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Gemelos unidos (siameses): descripcion de hallazgos

anatomopatoldgicos

Conjoined twins (siamese): description of
anatomopathological findings.

Juan David Gomez-Cadena,! Diana Katherine Sandoval-Martinez?

Describir los hallazgos anatomopatoldgicos y placentarios en una serie
de autopsias de 5 siameses.

Serie de casos de autopsias efectuadas entre 2013 y 2018 de
pacientes entre 14 y 30 semanas de embarazo, con diagndstico de gemelos unidos.

Se encontraron 5 casos de gemelos unidos, hijos de madres multipa-
ras, 3 tuvieron muerte intrauterina y 2 fallecimiento a los pocos minutos de vida. Tres
casos correspondieron a uniones ventrales (2 toracoonfalépagos y 1 cefalépago) y dos
a uniones laterales de tipo pardpagos, dicéfalos. Hubo corazén tnico en los gemelos
toracoonfalépagos y sistemas cardiacos separados en los tres restantes, donde hubo
fusién adrtica distal. En 4 casos el higado se encontré fusionado, con dos vias bilia-
res independientes. Los cordones umbilicales de los casos de unién ventral tenian 5
vasos sanguineos. Los de unién lateral tenfan cordén umbilical trivascular. Los discos
placentarios mostraron grados variables de hipoxia preplacentaria y cambios de mal-
perfusién vascular materna.

Las fusiones ventrales tienen grados variables de estructuras com-
partidas; entre mayor sea la fusién de los 6rganos internos, menor es el nimero de
vasos umbilicales. De las teorfas etiolégicas propuestas, la esférica es la que mejor
soporta los grados variables de fusion.

Siameses; fetos; hallazgos placentarios; madres multiparas; cefa-
|6pagos; parapagos; cordén umbilical.

Description of the anatomopathological and placental findings in a series
of autopsies of 5 conjoined twins.

Series of cases of autopsies performed between 2013-
2018 of patients between 14-30 weeks of gestation, with diagnosis of conjoined twins.

Five cases of conjoined twins, product of multiparous mothers, 3 of these
presented intrauterine death and 2 deaths within a few minutes of life. Three cases
corresponded to ventral junctions (2 thoracoomphalopagus and 1 cephalopagus) and
two to lateral junctions of parapagus type. A single heart was observed in the thora-
coomphalopagus twins and separated cardiac systems in the remaining three where
there was distal aortic fusion. In 4 cases the liver was found fused with two independent
bile ducts. The umbilical cords of the cases of ventral union presented 5 blood ves-
sels; those with lateral junction presented a trivascular umbilical cord. The placentas
showed varying degrees of preuterine hypoxic pattern and changes of Maternal Vascular
malperfusion of the Placental Bed.

Ventral fusions have varying degrees of shared structures; the greater
the fusion of the internal organs, the smaller the number of umbilical vessels will be.
Of the proposed etiological theories, it is the so-called spherical theory, which best
supports the variable degrees of fusion and how it can be saltatory on the vertical axis.

Conjoined twins; Fetuses; Placental findings; Multiparous mothers;
Cephalopagus; Parapagus; Umbilical cord.
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Los gemelos unidos, “siameses”, son la con-
secuencia de alteraciones en los embarazos
gemelares monoamnidticos en los que se en-
cuentran dos fetos completamente formados,
unidos en diferentes sitios anatémicos. (Figura
1) Entre los primeros reportes esta el de las
sirvientas Biddendon en Inglaterra (1110 dC),
sin olvidar el caso de Capadocia en la actual
Turquia, hacia el ano 970 aC de los siameses
isquiopagos en los que tras la muerte de un her-
mano se intentd su separacion, con un desenlace
fatal 3 dias después del procedimiento.?

