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Resumen

La gestacion multiple ha sido considerado como un fendmeno que ha fascinado a la
humanidad a lo largo de nuestras vidas. Uno de los mas raros defectos, entre los
gemelos, ocurre en ocasiones entre los monocigdticos que no se separan por
completo y se producen los llamados gemelos unidos o conectados. Los siameses
como se también se conocen constituyen una malformacion congénita rara del
cigoto, interesante y misteriosa. Se trata de individuos monocigoticos (procedentes
del mismo huevo fecundado) y monocoridnicos que se desarrollan unidos entre si
por alguna region de su anatomia, estan conectados vascularmente y pueden
compartir uno 0 mas organos. Son, por definicién, del mismo sexo y genéticamente
idénticos y concordantes. Los gemelos unidos pueden ser simétricos o asimétricos.
Los siameses, generalmente se nombran por el sitio anatémico de fusion, seguido
del sufijo pagos. Es muy importante hacer un diagnostico a tiempo para prevenir
complicaciones. Realizar un ultrasonido genético alrededor de las 12 semanas de
gestacion es indispensable para el diagndstico precoz de esta entidad. Para los
futuros padres es un impacto conocer de este diagndstico, un buen asesoramiento
genético brinda informacion y herramientas para enfrentar los dilemas que se
presentan. Se presentan dos casos de gestacion mdultiple, de siameses,
diagnosticados por ecografia, como fetos unidos onfalépagos y toracoonfaldpagos,
en el centro provincial de genética médica de Holguin. Se expone los casos y una
breve revision bibliografica.

Palabras clave. Gestacién mdltiple, diagndéstico prenatal, siameses, onfal6pago y
toracoonfalépagos, asesoramiento genético, dilemas éticos.



Introducciéon

La gestacion mdltiple ha sido considerada como un fendbmeno que ha fascinado a la
humanidad a lo largo de nuestras vidas.

La frecuencia de los embarazos mdltiples ha aumentado considerablemente en los
ultimos 20 afios. Actualmente implica 3% de los embarazos a nivel mundial de los
recién nacidos vivos. (1) Entre los factores que influyen con mas frecuencia tenemos
el antecedente familiar, la raza, el area geografica, edad, multiparidad, uso de
farmacos inductores, entre otros. (2,3)

Como es conocido, existen dos tipos de gemelos; los dicigéticos o fraternos, que
representan el 70 %, y los monocigéticos, que son alrededor del 30 %.(4, 5)

El embarazo gemelar se produce por la fertilizacion de dos 6vulos distintos
(dicigoticos) o por la fertilizacion de un solo 6vulo, que después se divide, dando
origen a dos embriones idénticos desde el punto de vista genético (monocigético). El
embarazo gemelar dicigotico tiene una incidencia variable; la frecuencia de
embarazo gemelar monocigotico es constante en todo el mundo, de 3,5 por 1 000.

3)

Es necesario identificar los embarazos gemelares oportunamente y darles
seguimiento; asegurarse de contar con el equipo médico e instrumental idoneos para
el momento del nacimiento, pues tienen mayor morbilidad y mortalidad, prematurez,
retraso del crecimiento intrauterino y comorbilidades como defectos que pueden
comprometer la vida de los neonatos.

Los gemelos conectados es un defecto congénito conocido desde la antigliedad vy,
como es muy evidente y espectacular, esta representada en disimiles formas de
representacion. En pinturas rupestre, tallas, ceramicas, grabados, joyas o esculturas
de varias civilizaciones procedentes de Mesopotamia, Roma, Grecia, Bizancio,
Centro y Sudamérica, Asia, Africa y Europa de gemelos unidos y en numerosos
textos médicos y literarios. (6)

El primer caso registrado es el de las doncellas de Biddenton, Inglaterra, en el afio
1100. El primer articulo médico es el de Ambrose Paré en 1679 y la primera
separacion quirargica con éxito fue realizada por Konig en 1689.

La denominacion de gemelos “siameses” nace de la amplia popularidad de la que
gozaron los hermanos, Chang y Eng Buker nacidos en Siam (hoy Tailandia) en el
siglo XIX y quienes, a pesar de permanecer unidos por un puente abdominal,
vivieron una larga vida.

