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RESUMEN

Los gemelos parasitos o heterépagos son aquellos unidos asimétricos con partes deformes del parasito que se unen en diferentes
regiones del gemelo normal (autosite), del cual depende para su soporte nutricional y crecimiento. Presentamos el caso de un
gemelo heterépago con las extremidades inferiores y rudimentos de las superiores del parésito unidas al periné y gliteo derecho
del autosite. Aunque no compartian érganos pélvicos, la compresion extrinseca de estructuras éseas del pardsito causaron estenosis
del recto, lo que obligé a la correccién quirtdrgica. Los estudios por imagenes permitieron planificar la cirugia, lo cual facilit6 la
separacién exitosa y lograr la sobrevida del paciente con muy buena calidad de vida. A pesar de ser reportados desde épocas
ancestrales, alin generan gran interés debido a la variabilidad en su presentacién clinica y al desconocimiento en su etiopatogénesis.
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ABSTRACT

Heteropagus or “parasitic” twins are asymmetric conjoined twins in whom the tissues of a severely defective twin (parasite)

are dependent at variable sites of the other intact twin (autosite) for nutritional supply and growth. Here we present the case of

heteropagus twins. The parasite possessed two lower limbs and rudimentary upper limbs attached to the perineum and right

buttock of the autosite. Although they did not share pelvic organs, the external compression of the parasite’s skeletal structures

caused rectum stenosis on the autosite, which required surgical treatment. Imaging studies allowed presurgical planning for the

twins” successful separation with good survival and quality of life of the autosite. Although heteropagus twins have been described

since ancient times, they still generate great interest due to the varying clinical manifestations and lack of knowledge on their

pathogenesis.
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INTRODUCCION

La primera descripcién confiable de gemelos unidos parasitos
fue realizada en el siglo XVI por Ambroise Paré, cirujano francés
que describié un cuerpo acéfalo unido al abdomen de uno de
sus pacientes.' La serie mas grande publicada que evalua la
incidencia de gemelos heterépagos deriva de una base de datos
en Estados Unidos de 7,9 millones de nacimientos registrados
durante un periodo de 8 afios en la década de 1970, en la cual
se estima que es de 0.05 a 0.1 por 100.000 nacimientos.” Un
estudio europeo mads reciente en casi 5 millones de neonatos,
encontr6 una incidencia de 0.02 por 100.000 nacimientos.’
Ademuyiwa y col. contabilizaron alrededor de 210 casos
en una revisiéon de la literatura hasta el 2013.* Aunque hay
una marcada preponderancia femenina en gemelos unidos
simétricos (siameses) (72%), la diferencia por sexo es menos
pronunciada en los heterépagos.’

Mientras que los gemelos simétricos (siameses) representan
fetos simétricamente desarrollados con diferentes sitios de
unién anatémica, los heterépagos se caracterizan por uno con
defectos graves o incompleto (pardsito) unido a cualquier parte
del cuerpo del autosite incluso dentro del cuerpo (feto-in-fetu)
y dependiente de su gemelo casi intacto (autosite).® El parasito
puede encontrarse unido al hipogastrio, regiéon prepubica
epigastrio, craneo, térax anterior o sacro del autosite” Un reto
mayor para el manejo de esta patologia se debe a su relativa
infrecuencia, lo que se traduce en que los trabajos publicados
estan basados en reportes de casos aislados. Por ello nos
sentimos motivados a divulgar este caso y a presentar nuestra
experiencia en el tratamiento de estos gemelos heterdpagos.

PRESENTACION DEL CASO

Neonato masculino de 39 semanas de gravidez producto
de tercer embarazo de madre de 28 afios y padre de 31 afios,

