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RESUMEN

Introduccioén: el nacimiento de siameses es siempre un evento raro e
inevitablemente ha deslumbrado a especialistas y personas ajenas a la Medicina.
las primeras siamesas Mery y Eliza fueron reportadas en el afio 1100.

Objetivo: exponer el primer caso reportado en Cuba en el ler. trimestre del
embarazo.

Paciente: se reporta un caso de siameses onfalépagos diagnosticado en el ler.
trimestre del embarazo en el Centro Municipal de Genética de San Miguel del
Padron. Se detect6 incremento de la translucencia nucal en ambos gemelos y
defecto de cierre del tubo neural en uno de ellos, en el municipio. En el nivel
terciario se confirman estos marcadores y se detectan alteraciones del flujo del
ductus venoso en ambos fetos. El estudio citogenético informo fetos
cromosémicamente normales. Se interrumpe el embarazo a las 17 sem.
Resultados: el estudio anatomopatoldgico confirmé la presencia de siameses
onfalépagos, de sexo femenino. Ambos fetos compartian higado y porcién de
intestino delgado. Se observoé rifidn izquierdo hipoplasico en el primer feto. El
segundo gemelo presentd defecto del tubo neural, mielomeningocele sacrococcigeo
y agenesia de sinfisis del pubis.
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Conclusiones: se comprueba la eficacia del programa cubano para la deteccion
temprana de malformaciones congénitas.

Palabras clave: gemelos unidos, onfalépagos.

ABSTRACT

Introduction: conjoined twins are always a rare event, and inevitably it has
puzzled specialists and people outside of medicine. The first Siamese Mery and Eliza
were reported in 1100.

Objective: to describe the first case reported in Cuba in the 1st. trimester of
pregnancy.

Patient: It is reported a case of omphalopagus conjoined twins diagnosed in the
1st. trimester of pregnancy in the Municipal Center of Genetics, San Miguel del
Padron. in the township consultation, we detected increased nuchal translucency in
both twins, as well as defects in neural tube closure in one of them. At the tertiary
level of care, these markers are confirmed, and changes in the venous ductus flow
on both fetuses were detected. The cytogenetic study reported chromosomally
normal fetuses. This pregnancy was interrupted at 17 weeks.

Results: the pathologic study confirmed the presence of female omphalopagus
conjoined twins. Both fetuses shared liver and a portion of small intestine.
Hypoplastic left kidney was observed in the first fetus. The second twin presented
neural tube defect, myelomeningocele and sacrococcygeal agenesis of the
symphysis pubis.

Conclusions: the effectiveness of the Cuban program for early detection of
congenital malformations is confirmed.

Key words: conjoined twins, omphalopagus.

INTRODUCCION

El nacimiento de siameses es siempre un evento raro e inevitablemente ha
deslumbrado a especialistas y personas ajenas a la Medicina. Las primeras
siameses Mery y Eliza fueron reportadas en el afio 1100. Los mas famosos Eng y
Chang Bunker nacieron en la ciudad de Siam, hoy Tailandia en 1811, los que
vivieron 63 afios; de ahi se deriva el término de siameses para los gemelos unidos.*

El embarazo gemelar se produce por la fertilizacion de dos 6vulos distintos
(dicigéticos) o por la fertilizaciéon de un solo 6vulo, que después se divide, dando
origen a dos embriones idénticos desde el punto de vista genético (monocigotico).
El embarazo gemelar dicigoético tiene una incidencia variable; la frecuencia de
embarazo gemelar monocigético es constante en todo el mundo, de 3,5 por 1 000,
y parece independientemente de la genética, la edad o las influencias ambientales.
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Los gemelos siameses obedecen a la division tardia e incompleta del disco
embrionario monocigético, que suele suceder después del 13er. dia posfertilizacion.
Esto es un fenédmeno esporadico con una prevalencia de 1 en 50 000 a 100 000
nacimientos y, necesariamente, solo se produce en embarazos monocoriénicos
monoamniéticos. Las tasas de mortalidad son muy altas y solamente unos pocos
casos presentan una anatomia lo bastante favorable para permitir la separacion
quirdrgica, manteniendo la viabilidad.?

Se trata de individuos monocigéticos, de un mismo huevo fecundado y
monocoriénicos que se desarrollan unidos entre si por alguna parte de su anatomia,
estan conectados vascularmente y pueden compartir uno o mas érganos, son del
mismo sexo y genéticamente idénticos. Son mas frecuentes del sexo femenino en
frecuencia de 3 a 1.3

Para clasificar los gemelos siameses, generalmente se nombra el sitio anatémico de
fusion, seguido del sufijo pagus (pagos), del griego, unién indisoluble. Las fusiones
tipicas se denominan téraco (térax), 6nfalo (umbilical-abdominal), pigo (nalgas-
sacro), isqui (pelviana) y craneo (cabeza).