En nuestro centro en este Ultimo afio se diagnosticaron dos casos de embarazos
siameses y es nuestro objetivo de ampliar el conocimiento sobre este raro defecto
congénito.

Desarrollo

Los gemelos siameses constituyen una malformacién congénita rara del cigoto,
interesante y misteriosa.

Se trata de individuos monocigéticos (procedentes del mismo huevo fecundado) y
monocoriénicos que se desarrollan unidos entre si por alguna regién de su
anatomia, estan conectados vascularmente y pueden compartir uno 0 mas organos.



Son, por definicién, del mismo sexo y genéticamente idénticos y concordantes
(nunca estan sus cabezas en polos distintos. (6,7)

El origen no estd aun bien definido, pero se sefiala que los gemelos siameses
obedecen a la division tardia e incompleta del disco embrionario monocigotico, que
suele suceder después del décimo tercer dia postfertilizacion. (3,8)

Normalmente, se produce la division de los embriones de unos gemelos normales en
los primeros diez dias después de la fecundacion; mientras que con los siameses,
esta division de embriones ocurriria mas tarde aproximadamente entre los dias
decimotercero y decimoquinto. (9,10)

Existe la teoria de la fision, que explica o sugiere que la incompleta separacion de
las primeras dos blastobmeras es la que da lugar a los siameses con duplicacion
solamente de aquellas partes que fueron completamente separadas. (8)

El grado y origen de la duplicacién determina el tipo de gemelos siameses, y varia
en un rango que va desde aquéllos que solo estan conectados por una fina
membrana hasta individuos mas o menos formados completamente con solo un
tronco y duplicacion, o bien de la cabeza o solo de la parte caudal del cuerpo.(10)

No existen factores conocidos que predispongan a su presentacion, aunque se
sefialan algunos como:

- Defectos propios de la linea primitiva.

- Envejecimiento del évulo que puede resultar por disminucion de la capacidad
de diferenciacion normal, formando dos centros de diferenciacion, ninguno
capaz de suprimir al otro.

Ademas de los factores genéticos sefialados, se mencionan dificultades en la
nutricion y desarrollo del embrién debido a infecciones o deficiente irrigacion
sanguinea. (9)
Los siameses tienen elevada incidencia de presentar otras malformaciones, y
muchas estan relacionadas con el sitio de unidn aunque otras no estan
anatomicamente relacionadas con este.

Esto es un fendbmeno esporadico. Los gemelos siameses aparecen en el 1% de los
gemelos monocigoéticos-monocoriales. Son del mismo sexo y genéticamente
idénticos. Por razones no conocidas se presenta con mas frecuencia el sexo
femenino, en relacion 3:1. (10) El 6% de los gemelos unidos ocurre en gestaciones
triples. (1)

Su incidencia es 1.3 / 100 000 y 1/600 nacimientos de gemelos. (3, 10,11) Existe
una variacion informada de 1/6,454 en Taipéi, hasta 1/ 200,000 en Sudafrica. (12)
En algunos lugares del Africa es tan frecuente como 1/ 14,000 nacimientos lo que
sugiere una mayor incidencia en la raza negra. El polihidramnios se encuentra en el
50 % de los casos. (9)

La prevalencia mundial es de 1,47/100 000 nacimientos. En Latinoamérica es de
2.37/ 100 000 nacimientos, otros estudios evidencian una prevalencia de 1/74,506
con una distribucion homogénea en los diferentes paises sin grupos identificables.
(11)



La supervivencia se desconoce, pero se sabe que el 60 % nacen muertos y el 35 %
sobrevive un dia y 1/2'000,000 de nacimientos habr4d un gemelo unido con
posibilidades de correccion quirargica. (12)

Pero es dificil asegurar que esta cifra sea exacta, pues parte de los embarazos de
este tipo terminan prematuramente o son interrumpidos. Las tasas de mortalidad son
muy altas relacionada con la afeccion de érganos vitales involucrados en el defecto y
porque ademas se asocian malformaciones complejas incompatibles con la vida,
bien por el defecto estructural o por el dafio funcional y solamente unos pocos casos
presentan una anatomia lo bastante favorable para permitir la separacion quirurgica,
manteniendo la viabilidad. (3, 4,12)

El primer caso, diagnosticado en etapa prenatal, reportado en Cuba fue en el afo
2012 en el Centro Municipal de Genética de San Miguel del Padrén procedente del
area de salud “Hermanos Ruiz Aboy"

Clasificacion

Se han propuesto numerosas clasificaciones para su estudio que fundamentalmente
se relacionan con el sitio de union.

