Prog Obstet Ginecol. 2010;53(2):76—79

PROGRESOS de
OBSTETRICIAY
GINECOLOGIA

www.elsevier.es/pog

PROGRESOS de

OBSTETRICIAly
| ciNecolociA

CASO CLINICO

Siameses céfalo-toracopagos

Maria Elena Pérez-Mufuzuri*, Ana Sefaris, Isabel Freiria y Manuel Macia

Departamento de Ginecologia y Obstetricia, Hospital Clinico Universitario Santiago de Compostela, Santiago de Compostela, Espana

Recibido el 27 de enero de 2009; aceptado el 19 de mayo de 2009
Accesible en linea el 8 de enero de 2010

Resumen El diagnodstico temprano de los siameses es el punto clave de esta patologia, tanto
para la interrupcion de la gestacion como para la posible intervencion posnatal de los mismos.

PALABRAS CLAVE

Siameses;

Clasificacion;

Diagnostico temprano L
temprano ecografico.

Se presenta un caso clinico de siameses unidos por la cabeza, el torax y el abdomen (céfalo-
toracopago), destacando la clasificacion de los siameses y la importancia del diagnostico prenatal
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Abstract

Cephalothoracopagus twins: a case report

Early diagnosis of conjoined twins is essential, both for pregnancy interruption and
for possible postnatal intervention.
We report a case of Siamese twins joined at the head, thorax and abdomen (cephalothora-

copagus). The classification of conjoined twins and the importance of early ultrasonographic

diagnosis are highlighted.

© 2009 SEGO. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

Los primeros siameses de los que hay constancia en la
literatura cientifica los hermanos Chang y Eng Bunker, que
nacieron en 1811 en Siam. Desde entonces los siameses se han
visto envueltos en una vida de burla, horror y circo.

Son individuos monocigotos, que se dividen mas alla del
dia 13 posconcepcion. Son, por tanto, genéticamente idén-
ticos y del mismo sexo. Son tres veces mas frecuentes
mujeres que varones. Segln las estadisticas se producen
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en 1 de cada 40.000 a 100.000 gestaciones y solo 1 de cada
200.000 sobrevive.

Hoy dia, al hablar de siameses, es obligatorio ver a qué
categoria pertenecen para acercarnos al pronostico. En la
literatura cientifica se observan multiples clasificaciones al
respecto’2. Podriamos empezar con una primera clasifica-
cion muy sencilla:

— Gemelos asimétricos: uno de los gemelos es mas pequefio y
depende del mayor.
— Gemelos simétricos: ambos fetos tienen mas o menos el
mismo desarrollo. Se subdividen en:
1. Toracopagos, xifopagos o esterndpagos (73-75%) (por-
centajes en los que se ha presentado). Estan unidos por
el esterndn, frente a frente.
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2. Pigdpagos (18-19%): conexion por la espalda.

3. Isquidpagos (6%): unidos a nivel de la pelvis hasta el
ombligo.

4, Craneo o cefaldpagos (1-2%): unidos por la cabeza.

Caso clinico

Se trata de una mujer de 31 afos, G1P0O, con una amenorrea
de 13 semanas que acudi6 a realizar la ecografia de primer
trimestre. Se visualiz6 una gestacion gemelar monocorial con
fetos siameses, unidos por la cabeza, el torax y el abdomen
superior hasta la insercion del cordon umbilical. Se observa-
ron 4 extremidades superiores y 4 inferiores.

En la ecografia, se apreci6 una Unica cara, con dos ojos,
una nariz y una boca, dentro del Unico craneo; destacaron
cuatro plexos coroideos. En el térax se observaron dos cora-
zones. En el abdomen, una gran masa hepatica a la que
entraba una Unica vena umbilical. Finalmente, se observaron
dos pelvis separadas (figs. 1 a 5).

Con el diagndstico de siameses craneo-toracopagos y ante
la imposibilidad, léogicamente, de cualquier técnica quirur-
gica posnatal, la paciente decidié interrumpir la gestacion.

Figura 3 Cuatro plexos coroideos.

Figura 1 Vista inicial ecografica.

