CASOS CLINICOS

Rev Obstet Ginecol Venez 2019;79(1): 52 - 57.

Siameses toracoonfalopagos: presentacion de un caso

y caracteristicas ultrasonograficas
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RESUMEN

Se describe un caso de gemelos unidos o siameses tipo toracoonfalopagos, diagnosticado por criterios ultrasonogrdficos.
Se trata de una paciente de 23 afios, VI Gestas, V Paras, con edad de gestacion de 19 semanas + 2 dias segun fecha
de ultima regla, quien acude para ultrasonido obstétrico perinatal al consultorio de Medicina Materno Fetal del
Centro Médico Cagua. En el ultrasonido se encontré embarazo gemelar, siameses tipo toracoonfalopagos, en situacion
longitudinal, presentacion podalica, ambos de sexo femenino, dos cabezas, una con queilopalatoquisis, 4 miembros
superiores y 4 miembros inferiores, un solo corazon con cardiopatia canal atrio ventricular balanceada, 2 estomagos
diametralmente opuestos. Se refirio al Hospital Central de Maracay. Se corroboro el diagnostico y se ingreso para
cesdarea, obteniéndose gemelos toracoonfalépagos femeninos de 29 semanas y 5 dias de gestacion. No se realizo estudio
anatomopatologico de los fetos. Se describen las caracteristicas ultrasonograficas principales en este tipo de casos.
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SUMMARY

We describe the case of comjoined twins—thoraco-omphalopagus, diagnosed by ultrasonographic criteria. This is a
23-year-old multigravid female ,19 weeks + 2 days gestation according to the date of her last menstruation, who came to
perform perinatal obstetric ultrasound in a Maternal Fetal Medicine clinic located in the Cagua Medical Center. At the
ultrasound it found. Twin pregnancy of thoraco-onfalopago type siames, in longitudinal position and breech presentation,
female, two heads, 4 upper and lower limbs, presence of a single heart with balanced ventricular atrium channel heart
disease, 2 diametrically opposed stomachs and one with queilopalatosquisis. She was referred to the Central Hospital of
Maracay. The diagnosis was corroborated and a caesarean section was performed, obtaining at 29 weeks + 5 days, female
thoraco-oncopalagos twins. No anatomopathological study of the fetuses was performed. The main ultrasonographic

features are described in this type of case.
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INTRODUCCION

Los embarazos multiples representan una serie de
complicaciones propias de la gemelaridad, como lo
son el sindrome de gemelo desvanecido, restriccion
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de crecimiento intrauterino con discordancia entre
gemelos y otras que son exclusivas de las gestaciones
monocoriales como los gemelos fusionados o siameses,
gemelo ectoparasito, feto en feto, secuencia de perfusion
arterial reversa (TRAP) y sindrome de transfusion feto
fetal (1).

Recientemente se han incrementado las tasas de
embarazos multiples, en parte debido a la evolucion de
las técnicas de reproduccion asistida, manteniéndose los
factores asociados como laraza negra, el area geografica,
la edad materna mayor de 35 afos, la multiparidad, la
historia familiar de gemelaridad; estos factores influyen
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en la incidencia de embarazos dicigdticos. Por otro
lado, la tasa de embarazos gemelares monocigéticos
se mantiene estable en el mundo entre 0,35 a 0,45 por
cada 100 nacimientos (1). Los gemelos siameses se
presentan con mayor frecuencia en el sexo femenino
en proporcion de 3:1 (2) y ocurre 1 de cada 50 000 a
100 000 partos y solo sobreviven 1 de cada 200 (3, 4).

Embriologicamente, los embarazos gemelares se
dividen en dicigoticos y monocigoticos; los embarazos
dicigéticos son el resultado de la fertilizacion de 2
ovocitos por 2 espermatozoides diferentes, por lo que
van a tener 2 placentas y 2 amnios y siempre van a ser
bicoriales y biamnidticos (1) mientras que los embarazos
monocigdticos es 1 ovocito que es fertilizado por 1
espermatozoide y luego se divide en dos embriones.

En los embarazos monocigoticos, la placentacion
varia de acuerdo al momento de la division celular:
si la division ocurre antes de los tres dias posteriores
a la fertilizacion, los gemelos seran bicoriales-
biamnioticos (dos placentas, dos bolsas amnioticas); si
la division ocurre entre el tercer y el octavo dia, seran
monocoriales-biamnidticos (una placenta y dos bolsas
amnioticas). Del noveno al decimotercer dia resultaran
gemelos monocoriales-monoamnidticos (una placenta
y una bolsa amnioética); después del décimo tercer dia
al realizarse una division del embrién se producen
gemelos fusionados o siameses (5) (Figura 1).

Dicigético 70 %

/

Embarazo gemelar

N

En este caso clinico, se presenta la complicacion de un
embarazo monocorial- monoamniotico, como lo son los
siameses, los cuales estan fusionados en alguna parte
de su anatomia, conectados vascularmente, pudiendo
compartir uno o mas o6rganos. Son genéticamente
idénticos, por ende del mismo sexo.