La incidencia mundial es de 1:50,000 a 1:100,000
embarazos y para algunos subtipos, como el cefa-
[6pago (janiceps) de 1: 3,000,000 de embarazos o
1: 58 siameses. Su prevalencia mundial es de 1.47
por 100,000 nacimientos, con una preferencia por
el sexo femenino. En Latinoamérica se ha des-
crito una prevalencia de 2.37 por cada 100,000
nacimientos.>* Otros estudios evidencian una
prevalencia de 1 por cada 74,506 nacimientos,
con una distribucién homogénea en los diferentes
paises sin grupos identificables.>

A pesar de que su causa sigue siendo incierta,
existen dos principales teorfas: una propone una
falla en la separacioén y la otra, conocida como
la teoria esférica, propone la existencia de dos
discos embrionarios unidos secundariamente.®”
Su clasificaciéon morfolégica, seglin Spencer,
depende del tipo de unién (ventral o dorsal)
(Figura 1) y el grado de estructuras fusionadas
con la posterior adicion del sufijo pago, término
griego que significa union. Ademas, la adecuada
nomenclatura incluye la cantidad de cabezas,
miembros superiores e inferiores, para esto se
utilizan los sufijos “céfalo, braqui y pus”, res-
pectivamente.”®° Cuadro 1

El objetivo de este articulo consiste en describir
los hallazgos anatomopatoldgicos y placentarios
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de una serie de 5 siameses, mediante la revision
de reportes de autopsias perinatales que se prac-
ticaron en un hospital de tercer nivel entre el 1
de enero de 2013 y el 31 de junio de 2018. En
Latinoamérica existen escasas publicaciones,
de tipo serie de casos,>'® la mayor parte de las
descripciones en la bibliografia local y mundial
corresponden a casos individuales debido a su
baja frecuencia.

Descripcion de los hallazgos
anatomopatolégicos

Se trata de cinco casos de gemelos unidos, hijos
de madres multiparas de entre 18 y 27 afios en
quienes se establecio el diagnéstico antenatal de
siameses. Tres de estos tuvieron muerte intraute-
rina y dos fallecimiento temprano, a los pocos
minutos de vida; cuatro de los partos fueron por
via alta para evitar las distocias. Cuadro 2

Tres casos correspondieron a uniones ventrales
(2 toracoonfalopagos y 1 cefalopago) y en los
dos casos restantes la unién fue lateral, de tipo
parapagos, dicéfalos (Figura 2). Se reconocieron
diferentes grados de fusion de las estructuras
vitales, corazén dnico (con 6 camaras) en los
gemelos toracoonfalépagos (2 casos) y sistemas
cardiacos separados en los tres restantes, donde
hubo fusién adrtica distal al origen de la mesen-
térica superior, en relacion con la duplicacién
o no del intestino medio. En cuatro de los casos
el higado se encontr6 fusionado, con dos vias
biliares independientes. Solo en el caso de los ce-
falépagos se observé fusién del intestino anterior
y del pancreas. Este fue el Gnico caso en el que
se observaron higados independientes. Cuadro 3

Las placentas pesaron entre los percentiles 25 y
75, segln la edad gestacional de cada caso. En el
caso 5 la insercion del cordon umbilical fue ve-
lamentosa (insercién en el saco de membranas)
y en el caso 3 la insercion fue de furcata, en la
que los vasos del cordén umbilical se ramifican
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Figura 1. Clasificacién morfolégica de los gemelos unidos. A) Cranedpagos; 1) raquipagos; C) pigdpagos;
) pardpagos (unién lateral); £) isquidpagos (union caudal); F) onfalépagos; C) toracépagos; H) cefalépagos
(janiceps). Adaptada de Specen R.®
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Cuadro 1. Caracteristicas generales de los casos
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MS: nimero de miembros superiores. Ml: nimero de miembros inferiores; LCC: longitud corona coxis; PC: perimetro cefalico; PTC: perimetro tordcico combinado: PAC: perimetro abdominal

combinado: LP: longitud pie
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Cuadro 2. Descripcién de las estructuras compartidas en
cada caso de gemelos unidos