sin diagnéstico intrauterino de anomalias congénitas a pesar
de control prenatal completo. Fue obtenido por parto vaginal,
con peso al nacer de 3,4 kg. El nifio tiene 2 hermanos sanos.
No habia historia de anomalias congénitas familiares ni ingesta
de drogas durante el embarazo, sin embargo la madre presenté
sintomas de infeccién por el virus del zika en el primer trimestre
del embarazo, sin confirmacién por pruebas de laboratorio. El
examen fisico revel6 una gran masa pardsita, cuyo pediculo
de 11 cms de longitud en sentido anteroposterior y 8 cms de
ancho estaba unido al periné, margen anal y gliteo derecho del
gemelo intacto (figura 1). La masa parasita estaba formada por
dos extremidades inferiores carentes de contractilidad activa,
en posicién opuesta (imagen en espejo) a los miembros inferiores
del autosite, en cada una se identificaron muslos, piernas y pies
de configuracién cercanos a lo normal, con estructuras 6seas de
sostén pero movilidad limitada de las articulaciones de rodillas
y tobillos. En la cara inferior de la unién de las dos extremidades
descritas emergia otra unica hacia el extremo proximal pero
separada en el extremo distal, con dos esbozos de manos con
dedos rudimentarios que corresponderian a las extremidades
superiores. En la parte ventral del pediculo de inserciéon de la
masa se evidencié un rudimento de bolsa escrotal, sin génada
en su interior (figura 2). La reconstruccién ésea tomografica
solo mostrd presencia de huesos en las extremidades inferiores
del parésito, los cuales no se articulaban con las estructuras
6seas del autosite (figura 3). La tomografia computadorizada
no mostr6é extensiéon de la masa pardsita a la espina lumbar
ni la sacra del autosite. Con excepcién de una transposicién
penoescrotal incompleta, no se demostraron otras anomalias al
examen fisico en el autosite. El paciente presentd sintomas de
obstruccién parcial del recto que mejoraban al movilizar la masa
parasita, con salida de evacuaciones. El enema baritado mostré
dilatacion del marco colénico, mientras que en la tomografia se
observo una estructura dsea cercana al margen derecho del ano
y porcién inferior del recto, que semejaba la cabeza de un fémur
del parasito y causaba la obstruccion extrinseca (figura 3).
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La reconstruccion vascular (angioTAC) identificé el origen y
el trayecto del pediculo vascular que se originaba en la arteria
iliaca comun derecha, recorria la pared lateral derecha del recto
hasta entrar a la parte central de la masa (figura 4).

Figura 1. Masa parasita unida al periné, margen anal y gliteo
derecho del autosite.

Figura 2. Masa parasita formada por extremidades inferiores,
opuestas (imagen en espejo) a los miembros del autosite. En la cara
inferior de la union de estas extremidades, se observa extremidad
unica que se divide en el extremo distal con esbozos de manos. Fn
la parte ventral del pediculo de insercion, existe un rudimento de
bolsa escrotal.
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Figura 3. Reconstruccion oOsea tomografica. Se observan
estructuras 0seas de miembros inferiores de ambos gemelos. No
hay articulacion 6sea del parasito con la pelvis del autosite.

Figura 4. Tomografia abdominopélvica con reconstruccion
vascular. Se identifica el origen y el trayecto del pediculo vascular, a
partir de la arteria iliaca comun derecha (flecha), la cual entra a la
parte central de la masa.

La cirugia para la separaciéon de ambos gemelos fue
practicada a los 14 dias de vida mediante una incisién eliptica
en sentido anteroposterior alrededor de la base de la masa.
La disecciéon revelé un plano de separacién definitivo entre
el extremo proximal del fémur izquierdo del parasito, con la
pared rectal derecha del extremo distal del recto del paciente.



rtorio o

de Medicina y Cirugia

2 Repe

Un prominente pediculo neurovascular emergia del lado
derecho del recto y entraba a la parte central de la masa.
Después de la escision de la masa el excedente de piel fue
modelado hasta obtener un aspecto estético aceptable. Algunos
meses posteriores a esta intervenciéon quirdrgica se acentuaron
las manifestaciones clinicas de obstruccién rectal. Aunque
el ano lucia normoconfigurado, el tacto rectal evidencié una
estenosis infranqueable muy cerca del margen anal, lo cual fue
confirmado a través de enema baritado (figura 5). El paciente
fue sometido a abordaje sagital posterior para corregir dicha
estenosis a los 14 meses de la primera cirugfa. La evolucién
clinica del nifio desde entonces ha sido satisfactoria y lleva una
vida libre de sintomas con desarrollo psicomotor normal. El
aspecto estético del sitio operatorio es aceptable (figura 6).

Figura 5. FEnema con bario. Se observa disminucion de
aproximadamente 50 % la luz del extremo inferior del recto (flecha),
la cual condiciona dilatacion proximal.

Figura 6. Aspecto posoperatorio mediato. Se observa cicatriz en
sitio donde se implantaba la masa.