Los siameses se clasifican de diferentes formas A)
Simétricos y asimétricos, en los primeros ambos
presentan un tamafio similar mientras que en los
asimétricos un gemelo es mas pequefio y depende del
otro; y B) De acuerdo al sitio de union, esta clasificacion
fue simplificada por Spencer col. (6) en cefalopagos,
toracoonfalopagos, onfaldpagos, isquidpagos,
parapagos, cranedpagos, pigopagos, raquipagos y los
gemelos atipicos.

En el ano 2009, Faneite y col (7), en Venezuela,
presentaron  un reportado gemelos
cefalotoracoabdominopagos o janiceps, este tipo
involucra fusiones en regiones anatomicas diferentes
como cara, craneo, torax y abdomen, siendo el primer
caso reportado en el Hospital “Dr. Adolfo Prince Lara”
de Puerto Cabello, Estado Carabobo desde 1968 hasta
2008 y con un total de 130 906 nacimientos.

caso como

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente de 23 afios, sin antecedentes

Dos cigotos.
Siempre bicorial v biamniotica

< 4 dias
bicorial v biamnidtica

Monocigético 30 %

Un cigoto que se multiplica

Entre 4 v 8 dias
monocorial y biamnidtica

Entre 9y 13 dias
monocoral y monoamnidtica

/
\

Después de los 13 dias gemelos
fusionados o siameses

Figura 1. Tipos de embarazo gemelares segiin embriologia
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Tabla 1. Biometria fetal

Parametro

Feto A

Feto B

Diametro biparietal

Circunferencia cefalica

45 mm (19 sem.)
163 mm (19 sem.)

43 mm (19 sem.)
170 mm (19 sem.)

Atrium ventricular 5,0 mm 4,6 mm
Cerebelo 18 mm 19 mm
Cara Queilopalatoquisis Sin alteraciones

Circunferencia abdominal

Longitud femoral

Sexo Femenino

Peso estimado fetal

28 mm (18 sem.)

207 mm (25 sem.)
29 mm (18sem.)

Femenino

471 gramos

familiares y personales pertinentes. Referia menarquia
a los 12 anos, VI Gestas V Para, con un peso maximo
fetal 3000 gramos. La fecha de la ultima menstruacion
fue el 29 de mayo de 2016. Consulté con embarazo de
19 semanas + 2 dias y con 3 controles prenatales; acudio
al consultorio de Medicina Materno Fetal, en el Centro
Médico Cagua, por hallazgos patolégicos en ultrasonido
de primer nivel. Consulté el dia 11 de octubre y al
ultrasonido se encontr6 un embarazo gemelar con fetos
fusionados (siameses) en la porcion toraco-abdominal;
con dos polos cefalicos, un térax-abdomen; 4 miembros
superiores y 4 miembros inferiores, en situacion
longitudinal. La biometria fetal se describe en la tabla 1.

Con respecto a los hallazgos anatémicos ecograficos,
fueron: situacion longitudinal, presentacion podalica,

MI 1.2 ROSALES-BRANTALIK

CORNIEL, GEMESIS

RAE 4-8L/0B
20651720 EG=19s2d

1.4i6.6cm i82Hz Tis 0.2 DR.DV 11.10.2016 08:43:41 AM

dos polos cefalicos y cuerpos al mismo nivel, con
la imposibilidad de separacién, en los dos polos
cefalicos una diferencia en los rasgos faciales en
cuya reconstruccion 3D se observo el feto A con la
presencia de queilopalatoquisis (figura 2) y el feto B sin
alteraciones faciales.

Se observo la fusion de ambos toérax en su porcion
ventral anterior, con la presencia de un solo
corazon fetal, en el mismo se describid6 una
comunicacidon interauricular tipo ostium secundum
y una comunicacion interventricular por un defecto
de las almohadillas endocardicas, tipo canal
atrioventricular balanceado (figura 3); ambos
pulmones se encontraban colapsados por la presencia
de un hidrotérax bilateral (figura 4).

RAB 4-8L/0B Ml 1.2 ROSALES-BRAMTALIK
2.6/79cmi77Hz Tis 0.2 DR.D¥ 11.10.2016 08:43:16 AM

CORMNIEL, GENESIS
20651720 EG=19s2d

Figura 2. ultrasonido 3D de caras fetales. A) Con queilopalatoquisis y B) labio normal
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Tis 0.2 DR.DV 11.10.2016 08:55:56 AM

Figura 3. Caracteristicas ultrasonograficas del
corazon en vista apical de 4 camaras, demostrando
una comunicacion interventricular (CIV) y una
comunicacion interauricular (CIA) por defecto de las
almohadillas endocardicas tipo canal
atrio ventricular balanceado.

