficie ventral de unién de los gemelos desde
el esternén hasta el ombligo.
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Figura 3 y 4. Ambos higados se unian en la linea
media, pero no compartian estructuras vasculares o
biliares. El ultrasonido demuestra las vesiculas biliares
independientes.

A los tres dias del ingreso se realiz6 una angioto-
mografia (Figuras 6 y 7) después de la cual hubo
deterioro que requiri6 fase Il de ventilacion;
hubo hipoxemia persistente con saturacion hasta
55% por oximetria de pulso, a pesar de recibir
presion inspiratoria mxima de 29 cm de H,0O,
FiO, de 100% vy presion positiva al final de la
expiracion (PEEP) 5. Un ecocardiograma revel6
tetralogia de Fallot.

Se hizo una reunién con especialistas de neo-
natologia, neumologia, cardiologia, cirugia
plastica, trasplantes, radiologia, comité ético
y otros, en la que se concluyé que si se reali-
zara la separacién quirdrgica de los gemelos,
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Figura 5. Serie esofagogastroduodenal. Se administré
una pequefa cantidad de medio de contraste hidro-
soluble a través de la sonda nasogastrica del gemelo
2; no compartian ningtin segmento del tubo digestivo
como ocurre en 50% de los casos.

no habria suficiente piel para cubrir las partes
expuestas de cada gemelo, por lo cual se deci-
di6 que se colocarian expansores tisulares en
la cara anterior de ambas parrillas costales. Se
realizé el procedimiento quirdrgico posterior al
cual presentd inestabilidad hemodindmica. que
requirio el uso de aminas; 51 dias después del
ingreso se llevé a cabo la separacién de 6rganos.
La intervenciéon durd diez horas, se colocé una
malla de titanio en la pared toracica debido a
la ausencia de la mitad de la parrilla costal que
compartian los gemelos y no habia suficiente
piel para una cobertura adecuada.

En el posoperatorio se tuvieron que emplear
aminas. Debido a la tetralogia de Fallot y al
hecho de haber tenido el térax abierto, hubo
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Figura 6. Reconstruccién tridimensional volumétrica
que muestra ambos corazones emergiendo central-
mente a través de la apertura amplia de las cajas
tordcicas. Los estémagos separados con sus correspon-
dientes sondas nasogastricas se ubican a la izquierda
de cada gemelo (situs solitus).
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Figura 7. Corte axial de la tomograffa computada en
fase contrastada del térax, que muestra la unién de
ambos corazones.

compromiso circulatorio y necrosis del tejido
circundante a la malla de titanio; se produjo
distension abdominal. La evolucién fue torpida,
con anuria 48 horas después de la cirugia, hiper-
lactamia, hiperpotasemia e hipotension, a pesar
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del tratamiento médico. Presenté paro cardiaco
que no respondio a las maniobras de reanimacion.

SIAMES 2

Se le realizaron los mismos estudios que al pri-
mer gemelo que presentd reduccion del gasto
urinario, por lo cual se le dio un diurético. Llamé
la atencién el incremento del gasto urinario en
el siamés 1, por lo cual se decidi6 realizar an-
giotomografia en el siamés 2 para determinar la
vasculatura compartida. Después de este estudio,
el paciente tuvo paro circulatorio que fue tratado
con una dosis de atropina y adrenalina, que dio
buen resultado. La evolucién fue térpida, con
datos de sepsis e insuficiencia respiratoria que re-
quirio ventilacién mecanica durante cinco dfias.

Se hicieron estudios para establecer un plan qui-
rargico: un ecocardiograma del corazén mostr6
anatomia segmentaria normal, cuya pared ven-
tricular en la porcion media revel6 movilidad
ventricular independiente para ambos siameses.
Habia discontinuidad del pericardio en la misma
zonay un conducto arterial con cortocircuito de
izquierda a derecha que no causaba compromiso
hemodinamico.

Una vez separados los érganos el paciente fue
enviado a la Unidad de Cuidados Intensivos
Neonatales, hemodindmicamente inestable; su
herida quirdrgica estaba limpia, bien afrontada
en la linea media, que iba desde el térax hasta
la parte baja del abdomen. Recibié apoyo con
succién continua. Habia datos de insuficiencias
renal y cardiaca; anuria, taquicardia y pulsos
periféricos débiles, con llenado capilar lento, lo
que requirié solucion cristaloide y aminas; eso
mejoro los signos vitales, la diuresis y propicio
la estabilidad hemodinamica.

A las 48 horas de la operacién se mantenia
en condiciones criticas, con anasarca, febril y
con datos de respuesta inflamatoria sistémica.

INV

Un cultivo de tejido circundante a la malla de
titanio y de los expansores tisulares fue positivo
para Pseudomonas aeruginosa. El Servicio de
Infectologia indico tratamiento con piperacilina—
tazobactam pues el paciente estaba en choque
séptico. El Servicio de Inmunologia sugirié dar
tratamiento con gammaglobulina como terapia
coadyuvante.

