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RESUMEN

Introduccion y metodologia: los gemelos siameses son una anomalia muy rara, que ha
generado gran interés por el reto que plantea la complejidad de su manejo. Se presenta la
experiencia obtenida al respecto durante 40 anos en la Seccién de Cirugia Pediatrica de la
Universidad de Antioquia, Medellin, Colombia, con base en la revisidon de las historias clinicas
y los archivos personales de los cirujanos de dicha Seccion.

Resultados: entre 1970 y 2010 se presentaron nueve casos de gemelos siameses, seis de ellos
en el Hospital Universitario San Vicente de Paul y tres en el Instituto de los Seguros Sociales.
La distribucién fue: tres pares de gemelos asimétricos (parasitos) y seis de gemelos simétricos,
a saber: dos de toracoonfopagos, dos de onfaloxigopagos, uno de isquiopagos y uno de pigo-
pagos.

Discusién y conclusiones: la separacion de los gemelos siameses es de muy rara ocurrencia
en la practica de la cirugia pediatrica. Por esto es importante que las experiencias sean com-
partidas y publicadas para mejorar los resultados a corto y largo plazo. La experiencia con
estos complejos pacientes nos ha dejado ensefianzas como la importancia del diagnostico
prenatal apropiado, del enfoque preoperatorio certero, de la planeacion rigurosa del acto
quirurgico y del seguimiento postoperatorio minucioso.
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SUMMARY

Management of conjoined twins: experience with
nine cases in Medellin, Colombia

Introduction and methodology: Conjoined twins
are a rare anomaly that has generated a great deal of
interest because of its complex management. We pres-
ent the experience achieved during 40 years at the
Section of Pediatric Surgery, University of Antioquia,
in Medellin, Colombia.

Results: In the period between 1970 and 2010, nine
cases of conjoined twins were treated by our group,
six of them at Hospital Universitario San Vicente de
Paul and three at the Social Security Institute. Their
distribution was as follows: three pairs of asymmetric
twins (parasites); two pairs of thoracoonphalopagus,
two pairs of omphaloxigopagus, one pair of pygopagus
and one pair of ischiopagus.

Discussion and conclusions: Separation of con-
joined twins is a rare situation in the practice of pedi-
atric surgery. Therefore, it is important to share and
publish the experience achieved in order to improve
the short and long-term outcomes. Our experience
has taught us the importance of proper prenatal diag-
nosis, safe preoperative approach, judicious planning
of surgery and rigorous postoperative follow-up.
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INTRODUCCION

Los gemelos espontadneos ocurren en 1,6% de todos los
embarazos, de los cuales tres cuartas partes son dicigo-
ticos y una cuarta parte, monocigoéticos. El 5% de los
gemelos monocoriales son monoamniéticos y el 1%
de estos son gemelos unidos, siameses. El proposito de
este articulo es describir la experiencia en el manejo de
gemelos unidos simétricos y asimétricos en los ultimos
40 anos en la Seccion de Cirugia y Urologia pediatricas
de Ia Universidad de Antioquia (Medellin, Colombia)
con base en la revision de sus historias clinicas y de
reportes personales de los cirujanos pediatricos.

METODOLOGIA

Este es un estudio descriptivo, retrospectivo, de corte
transversal, en el cual se incluyen todos los pacientes

con diagndstico de gemelos siameses simétricos
o asimétricos (pardsitos), nacidos vivos, tratados por
profesores de Cirugia Infantil de la Facultad de
Medicina de la Universidad de Antioquia, vinculados
0 en convenio, en el periodo comprendido entre los
anos 1970y 2010.

Mediante la revision de las bases de datos de la l[inea de
investigacion en malformaciones congénitas de la Sec-
cion de Cirugia y Urologia Pediatricas de la Faculta de
Medicina de la Universidad de Antioquia entre los anos
1970 y 2010, se seleccionaron las historias correspon-
dientes a los paciente nacidos vivos con diagnostico
de gemelos siameses simétricos o asimétricos (paré-
sitos), las cuales se analizaron posteriormente con su
respectivo registro fotogréafico. Los datos asi obtenidos
se consignaron en un formulario de variables clinicas
y sociodemogréficas, y esta informacién se pasé a una
base de datos de Excel para su estudio.

RESULTADOS

Entre 1970 y 2010 se presentaron once casos de
gemelos unidos, de los cuales nueve nacieron vivos,
cumpliendo con los criterios de inclusién de este es-
tudio; seis de ellos fueron atendidos en la Seccion ya
mencionada en el Hospital Universitario San Vicente
de Pauly los otros tres, en el Instituto de Seguros So-
ciales. La distribucién fue asi: tres pares de gemelos
asimétricos (parasitos) y seis pares de gemelos simé-
tricos: dos toracoonfopagos, dos onfaloxigopagos, un
isquiopagos y un pigopagos. De estos gemelos simé-
tricos, cinco fueron de sexo femenino y uno, de sexo
masculino.