Hallazgos

1  Aorta en la regién abdominal
Cavidades cardiacas no evaluables (separadas)
Intestino medio con dafio en el yeyuno, ileon y
colon; higado, diafragma y sistema genitourinario
Gnico

2 Corazén Unico con 3 atrios y 3 ventriculos con doble
salida en el ventriculo derecho de ambos gemelos
Intestino medio, segunda porcion del duodeno,
yeyuno, ileon, ciego y apéndice cecal
Higado

3 Corazédn Unico con 3 atrios y 3 ventriculos con doble
salida en el ventriculo derecho de ambos gemelos
Higado
Intestino medio, tercera y cuarta porcién del duode-
no, yeyuno, ileon, ciego y apéndice cecal

4 Region anterior de los huesos frontales
Fontanela anterior Gnica (fusionada)
Quiasmas dpticos, con dos comisuras fusionadas,
esternones, pancreas, y parte interior del intestino,
(es6fago, estémago y dos primeras porciones del
duodeno)

5  Aortadistal a nivel de la regién abdominal, intestino
medio con dano del yeyuno, ileon, colon, higado
y diafragma

antes de la unién con la placenta (Figura 3). En
los casos restantes no se apreciaron alteraciones
en la inserciéon del cordén. Los cordones umbi-
licales de los casos de unién ventral (3 casos)
tenian cinco vasos sanguineos, tres arterias y
dos venas. Los casos de unién lateral tenian
cordén umbilical Gnico, trivascular. Los discos
placentarios mostraron grados variables de hi-
poxia preplacentaria (bajo flujo uteroplacentario)
y cambios de malperfusion vascular materna
en concordancia con el embarazo mudltiple."
Figuras 3Ey 3F

DISCUSION

Los gemelos unidos pueden tener las mismas
complicaciones de los otros embarazos geme-
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Morfologia externa y correlacién radiografica de los gemelos unidos.
dicéfalos dipus;
las estructuras de la union;
inferior con 6 dedos y, en medio de estos, a nivel de los metatarsianos, un dedo adicional prominente;
Caso 4: gemelos cefalo-toraco-onfalépagos (Janiceps). La imagen en su esquina inferior derecha evidencia

el otro rostro del par de gemelos;

Caso 5: gemelos pardpagos-dicefalosdipus; F) y

Caso 1: gemelos parapagos

Caso 2: gemelos toraco-onfalépagos-dicéfalos-tetrabraquistetrapus con exposicion de
Caso 3: gemelos pardpagos dicéfalos tripus en el que destaca un miembro

Iméagenes radio-

graficas de los casos 2 y 3, respectivamente. Autorizacion de los deudos para la divulgacién cientifica de

los hallazgos de autopsia.

lares monocoriales monoamnidticos que llegan
a tener mortalidad de 40%.'? En estos casos
es mayor la mortalidad secundaria a la amplia
dismorfogénesis incompatible con la vida. Se
han descrito malformaciones congénitas conco-
mitantes de etiologia no vinculada con el sitio
se union de los gemelos. Las mds comunes son
los defectos del tubo neural y las hendiduras

orofaciales.” En esta serie, los casos reportados
no tuvieron malformaciones diferentes a las
relacionadas con la union.

En concordancia con la bibliografia, el tipo
de uniéon mas frecuente fue la ventral. De
este tipo de unidn, a diferencia de lo descrito
en otros estudios, predominé el rostral sobre
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Cuadro 3. Caracteristicas de los diferentes tipos de gemelos unidos

Aspecto Tipo Primordio

embrioldgico

Ventral (87 %)

Cefalépagos (11%)

Rostral (48%) Toracépagos (19%) Corazon

Onfalépagos (18%) Diafragma

Caudal (11%)  Isquidpagos (11%)

Lateral (28%) Pardpagos (28%)

Craniépagos (5%)