Once dias después de la operacién aparecio
una zona equimotica de 2 cm de didmetro en el
hipocondrio derecho. Un ultrasonido abdominal
mostro liquido libre en cavidad y dos coleccio-
nes intraabdominales en el flanco derecho y en
el hipocondrio izquierdo, respectivamente; sin
embargo, las condiciones clinicas del paciente
mejoraron, lo que permitié suspender las ami-
nas. Tres dias después, se inicié la estimulacion
enteral, con incremento paulatino, hasta alcan-
zar requerimientos completos por via enteral
y progresando con alimentacion hasta iniciar
ablactacion a los seis meses de edad.

Dos meses después de la intervencion quirdrgica
hubo dehiscencia de la herida en la zona de
colocacién de los expansores tisulares de la caja
toracica, con exposicion de la malla de titanio,
de la cual se tom6 un cultivo de secrecion que
mostré crecimiento de Staphylococcus epider-
midis y Pseudomonas aeruginosa, sin embargo,
el paciente estaba en buenas condiciones gene-
rales, tolerando adecuadamente la alimentacion
por via oral, con buen crecimiento, afebril, sin
datos de respuesta inflamatoria sistémica. Se
realizé el aseo de la caja toracica con solucion
de ciprofloxacina durante tres dias. Un nuevo
cultivo no mostré agentes infecciosos.

A los 157 dias de su ingreso, el siamés dos fue
operado nuevamente: recambio de expansores
tisulares y rotacion de colgajos en caja toracica,
después de lo cual tuvo bradicardia e hipoter-
mia; requirié apoyo inotrépico con dobutamina.
Debido a la insuficiencia respiratoria se inici6
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fase Il de ventilacion. Aparecié una alteracion
del colgajo con eritema del borde superior y
compromiso vascular; 24 horas después hubo
sangrado activo en el colgajo e hipoperfusion
tisular. El paciente tuvo oliguria a pesar de haber
recibido soluciones cristaloides y diurético.

La evolucion fue térpida, con hipoxia, distension
abdominal, insuficiencias respiratoria, cardiovas-
cular, renal, hematolégica y gastrohepatica. Se
le mantuvo con apoyo aminérgico hasta el dia
172 de su estancia, cuando tuvo paro cardiaco
de un minuto. Se mantuvo hemodinamicamente
inestable, con oliguria que llegé hasta la anuria;
saturacion de O, entre 80 y 82%, alin cuando ha-
bia parametros altos de ventilacion, hipotension,
bradicardia, hipoperfusion tisular, piel marmé-
rea, metabdlicamente con hiperpotasemia: K
sérico de 7 mEq/L. Requirié gluconato de calcio
y soluciones polarizantes. Se le administraron
dos dosis de adrenalina sin recuperacién. No
era posible realizar maniobras de reanimacién
debido a que la caja toracica estaba cubierta
con la malla de titanio. El paciente fallecié a las
00.45 horas.

ANALISIS

La frecuencia de los embarazos mdltiples ha
aumentado considerablemente en los udltimos
20 afios. Actualmente implica 3% de los emba-
razos a nivel mundial. Es necesario identificarlos
oportunamente y darles seguimiento; asegurarse
de contar con el equipo médico e instrumental
idéneos para el momento del nacimiento, pues
tienen mayor morbilidad y mortalidad, prema-
turez, retraso del crecimiento intrauterino y
comorbilidades como dismorfias que pueden
comprometer la vida de los neonatos.'

El 6% de los gemelos unidos ocurre en gestacio-
nes triples. El sexo femenino es mas frecuente
que el masculino en proporcion de 3:1. El 95%
son gemelos femeninos, lo que puede deberse

Volumen 35, Nim. 6, noviembre-diciembre, 2014

a retraso de los factores (ain no determinados)
de los cigotos XX.”8

Existen algunas caracteristicas clinicas que per-
miten sospechar embarazos de alto riesgo como
el tamano del Gtero (mayor de lo esperado para la
edad gestacional), historia de reproduccion asis-
tida y alfafetoproteinas séricas elevadas. Por eso
es indispensable hacer un ultrasonido obstétrico
en las primeras 12 semanas de gestacion, para
determinar si es un embarazo monocorionico,
como ocurre hasta en 30% de los embarazos
gemelares, en los que hay mayor riesgo relativo
de mortalidad, 2.5 veces mayor comorbilidad
neuroldgica y riesgo de sindrome de transfusién
gemelo—gemelo.’

De los embarazos gemelares, unidos o no,
75% llega a término antes de la semana 37 de
gestacion y cerca de 12% antes de la semana
32. Algunos estudios apoyan el uso de madu-
radores de la funcién pulmonar, aln sin contar
con ningln indicio de actividad uterina, entre
las semanas 32 a 34. Hasta el momento no hay
estudios que determinen la funcionalidad o no
de dicha accién."°

El estudio de estos pacientes debe iniciarse en
una etapa prenatal, que comienza con la bdsque-
day la deteccién de malformaciones asociadas y
de las estructuras anatémicas que se comparten,
sobre todo cuando se trata de corazén Gnico o fu-
sion cerebral. En estos casos es necesario que los
padres autoricen interrumpir el embarazo debido
a las implicaciones de dichas alteraciones."