Con respecto al estudio prenatal, hecho en cinco de
los seis casos de gemelos simétricos, en cuatro se hizo
el diagnostico de embarazo gemelar y en uno el de
gemelos siameses. Cinco de los partos fueron atendi-
dos por cesarea y el otro fue espontaneo atendido en
una comunidad indigena. Fueron partos a término y
todos vivos en el momento de nacer. Se reportaron
polihidramnios en un caso y antecedentes familiares
de gestaciones gemelares en tres.

Manejo quirtrgico de los pacientes
gemelos simétricos

Dos pares se sometieron a separacion quirtrgica urgente
en el primer dia de vida: uno de onfaloxigopagos por
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presentar gran onfalocele y obstruccién y malrotaciéon
intestinales; se logrd la separacion exitosa y el cierre de
la pared abdominal solo con piel. Una de las nifias pre-
sentaba cardiopatia, que no mejord con el tratamiento
médico, y fallecid a los dos afios de edad cuando se
intentd la correccidn quirtrgica de la misma; la otra
tuvo un seguimiento hasta los 22 anos, sin problemas.
Los otros gemelos separados de urgencia fueron los
clasificados como pigopagos (figura 1), que tenian
genitales unicos de sexo masculino; uno de ellos, con
hidrocefalia e insuficiencia renal, no respondi¢ al

tratamiento médico y fallecié durante el procedimien-
to de separacion; el sobreviviente presentd prolapso
rectal e incontinencia fecal que se trataron quirturgica-
mente (figura 2); tuvo seguimiento hasta los 10 afnos
con buena evolucién y calidad de vida.

Las nifas isquiopagos (figura 3), que compartian
el coxis y el recto, fueron separadas con éxito a las
seis semanas; se les dividid y reconstruyo el recto asi
como el sistema de continencia, y tuvieron seguimiento
hasta los 10 anos.

Figura 1. Gemelos pigopagos

Figura 2. Gemelo pigopago separado, con prolapso rectal que después se corrigié quirdrgicamente
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Figura 3. Gemelos isquiopagos

Los dos pares de toracoonfopagos, de sexo femenino,
fallecieron: un par durante el intento quirargico de sepa-
rarlas a la semana de vida; se encontrd que compartian
las cavidades cardiacasy que el tracto digestivo era inico
a partir del duodeno hasta el colon transverso; ademas,
tenian higado y pancreas Unicos. La otra pareja, que
compartia las cavidades cardiacas y el higado, fallecid
por sepsis de origen respiratorio secundaria a broncoas-
piracién en el transcurso de los estudios diagnoésticos.

Las otras ninas onfaloxifopagos (figura 4) fueron
separadas con éxito a los 4 meses de edad. Tenian

fusion del pericardio y compartian el higado, pero
las vias biliares eran independientes. Se logro el cierre
completo de la pared abdominal. A los 25 dias de
esta cirugia, se reintervino a una de las nifias por
un cuadro de obstruccion intestinal por bridas, pos-
teriormente present¢ infeccién urinaria y se diag-
nostico reflujo vesicoureteral grado II bilateral que
desaparecié en el seguimiento a un afno. Se hizo
seguimiento final a los 2 anos de edad con buena
evolucién y sin necesidad de nuevos procedimientos
quirargicos.

Figura 4. Gemelos onfaloxigopagos
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Manejo quirirgico de los pacientes
gemelos parasitos

Se presentaron tres pares de gemelos pardsitos: el
primero se caracterizaba por un miembro inferior ad-
herido al gltteo izquierdo, sin otras malformaciones
asociadas; se hizo reseccion sin complicaciones y no
tuvimos seguimiento a largo plazo (figura 5).

El segundo gemelo asimétrico (figura 6) estaba unido
por el abdomen, presentaba miembros inferiores y
superiores y se encontraron otras malformaciones
como rifdn en torta, intestino atrésico en arbol de
navidad, dos pediculos vasculares: uno hacia el rinén
en torta y el otro hacia la vejiga del gemelo parésito.
Se llevo a cabo la separaciéon sin complicaciones del
gemelo pardsito con seguimiento a los dos afos sin
complicaciones asociadas.

Figura 6. Segundo gemelo parésito: gemelo asimétrico con miembros inferiores y superiores
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El tercer gemelo asimétrico (figura 7) tenia ecografia
prenatal que informaba onfalocele y comunicacién
interauricular; al nacimiento se encontrd un gemelo
paréasito que comprometia el hemiabdomen inferior,
la pelvis y las extremidades inferiores. Se demostraron

(lasificacion

Simétricos
onfaloxigopagos

Simétricos
pigopagos

Simétricos
isquiopagos

Simétricos
toracoonfopagos

por resonancia magnética nuclear rindn en herradura
e irrigacion del parésito por los vasos iliacos. Se sepa-
raron exitosamente y se corrigié el onfalocele.