Los gemelos unidos pueden ser simétricos o asimétricos; los primeros son mas o
menos del mismo tamafo y mantienen simetria en espejo, traduce una mas o menos
equilibrada distribucion de la anatomia, sin importar de donde estén unidos que
puede permitir la separacién quirdrgica cuando no se comparten érganos vitales
indivisibles. (5,12) Esto no quiere decir que las simétricas sean tan equilibradas pues
pueden presentar numerosas variedades complejas. (5)

Los gemelos unidos asimétricos, también llamados heteropagos, se llaman asi
cuando uno de ellos denominado gemelo autéstio, es completo y casi normal y el
otro denominado gemelo parasito, es incompleto, unido al autdsito y depende de él
para su crecimiento. EI gemelo parasito puede ser endoparasito o fetus in fetus
cuando estad dentro del gemelo autésito o ectoparasito cuando estad unido a la
superficie de éste. Los heteropagos son en extremo raros. El ectoparasito es el mas
raro de los gemelos unidos; se desconoce su frecuencia (3,5,12)

Como sefialabamos inicialmente, para clasificar los gemelos siameses,
generalmente se nombra el sitio anatbmico de fusion, seguido del sufijo pagos
(pagus, del griego, union indisoluble). (3,13)

Potter, en 1961, elaboro una clasificacién adn vigente que se ha ido enriqueciendo.

Los toracépagos, (unidos por la cara anterior del térax) (40 a 75%) comparten
esterndn, caja toracica, diafragma, pared abdominal, higado superior y estructuras
cardiacas. Las perspectivas de sobrevivencia tras su separacioén son escasas. (4)

Xifopagos, esterndpagos, (apéndice xifoides de esternon) también incluido como de
los mas frecuente.

Onfalépagos (unidos por la umbilical-abdominal) 33% presentan fusion esternal
comparten ileon, colon y la union hepatica que ocurre hasta el 80% de los casos;
son, ademas, aquéllos en quienes la separacién es mas frecuentemente posible.
Tienen mayor sobrevida hasta 53%, después de la separacion quirdrgica. (4)

Los gemelos pigépagos (unidos por nalgas-sacro) (18 a 19%),



Los isquiopagos (unidos por la pelvis) (6-10%). Comparten tubo digestivo distal y
tracto genitourinario pueden ser relativamente asimétricos y tener cuatro miembros
inferiores (tetrapus) tres (tripus) o dos (bipus). El grado y tipo de union Osea,
vertebral y visceral hacen separacion muchas veces extraordinariamente dificil. (4)

Los craniépagos, (unidos por la cabeza) (1 .7%), estan unidos de cualquier parte del
crdneo, a excepcion de la cara, comparten hueso, meninges y frecuentemente
drenaje venoso, son mas raros y también pueden plantear problemas de separacion
dificiles. (2,4,12,14)

Cefal6podos o janiceps (unidos y comparten el encéfalo) subtipo. (4,11). 1/3,000,000
de embarazos y 1/58 siameses.