Las teorias embriolégicas mas aceptadas indican
que Gnicamente se pueden presentar entre la
tercera y la cuarta semanas de la fertilizacion,
debido a la fision incompleta del 6vulo fertili-
zado a causa de un defecto de la blastogénesis,
lo cual determina el nimero y el grado de unién
de las estructuras anatémicas que se comparten
durante la formacién.*
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La etapa posnatal depende de las posibilidades
de realizar una separacién quirdrgica, sin tener
un diagndstico prenatal, lo que obligaria a tomar
decisiones sobre tratamiento médico y quirir-
gico de acuerdo con las condiciones clinicas al
nacimiento, de tal modo que la tGnica indicacion
de separacion de urgencia es cuando uno de los
gemelos esta agonizando o muerto y se intenta
mantener la vida del otro. Pocas situaciones
médicas tienen problemas éticos tan relevantes
como ésta, debido que el tratamiento implica la
pérdida de érganos e incluso la vida de uno de
los gemelos. Es importante recordar que todas las
decisiones de tratamiento deben tomarse bajo los
principios de autonomia, justicia, beneficencia,
no maleficencia® y que, ademas, de acuerdo con
el articulo 4to. de la Constitucién Politica de los
Estados Unidos Mexicanos, siempre se velard por
el interés superior del menor.

Las decisiones éticas son parte muy importante
del tratamiento de estos nifos, pues son dificiles
y requieren una consulta con varios especialistas
y no sélo un juicio personal. Hay una constante
tentacion de realizar diversas técnicas posibles,
que dafarfan a uno de los gemelos. La regla
primordial es que no todo lo que se puede hacer
debe llevarse a cabo.

Las decisiones deben tener como base el bien-
estar de los menores, conocido ahora como el
interés superior de los nifios, sin discriminacion;
no ocasionar dafio a ninguno y que los procedi-
mientos tomen en cuenta por igual los derechos
de ambos de acuerdo con los valores de nuestra
cultura. Por ningln motivo uno de los nifios
con posibilidades, como era este caso, podria
ser sacrificado para intentar salvar al otro. Aqui
emergeria la tentacién eugenésica de vidas de
menos valor, lo que para la medicina actual
es inaceptable. La Unica posibilidad de que se
intente salvar a uno a favor del otro, es que uno
de ellos tuviese una enfermedad incurable y
avanzada. El punto de vista de los padres con
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una informacién amplia, precisa y compasiva,
es el mas importante en la toma de decisiones
médicas. Asi ocurrié en este caso, en que las
intervenciones médicas se orientaron al salva-
mento de los dos gemelos.

Un enfoque utilitarista de que uno de los me-
nores debia ayudar al otro a sobrevivir, aun
perdiendo la vida, no es aceptable porque los
derechos de ambos son los mismos. El analisis
de casos complejos como éste permite a los
médicos una mejor toma de decisiones, mas
justa; nos recuerda que no somos omnipotentes
y que la razén nos permitird una actuacion mas
prudente y compasiva.

La reciente introducciéon de la tomografia
computada helicoidal multicorte combinada,
utilizando estaciones de trabajo de procedi-
miento grafico, nos permitié obtener imagenes
tridimensionales volumétricas y multiplanares
que determinan con gran precisién las anorma-
lidades congénitas, complejas como en nuestro
caso, que fueron valoradas cuidadosamente.

A pesar de que la induccién anestésica fue dificil,
se decidio realizar una angiotomografia pues,
a diferencia de la resonancia magnética, dicho
estudio se realiza en un lapso de tiempo mucho
mas corto, con poca cantidad de medio de con-
traste y en forma simultdnea en ambos gemelos.
Las imagenes se valoraron en diferentes planos
y se lograron obtener detalles anatémicos que
fueron de gran utilidad para los médicos y los
cirujanos durante la separacién de los siameses.

Es importante aclarar que debido a las anomalias
cardiacas del siamés 1 es dificil determinar si, en
otras condiciones (no encontrandose unido a su
gemelo), hubiese tenido mejor prondstico. Este
caso, en comparacién con el caso descrito en el
ano 2005, en el cual las caracteristicas fisicas de
los siameses permitieron su separaciéon completa
al encontrarse unidos por un puente de piel a
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nivel abdominal y un istmo en el higado, sin
contar con otras comorbilidades que pudieran
poner en riesgo la vida de los gemelos,'" el uso
de materiales novedosos como las mallas de tita-
nio fue determinante para la supervivencia de 6
meses del siamés 2. Después de la separacion el
producto llegé al final de su vida por condiciones
ajenas al abordaje inicial.

En México son pocos los casos publicados, el
mas significativo histéricamente fue el de la
separacion quirdrgica de un par de siameses del
sexo femenino en 1917 en el que las gemelas
sobrevivieron dos afos a la separacion.
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