En la tabla 1 se describen las caracteristicas de los
pacientes antes mencionados y sus resultados.

Figura 7. Tercer gemelo parésito: gemelo parasito con onfalocele

Sexo

Femenino

Masculino

Femenino

Femenino

Tabla 1. Caracteristicas de los gemelos unidos

Caracteristicas
y malformaciones asociadas

Onfalocele,
obstruccion intestinal,
malrotacion intestinal,

cardiopatia

Genitales Unicos,
hidrocefalia,
insuficiencia renal

Compartian el coxis y el recto

Compartian las cavidades cardiacas
y el tracto digestivo era Unico
desde el duodeno hasta el colon
transverso; también compartian el
higado y el pancreas

Manejo
quirtrgico

Al primer dia
devida

Al segundo
dia de vida

Ala sexta
semana
de vida

Al séptimo
dia de vida

Complicaciones

Una murié por la
cardiopatia a los
dos afnos de vida

Uno murié durante
la separacion

No

Muerte
intraoperatoria

Seguimiento
y evolucion

La otra tuvo
seguimiento,
con buena evolucion
hasta los 22 afos

Prolapso rectal
e incontinencia fecal,
se hizo cirugia.
Seguimiento hasta los
10 afos con buena
evolucion

Seguimiento hasta los
10 anos
con buena evolucién

No
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Tabla 1 (continuacion). Caracteristicas de los gemelos unidos

Caracteristicas

Clasificacion Sexo . .
y malformaciones asociadas
Simétricos . Compartian las cavidades
Femenino o P
toracoonfopagos cardiacas y el higado
s Compartian el higado, tenian
Simétricos . L . .
Femenino fusion del pericardio

onfaloxigopagos

Gemelo

f o Masculino
parasito n® 1

Gemelo

‘- Masculino
pardsiton®2

Gemelo

‘- Masculino
parasiton® 3

y vias biliares independientes

El miembro inferior del parasito
emergia del gluteo izquierdo

Rifidn en torta, intestino
atrésico en arbol de navidad,
dos pediculos vasculares:
hacia el rifidn en torta y hacia
la vejiga del gemelo asimétrico.
Vejigas unidas por el uraco

Onfalocele,
comunicacion interauricular,
rinén en herradura

Manejo .
e Complicaciones
quirdrgico
Muerte antes
No de la cirugia por
sepsis respiratoria

Obstruccion
Al cuarto mes

A intestinal
de vida por bridas
A la primera
semana No
de vida
Al séptimo
dia de vida No
Al tercer dia No
de vida

Seguimiento
y evolucion

No

Seguimiento hasta
los 2 anos con buena
evolucién

No hay datos

Seguimiento hasta los
2 afos sin
complicaciones

Seguimiento hasta los
18 meses con buena
evolucién

DISCUSION

Los gemelos siameses constituyen una anomalia rara
con una incidencia de 1/75.000 a 1/100.000 nacidos
vivos. Fueron documentados por los asirios y babilo-
nios en 2800 a. C., y hay numerosas representaciones
artisticas desde la antigliedad. Ambrosio Paré en el
siglo XVI describio las posibles causas de esta ano-
malia en su trabajo Monsters and Prodigies. En 1689,
Konig llevd a cabo la primera separacion exitosa con
la simple ligadura del puente de unién en unos geme-
los onfalopagos. La primera publicacion médica en
Colombia sobre esta anomalia apareci® en 1888 en
los Anales de la Academia de Medicina de Medellin,
por el doctor Veladsquez, bajo el titulo Monstruo
parasitario (1).

El nombre de siameses se estableci® en memoria de
Chang y Eng que nacieron en 1811 en Siam (hoy Tai-
landia) unidos por la parte superior del abdomen.
Vivieron toda su vida unidos, ambos se casaron y tu-
vieron hijos y fallecieron a los 61 afos de edad con
escasas horas de diferencia (2).

Los gemelos siameses son monocigdticos, univiteli-
nos y se pueden clasificar de varias formas, a saber:
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1. Segtin el grado de desarrollo en disomata simétrica
(cuando las dos criaturas estdn completa o casi com-
pletamente formadas) y disomata asimétrica cuando
uno de los gemelos no esta bien formado (gemelo
parasito); este caso representa menos del 5% de los
gemelos unidos. También se pueden clasificar segiin
el sitio de union asi: toracopagos y onfalopagos si
el puente de unidn esté situado en el térax o en el
ombligo (73%), pigopagos cuando estan unidos por el
periné y los gltteos (19%), isquiopagos cuando estan
unidos por la pelvis (6%) y craneopagos cuando estan
fusionados por el crdneo (2%). La mayoria de los
estudios describen una alta proporcidon de gemelos
unidos como toracopagos; aproximadamente 90% de
los siameses son toracopagos o pigopagos (3,4). Sin
embargo, otras series muestran mayor frecuencia de
otros tipos de gemelos siameses lo que se ha atribuido
a los diferentes sistemas de clasificaciéon usados y a la
precisién en describir cada tipo, que puede afectar su
diferenciacion (5).