Las zonas de fusion muy extensas se pueden denominar mediante el prefijo di (que
significa dos), seguido de la porcién de los gemelos que no estan fusionados. Los
ejemplos son dicéfalo (dos cabezas sobre un cuerpo), diprésopo (dos caras en una
cabeza y cuerpo) y dipigo (cabeza y torso uUnicos con pelvis separadas y cuatro
miembros inferiores). Las formas asimétricas, denominadas heterépagos son en
extremo raras.'™

El caso que se presenta es un embarazo de gemelos siameses diagnosticado en el
Centro Municipal de Genética de San Miguel del Padrén a las 12 sem de gestacion,
procedente del area de salud "Hermanos Ruiz Aboy". Es el primer caso reportado
en Cuba en el primer trimestre del embarazo.

PRESENTACION DE CASO

Se presenta el caso, previo consentimiento de la pareja, para la descripcion de las
caracteristicas clinicas y la presentaciéon de los resultados de las pruebas de
diagndstico prenatal, asi como, para mostrar las fotografias del paciente.

La gestante de 18 afios de edad, raza mestiza, normopeso IMC 21,09; refiere
aborto espontaneo 4 meses previos al embarazo actual y antecedentes familiares
del esposo de hermanas siameses craneépagos vivas que fueron sometidas a
tratamiento quirdrgico; teniendo en cuenta la edad y los antecedentes referidos es
evaluada como gestante de riesgo genético incrementado. No existi6é ingestion de
medicamentos con efecto teratogénico ni de bebidas alcohdlicas, no padecimiento
de hipertermia, ni exposicion a radiaciones, no antecedentes de consanguinidad.

Se le realiza ultrasonografia transabdominal a las 12 sem de gestacion con equipo
TOSHIBA para el estudio de marcadores de cromosomopatias en el primer trimestre
en el Centro Municipal de Genética de San Miguel del Padréon y se detecta embarazo
gemelar monocoriénico monoamniético, gemelos siameses unidos por el abdomen
fetal (onfal6épagos) de 12 sem. Ambos fetos con aumento de la translucencia nucal
y huesos nasales presentes. El feto superior presentd una translucencia nucal de
3,4 mm y el feto inferior de 5 mm, ambos por encima del 95 percentil para la edad
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gestacional segun tablas brasilefias del 2005. Ademas se visualiza gran deformidad
y defecto del tubo neural, mielomeningocele sacrococcigeo del feto superior.

La paciente es evaluada en el Centro Provincial de Genética de la provincia La
Habana utilizando equipos ultrasonograficos de alta resolucién con transductores de
3y 5 MHZ y en Centro de Referencia Nacional del Diagndstico Prenatal de
Cardiopatias Congénitas utilizando equipo ALOKA SS 5500, con transductores de 3
y 5 MHZ.

En el Centro Provincial de Genética de La Habana se realiz6 el estudio de
marcadores ecograficos de cromosomopatias con el uso del Doppler pulsado y a
color, se determinaron el flujo del ductus venoso en ambos fetos y se precisaron
minuciosamente los detalles anatomicos de ambos gemelos.

Se confirma la presencia de un embarazo gemelar monocoriénico, monoamniético.
Siameses unidos por el abdomen. Cordén umbilical dnico.

Feto | (inferior): CRL 65 mm (12,6 sem). Translucencia nucal 5,6 mm y hueso
nasal 1,6 mm. Flujo del ductus venoso (ausencia de la onda a, Indice de
pulsatilidad 1,22. Angulo facial menor de 101 grados frontomaxilar.

Feto Il (superior): CRL 53 mm (12 sem). Translucencia nucal 3,5 mm y hueso
nasal 1,3 mm. Agenesia de ductus venoso. Defecto del tubo neural;
mielomeningocele sacrococcigeo (Fig. 1).

Fig. 1. Ecografia del primer trimestre. Siameses onfaldpagos de 12
sem. La flecha indica el stio anatdmico de fusidn de ambos gemelos.
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En el Centro de Referencia Nacional del Diagnéstico Prenatal de Cardiopatias
Congénitas se realiz6é ecocardiografia fetal en el primer trimestre del embarazo a
siameses de 12 sem de gestacion y se determina la presencia de dos corazones
fetales cada uno en su cavidad toracica. Uno de los corazones muy ecorrefringentes
a predominio del ventriculo izquierdo (corazén fibroelastdsico).