Dorsal (13%) Raquipagos (2%) Tubo neural

Pigbpagos (6%) Neuroporo caudal

Tomado y modificado de la referencia 19

el lateral. No hubo casos de unién de tipo
dorsal.31415

Destaca la coexistencia de un patrén repetitivo
en los siameses isquidépagos y parapagos tripus
(Figura 2¢) no descrita previamente como comtn
en este tipo de gemelos unidos, caracterizado por
una pierna asimétrica con 6 dedos y un dedo pro-
minente, originado en la region dorsal del pie, en
torno a los metatarsianos.''*718 A pesar de que
este patron caracteristico es frecuente en estos tipos
de siameses, no es el Ginico tipo de manifestacion
porque en esta extremidad puede haber mdltiples
dedos desorganizados. Segln Spencer' la manera
de diferenciar los gemelos tripus isquidpagos de los
parapagos es por el grado de unién de estructuras
cardiacas. Si esté fusionado correspondera a geme-
los pardpagos y si esas estructuras estdn separadas
seran isquiopagos. Figura 2

Por lo que se refiere al disco placentario, al
tratarse de embarazos monocoriales, monoam-
niéticos, puede haber dos cordones umbilicales
independientes. En los casos de fusién ventral,
los cordones pueden estar fusionados en una

Membrana orofaringea

Membrana cloacal

Membrana cloacal

Neuroporo craneal

Extension de la union

Separabilidad

Parte superior de la cabeza

. No
hasta el ombligo
Térax, abdomen superior
! N sup Y Rara
corazén
Torax, abdomen superior sin
!  Sup Probable
corazén
Abdomen inferior, aparato
. JIE aip Probable
genitourinario
Unién variable en el tronco,
Rara

pelvis
Béveda craneana Improbable sin secuelas
Columna vertebral No reportada

Sacro Probable

sola estructura, con mdltiples vasos que des-
criben combinaciones de 2 a 4 arterias y de 1
a 4 venas y casos de cordones umbilicales de
3 vasos, 2 vasos venosos, con arteria umbilical
Unica (cordon umbilical multivaso con AUU).'220
En esta casuistica, los casos 2, 3 y 4 tuvieron
cordén multivaso y los 2 casos restantes, corres-
pondientes a union lateral, mostraron cordén
umbilical trivascular (Figura 3). Las fusiones
ventrales independientes, del tipo rostral, caudal
o lateral, tienen grados variables de estructuras
compartidas; entre mayor sea la fusién de los
6rganos internos menor serd la cantidad de vasos
en el cordén umbilical.

Respecto al sexo, lo encontrado en nuestra se-
rie concuerda con lo descrito por Castilla, con
una leve preferencia por el sexo masculino.” Al
revisar los estudios con muestras mas grandes
se observa una preferencia marcada por el sexo
femenino.>"?

De las teorias etiolégicas propuestas, la esférica

(dos discos embrionarios unidos secundariamen-
te) es la que mejor soporta los grados variables
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Morfologia placentaria macroscépica y cortes microscopicos . A) Caso 2. B) Caso 3. C) Caso 4 cara
fetal placentaria donde se observa insercién tipo Furcata del cordén umbilical. ) Caso 5: insercién de tipo
velamentosa del cordén umbilical. £) Corte de placenta donde se observan cambios de corangiosis (aumento

en el ndmero de vasos sanguineos vellositarios), placenta de 18 semanas. Caso 5. F) Caso 4: placenta de 31
semanas con cambios de malperfusion vascular materna (vellosidades con aceleracién de la maduracion e
hipoplasia vellosa). Autorizacion de los deudos para la divulgacién cientifica de los hallazgos de autopsia

de fusién y como ésta puede ser saltatoria en Mutchinick OM, et al. Conjoined twins: A worldwide colla-
. A 79 . ., borative epidemiological study of the International Clea-

el €e vertlcal/ ?en el caso 4 se reporto fusion ringhouse for Birth Defects Surveillance and Research. AmJ

de los huesos frontales y quiasmas 6pticos, sin Med Genet Part C Semin Med Genet. 2011;157(4):274-87.
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