Raquipagos (unidos por la columna) (4)

Parapagos, (union lateral), comparten abdomen inferior, tracto genitourinario y
anorrectales. (4.11)

Pigbpagos, (unidos por el sacro), comparten sacro, coccix, huesos pélvicos, ano y
recto. (4)

Las zonas de fusion muy extensas se pueden denominar mediante el prefijo di (que
significa dos), seguido de la porcion de los gemelos que no estan fusionados. Los
ejemplos son dicéfalo (dos cabezas sobre un cuerpo), diprosopo (dos caras en una
cabeza y cuerpo) y dipigo (cabeza y torso unicos con pelvis separadas y cuatro
miembros inferiores). (3)

El sistema de nomenclatura propuesto por Spencer para los gemelos unidos facilita
la identificacion de las caracteristicas anatomicas segun el aspecto embriologico de
acuerdo con el sitio de la unién: ventral (cefalépodos, toracopagos, isquidpagos y
onfalopagos), dorsal (cranidopagos, pigépagos, raquipagos) y lateral (parapagos).
(figura 1) (1)

Diagnastico y problemas éticos

Es importante la realizacion del diagnostico prenatal, donde la ultrasonografia resulta
fundamental. Realizar un ultrasonido genético alrededor de las 12 semanas de
gestacion que es indispensable para determinar la cantidad de fetos que se
encuentran en la gestacion y de ser multiple diagnosticar si son monocoriales, como
ocurre hasta en 30% de los embarazos gemelares, en los que hay mayor riesgo
relativo de mortalidad, 2.5 veces mayor comorbilidad neurolégica y riesgo de
sindrome de transfusion feto-feto. Cuando la placentacion es monocorionica-
monoamnidtica, hay que tener presente esta entidad. En el caso de gemelos unidos
por un pequefio puente, el diagndstico sera mas dificil y algunos autores plantean
gue la amniografia es muy importante para esclarecerlo. (12)

Los siameses son una entidad muy rara. Es muy importante hacer un diagnostico a
tiempo para prevenir complicaciones. Una ecografia y un Doppler color son de gran
ayuda para realizar un diagndstico precoz. La exploracién detallada de anomalias a
las 18-20 semanas ayuda a determinar los 6rganos compartidos y a detectar otras
malformaciones.

Realizar el diagndéstico de una gestacion de fetos siameses prenatalmente trae
consigo muchos dilemas. La pregunta obligada es ¢ Ha de continuarse la gestacion
de gemelos unidos inviables? Se plantea por algunos autores que la presencia de



gemelos siameses en un diagndstico prenatal plantea la terminacién del embarazo
desde el mismo momento de su deteccion.

Contestar esta pregunta refleja la singularidad de esta rara situacion médica en la
que los principios bioéticos son dificiles de aplicar.

Es sabido que los principios bioéticos que rigen nuestras decisiones pueden
resumirse en cuatro: autonomia, justicia, beneficencia y no maleficencia.

El principio de autonomia respeto a la decisidon del sujeto que va a sufrir el acto
médico a cuya aceptacién no podemos obligarle. Este principio que es ejercido por
los padres cuyos intereses pueden ser discordantes con respecto a la interrupcién el
embarazo debe tener un tratamiento especial por lo que se debe realizar un
asesoramiento genético honesto y detallado sobre la entidad.

Dada la escasa incidencia de esta anomalia, y por haberse detectado precozmente,
hemos decidido reportar dos casos, por su importancia y para su conocimiento.

Presentacion de casos:

Caso 1. Paciente de 26 afos de edad, mestiza, proveniente de zona rural,
multigesta, diagnostico de embarazo de 12 semanas, remitida de CMGM de su area
de salud por defectos en el US del primer marcador al CPGM de Holguin donde en
US se describe embarazo gemelar monoamniotico-monocorial. Fetos fusionados por
el abdomen (fotol).

Caso 2: Paciente de 32 afios de edad, mestiza, proveniente de zona suburbana,
nulipara, diagnostico de embarazo de 16.1 semanas, remitida de CMGM de su area
de salud por defectos en el US del primer marcador al CPGM de Holguin donde en
US se describe embarazo gemelar monoamniotico-monocorial. Fetos fusionados por
el térax y parte del abdomen (foto 2)

Ambos casos fueron tuvieron asesoria genética cumpliendo con sus principios y las
pacientes decidieron la terminacion voluntaria de embarazo.

Conclusiones: el método clinico ultrasonografico permite el diagnostico de disimiles
defectos congénitos y permite un adecuado asesoramiento genético a la pareja.
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Finura 1 Clasificacion morfolégica de los gemelos unidos. ) Cranedy ) raquiy ) pi
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