Se le ofrece asesoramiento genético a la gestante, proponiéndose estudio
citogenético fetal, obteniéndose fetos 46XX 8 metafases, cromosdmicamente
normales. El estudio del liquido amnidtico mostré niveles de alfafetoproteina > 192
MON.

La pareja decide la interrupciéon de la gestacion posteriormente a la realizacion del
estudio citogenético, se interrumpe el embarazo a las 17,5 sem a través de aborto
farmacoldgico. El estudio anatomopatoldgico de los fetos confirma la presencia de
siameses onfaldpagos femeninas, de 17 sem (Fig. 2). El feto 1 presento riiién
izquierdo hipoplasico y el feto 2 meningocele sacrococcigeo y agenesia de sinfisis
del pubis; peso conjunto 220 g, compartian higado y porcién de intestino delgado.
Placenta Unica, cordén de insercion paracentral con dos venas y 4 arterias que
pronto se dividian en dos cordones; mediciones fetales acorde con edad gestacional
referida. No se observoé fibroelastosis endocardica.

Fig. 2. Siameses onfalopagos interrumpidos a las 17 sem. La
flecha sefializa meningocele sacrococcigen en uno de los gemelos.,
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DISCUSION

La ecocardiografia bidimensional, con los avances del Doppler y el Doppler color, es
un método no invasivo, que permite diagnosticar prenatalmente los embarazos
gemelares, incluso siameses y clasificarlos seguln la regiéon anatémica que une a
ambos gemelos; detectar malformaciones congénitas muy comunes en este tipo de
gemelos, aun en los 6rganos que no comparten, asi como la presencia de
deformidades y predecir la viabilidad de ambos fetos, posibilidades quirdrgicas y
prondstico postnatal.'

Se presenta a las 12 semanas de gestacion un embarazo gemelar monoamniético,
monocorial de siameses unidos por el abdomen, se detectan alteraciones de los
marcadores ecograficos de cromosomopatias, elevaciéon de la translucencia nucal y
alteraciones del flujo del ductus venoso; en el feto superior se detecta ausencia de
la onda a y en el feto inferior agenesia del ductus venoso; ambos huesos nasales
presentes. El estudio citogenético niega alteraciones cromosémicas en ambos
gemelos.

El incremento de la translucencia nucal no se relaciona en este caso con anomalias
cromosomicas, puede deberse a una manifestacion temprana del sindrome de
transfusion feto-fetal. Este sindrome se produce con mayor frecuencia en los
embarazos gemelares monocoridnicos donde se establecen conexiones vasculares
placentarias entre los dos fetos.®®

Las anomalias congénitas fetales son mas frecuentes en los embarazos gemelares
que en los embarazos unicos, especialmente cuando los gemelos son
monocigadticos. Las anastomosis vasculares placentarias en gemelos monocoriénicos
condicionan accidentes tromboembdlicas que suelen tener al sistema nervioso
central, al corazén y al rifidbn como drganos diana, pero otros sistemas también
pueden dafiarse como el tracto gastrointestinal, el macizo facial y las
extremidades.?56:9:10

Se detectaron cifras elevadas de alfafetoproteina en liquido amniético, lo cual se
relaciona con defecto de cierre del tubo neural diagnosticado en uno de los
gemelos.*"*? No solo los cambios vasculares caracteristicos de los embarazos
gemelares monocoriénicos condicionaron esta anomalia; también influy6 el déficit
de folatos a consecuencia de un periodo intergenésico corto.*?

Numerosos problemas éticos se presentan en torno a los siameses, desde el
sacrificio de uno de los fetos para salvar al otro hasta la dificil decision de
someterlos a la separacién quirtrgica.*

En la actualidad se han perfeccionado las técnicas quirdrgicas para la separaciéon de
los siameses y la cirugia ha tenido mejores resultados en el mundo, siempre
teniendo en cuenta los 6érganos que comparten y la presencia o no de
malformaciones congénitas.*®*’

El caso que se presenta corresponde a siameses onfalépagos que compartian
higado y porcion de intestino delgado (Fig. 3), ademas desarrollaron
malformaciones congénitas, la mas severa un gran defecto del tubo neural en uno
de los fetos y agenesia de sinfisis del pubis, no existian posibilidades quirdrgicas y
el prondstico posnatal se consideré malo, por lo cual después de un adecuado
asesoramiento genético la pareja decide la interrupcién temprana de la gestacion.
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Fig. 3. Se ohservan los drgancs compartidos entre ambos geme-
los: higado (*j y porcidn de intestinog delgado (flechal.

Se comprueba la eficacia del programa cubano para la deteccién temprana de
malformaciones congénitas.
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