CORNIEL, GENESIS
20651720 EG=1952d
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Figura 4. Plano sagital del térax con corazon tnico,
pulmones colapsados e hidrotérax.

Entre las caracteristicas ecograficas abdominales
destacaron la presencia de 2 estdbmagos diametralmente
opuestos y la presencia de 2 columnas vertebrales en
el mismo plano axial donde se realiz la biometria
abdominal (figura 5), ambas columnas indemnes, de
dificil evaluacion debido a la posicion fetal (figura 6).
Los miembros, 4 superiores y 4 inferiores presentaban
sus 3 segmentos sin alteraciones, ambos fetos eran de
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Figura 5. Corte axial de abdomen fetal. Se observa la
presencia de dos estomagos diametralmente opuestos y
2 columnas vertebrales.

Figura 6. Columna vertebral de uno de los fetos.

sexo femenino (figura 7). Se constatd la presencia de
2 cordones umbilicales. No se observo polihidramnios.

Fue referida a la consulta de alto riesgo obstétrico del
Hospital Central de Maracay donde se corroboraron los
diagndsticos por el servicio de perinatologia y se explico
a la paciente el pronostico desalentador del embarazo.
Posteriormente  fue planificada para
obstétrica, previo a consentimiento informado. A la
semana 29 + 5 dias, se obtuvo recién nacidas de 1400
gramos, siameses tipo toracoonfalépagos, de sexo
femenino, con los hallazgos anteriormente descritos
(figura 7). Los familiares no autorizaron la realizacion
del estudio anatomopatologico.

resolucion
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Figura 7. Sexo femenino en ambos fetos y cercania de
los miembros inferiores

Figura 8. Estado neonatal inmediato de los fetos
toracoonfalopagos. Queilopalatoquisis en feto de la
izquierda.
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DISCUSION

Con el aumento de la incidencia de los embarazos
multiples, también se incrementan las tasas de sus
complicaciones, como el trabajo de parto pretérmino,
la restriccion de crecimiento fetal intrauterino (CIR), y
en embarazos monocorionicos ocurren malformaciones
exclusivas como, el sindrome de transfusion feto fetal,
el gemelo acardio (8) y los gemelos fusionados o
siameses, como es el caso descrito.

Los gemelos monocigoticos presentan una incidencia
de 3 a 5 por 1000 nacimientos, pero los fetos siameses
representan una complicacion extremadamente rara
y ocurre en 0,1 a 0,35 por 10 000 nacimientos (9);
siendo el torax la region donde la unidon se presenta
mas frecuentemente; representa de un 40 % a 74 % de
los casos. La mortalidad en los gemelos siameses ha
sido reportada en 70 % a 80 % de los casos, 40 % son
mortinatos y aunque el 60 % nacen vivos, el 35 %
viven solo un dia, y no suelen sobrevivir a la separacion
quirargica cuando presentan la fusion cardiaca (10).

El diagnostico se debe realizar con la evaluacion
ecografica, que en estos casos se hace una herramienta
imprescindible, cuyos criterios caracteristicos son:
embarazo monocorial-monoamnidtico, ambos fetos
con la misma presentacion, siendo la pelviana la mas
frecuente, posicion fija de un feto con respecto al otro y
al mismo nivel, proximidad inusual de las extremidades
de ambos fetos, corazon unico, mismo sexo, columna
vertebral  hiperextendida, o6rganos compartidos,
presencia de 2 burbujas estomacales diagonales cuando
se encuentran en posicion frontal, falta de separacion
de la piel e imposibilidad de ver en forma separada
ambos cuerpos, nimero anormal de vasos en el cordon
umbilical (mas de 3), el polihidramnios se observa en el
75 % de los casos (11).

En el caso descrito se puede observar la presencia de
un embarazo de gemelos siameses, de sexo femenino,
como es lo mas frecuentemente descrito; de tipo
simétrico; por el tipo de union y segln la clasificacion
de Spencer, son toracoonfalépagos, ya que los gemelos
estan unidos frente a frente desde el torax superior hasta

56



SIAMESES TORACOONFALOPAGOS: PRESENTACION DE UN CASO
Y CARACTERISTICAS ULTRASONOGRAFICAS

el ombligo y el corazon se encuentra involucrado, con
la presencia de 4 brazos, 4 piernas y dos pelvis. Los
onfaldpagos también presentan una union frente a frente,
principalmente en el ombligo y el térax inferior, pero
la diferencia mas importante es que siempre conservan
dos corazones distintos (11). En este caso no se observo
polihidramnios.

La via de resolucion obstétrica es la cesarea electiva,
obteniendo los dos fetos a la vez y el prondstico en
este tipo de patologias es muy desalentador. Aunque
presentan una baja incidencia, se tiene una alta
mortalidad, relacionada a los organos vitales que
comparten y el grado de fusion cardiaca (12). Requieren
de la presencia de un equipo multidisciplinario,
altamente especializado e instalaciones hospitalarias
del mas alto nivel para una posible separacion exitosa.
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