Figura 5 Dos corazones.

Se realizé una autopsia de los fetos y de la descripcion,
muy similar a la ecografia, en la que destacaban:

— La cara que se veia correspondia cada hemicara a cada uno
de los fetos.

Figura 2  Perfil (un perfil, aparentemente normal, al que se le — En la cavidad toracica se encontraban dos corazones con

suman otros dos plexos coroideos en sentido perpendicular). cuatro pulmones, existiendo en ambos pulmones derechos
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Figura 6 Vista frontal de las dos hemicaras y el cuerpo.
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Figura 9 Vista desde el apex de los cuatro pulmones.

Figura 7 Vista frontal de los 6rganos toracicos y abdominales
de uno de los siameses.

Figura 8 Vista frontal de los 6rganos toracicos y abdominales
del otro de los siameses.

Figura 10 Diseccion de los siameses.

un lébulo accesorio. Se apreciaron dos traqueas y una Unica
laringe.

— En elabdomen, los higados estaban fusionados, al igual que
los rifiones, en forma de herradura, y los intestinos no
mostraron alteraciones.

— Los cordones umbilicales se iniciaron separados y termi-
naron fusionandose para terminar Unicos en placenta
(figs. 6 a 10).

Conclusion

Uno de los aspectos mas importantes en los siameses es su
diagnodstico temprano y su posterior clasificacion, puesto que
una vez diagnosticados lo antes posible, es necesario plan-
tearse si es factible la viabilidad de los fetos o si es posible
alguna intervencion sobre ellos; si esto no es asi, y si la
paciente asi lo desea, la interrupcion es el siguiente paso,
que es menos traumatico, tanto fisica como psicologica-
mente, cuanto mas temprana sea.
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En este caso presentado nunca se propuso la idea de la
cirugia para separarlos porque tenian unidas las cabezas.
Sin embargo, existen otras muchas posibilidades de siame-
ses que si son viables al nacimiento y hace obligatorio hoy
dia la necesidad de pensar en su separaciéon. Creemos que
este tema debe abordarse desde la clasificacion de los
siameses; asi a los gemelos asimétricos se les debe plantear
la separacion siempre y a los simétricos, dependera de
donde sea la union. Si la union es a nivel cefalico, craneo-
pagos, que es la mas rara, es practicamente imposible su
separacion, como lo demuestra la literatura cientificas,
donde apenas unos pocos articulos hablan de estas técnicas
y siempre haciendo referencia a cranedpagos a nivel
occipital®> >,

En cuanto a las otras uniones, existen multiples refe-
rencias en la literatura cientifica sobre su separacion;
las referentes a los gemelos toracopagos son las mas
frecuentes®8,

En lo la literatura revisada por este grupo no existe ninglin
articulo de revision ni guia clinica para la actuacion tera-
péutica de estos gemelos. Sigue siendo, por tanto, una
actitud individual del equipo que debe operar el que decida
el tipo de cirugia y anestesia. Tampoco existen articulos que
hablen de la supervivencia de estos gemelos a la cirugia en
funcion del tipo de union.

Por tanto, creemos que se debe dar una informacién veraz
a los padres sobre como sera la cirugia, su gravedad y las
posibles secuelas de los dos nifios una vez separados.

Otro punto importante, el que llamativamente mas apa-
rece en la literatura cientifica, es el aspecto ético-religioso
de la separacion de los siameses. Existen multiples articulos
al respecto® ' y destacaremos dos casos que invitan a la
reflexion. El primero es el archiconocido caso de las gemelas
Abigail y Brittany Hensel, que son siamesas bicéfalas, y que
seria totalmente imposible su separacion porque comparten
organos vitales. Sin embargo, ya tienen 18 afos y aprendie-
ron a andar, nadar y conducir. {Horroroso?, imaravilloso?,
¢inhumano?

Sin embargo, esto no queda en el ambito de lo especula-
tivo y la farandula, si no que llega hasta los tribunales, como
ocurrié con el caso de unos siameses isquidpagos que las
cortes inglesas obligaron a separar, a pesar de que suponia la
muerte de uno de ellos'.
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