Se propone que el gemelo parésito ocurre como re-
sultado de un dafo selectivo isquémico in utero, que
resulta en muerte y reabsorcion parcial de uno de los
gemelos, quedando incompleto, parasito, adherido al
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gemelo completo y bien desarrollado. Sin embargo, la
verdadera fisiopatologia sigue siendo un enigma (6). Se
ha propuesto que el gemelo pardsito puede corres-
ponder a un teratoma, pero, a pesar de algunas
similitudes, el teratoma crece independientemente
del hospedero y tiene potencial de transformacién
maligna (7).

Aproximadamente el 70% de los gemelos unidos son
de sexo femenino. Al igual que lo descrito en la mayoria
de los estudios, en nuestra revision los gemelos simé-
tricos fueron mas frecuentemente nifnas (5). En muy
pocas series de casos son mas frecuentes los de sexo
masculino (3). Datos epidemioldgicos recientes mues-
tran que la edad paterna, la diferencia entre las edades
de los padres, el numero de embarazos y de abortos
previos no difieren entre los casos y los controles (5).

En 1976 se reportd por primera vez el diagndstico
prenatal de siameses y con la introduccion de la ultra-
sonografia transvaginal de alta resoluciéon ha aumentado
la precision diagnodstica precoz en el embarazo (8). La
ultrasonografia 3D se ha utilizado como una nueva
herramienta para demostrar la fusién de los siame-
ses (9). La evaluacién prenatal incluye: ecografia, eco
doppler color, ecocardiografia luego de la semana 18
de gestacién y resonancia nuclear magnética (2).

En Ias series publicadas han sido frecuentes los defectos
asociados més alla del sitio de unidn (10,11), pero se
plantea que pueden ser atin mas que los informados
por el subregistro y por no estar ampliamente estu-
diados. En nuestra serie, tres pares de gemelos unidos
simétricos y dos de los asimétricos tenian malforma-
ciones asociadas. Entre las malformaciones asociadas
informadas en la literatura se encuentran: espina
bifida y mielomeningocele, anencefalia, craneosinos-
tosis, defectos del paladar, alteraciones esqueléticas,
atresia del esdfago, higroma quistico y alteraciones
renales; algunas de estas malformaciones refuerzan la
hipétesis de los defectos en el cierre del tubo neural
(12,13). En algunas series de gemelos unidos se han
encontrado anomalias hepatobiliares en 66% de los
casos; a pesar de esto, la presencia de dichas anomalias
generalmente no determina si la separacion es posible
no; casi siempre son las malformaciones cardiacas
complejas y las cromosomopatias las que determinan
el prondstico y, en algunos casos, la posibilidad de
separacion de estos pacientes (14). En nuestra revision
encontramos que tres pares de gemelos simétricos

compartian el higado y/o las vias biliares. La presencia
de una anomalia determinada depende en gran parte
del dafno ocurrido en la vida fetal. La deteccion de
anomalias asociadas es fundamental para la toma de
decisiones, porque su presencia ensombrece el pro-
noéstico en caso de que se resuelva hacer una cirugia
separadora.

La tasa de supervivencia global de los gemelos unidos
es del 18%, con una mortalidad intrauterina cercana
al 30%, y méas del 50% fallecen luego del nacimiento
como consecuencia de las anomalias asociadas (2).
En nuestra serie se presentd una mortalidad del 100%
en los gemelos toracoonfopagos, una muerte por car-
diopatia en una gemela onfaloxigopago y uno de los
ninos pigopagos fallecié por hidrocefalia e insuficiencia
renal. La posibilidad de supervivencia depende no
solamente de los drganos involucrados y del tipo de fu-
sion, sino también de las malformaciones asociadas (5).

CONCLUSIONES

La separacion de los siameses constituye un ejercicio
de muy rara ocurrencia en la practica de la cirugia
pediatrica. Por esto es importante que los pocos casos
sean compartidos y publicados para mejorar los resulta-
dos de estos pacientes a corto y largo plazo. La expe-
riencia vivida con estos pacientes, que son muy comple-
jos, nos ha dejado ensefianzas como la importancia que
tienen el diagndstico prenatal adecuado, el enfoque
preoperatorio seguro, la planeacién juiciosa del acto
quirargico y el seguimiento postoperatorio riguroso.
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