DISCUSION

La primera descripcion de un miembro accesorio que
sobresalia como una masa préxima a la linea media de la
region dorsal de un nifio fue realizada por Jones y Larkin en
1889." Algunos nombres fueron dados a esas lesiones: dipodia
ipsilateral intraindividual, redundancias heterotépicas"
o tripedus. Spencer’ reclasificé estos casos como gemelos
parasitos y los casos especificos de la regién dorsal los llamé
raquipagos. Aunque la patogénesis de los gemelos unidos atin
es un misterio, se ha tratado de explicar a través de algunas
teorias entre otras la de la fusién, segtin la cual la ocurrencia
de la anomalia es determinada al final de la segunda semana
de gestacién cuando dos gemelos heterocigotos se fusionan
para formar una estructura embrionaria comin que contiene
dos discos embrionarios en un saco vitelino unico' y la teoria
de la fisién, la cual establece que la divisién incompleta del
embrién seguida de fusién subsecuente a los 14 o 15 dias de
la fertilizacién, resulta en gemelos unidos."”” Con relacién a la
patogénesis de la asimetria entre ambos gemelos, Donitz y col.
sefalan que se debe al compromiso vascular causante de que
los tejidos del gemelo parésito se vuelvan dependientes de las
colaterales derivadas del autosite."”” Con respecto a la anatomia
y morfologia de los gemelos parasitos, esta varia de acuerdo con
el sitio de implantacion en el autosite; aparecen extremidades
superiores con sus remanentes 6seos cuando la unién parasita
se produce en la regién cervical o tordcica, mientras que
miembros inferiores con sus huesos rudimentarios predominan
en los casos de implantacién dorsal baja y lumbar." En el caso
reportado la masa pardsita simulé rudimentos de extremidades
superiores entre dos inferiores de configuraciéon cercana a lo
normal. En cuanto a las anomalias asociadas en el autosite,
por lo general son vecinas o estan en el sitio de unién, de tal
forma que en gemelos raquipagos, las anomalias mds comunes
se localizan en la columna vertebral y/o el sistema nervioso
central'>!%, mientras que las malformaciones cardiacas
congénitas se asocian con los parasitos onfalépagos.’ Se destaca
el hecho de que la madre presenté sintomas compatibles con
infeccion del virus del zika en el primer trimestre del embarazo;
sin embargo no hubo confirmacién por laboratorio. No obstante,
se hizo una revisién de la literatura sobre la relacién entre
la infeccién por este virus y gemelos unidos, sin conseguir
reportes al respecto, encontrandose sélo multiple evidencia de
anomalias neurolégicas y oftdlmicas producidas por el zika."”
En el caso reportado el autosite present6é obstruccion parcial
sintomatica del extremo inferior del recto la cual mejoraba con
la movilizacién de la masa parasita, por lo que al inicio se pensé
que dichos sintomas desaparecerian con la cirugia, sin embargo
persistieron, lo que obligé a la exploracién a través de abordaje
sagital posterior, momento en el que se evidencié disminucién
de cerca de 50% de la circunferencia del recto, 1 cm por encima
de la linea pectinea. A pesar de que la estenosis rectal es un
desorden del espectro de malformaciones anorectales descritas
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por el grupo del Dr. Alberto Pefia'®, particularmente asociadas
con masa presacra, se piensa que la lesion fue producida por
la compresién extrinseca del fémur del parasito sobre el recto.

El diagnoéstico prenatal para detectar gemelos heterépagos
intrautero juega un papel importante para guiar el subsecuente
manejo obstétrico y quirurgico, asi como en la preparacién
psicolégica de los padres para limitar el impacto emocional al
momento del nacimiento."? Como ocurrié con nuestro paciente,
es lamentable que hayan muchos ejemplos en los cuales fall6 el
diagnoéstico prenatal de gemelos heterépagos.'**' Debido a la
infrecuencia es poco probable que todos los cirujanos tengan
experiencia individual en el tratamiento de estos casos, por lo
que la planificacién preoperatoria y el abordaje quirtrgico debe
elaborarse en forma individual para cada uno, sobretodo si el
pardsito comparte 6rganos con el autosite. La descripciéon de
las técnicas quirtrgicas especificas en gemelos heterépagos es
limitada, dada las variaciones en conexiones vasculares, dseas
y de tejidos blandos entre autosite y parésito."> La tomografia
computadorizada, el ultrasonido y las imagenes de resonancia
magnética representan los estudios mas utilizados en todos los
tipos de gemelos unidos."? La angiotomografia computadorizada
por lo general permite delinear la anatomia vascular entre
ambos fetos, a pesar de que la descripcién del pediculo vascular
del gemelo heterépago no siempre se reporta.'>** En este caso
la tomografia computadorizada con reconstruccién o6sea y
vascular permitié conocer la relacién del gemelo parasito con
los érganos pélvicos del autosite y la identificacién del origen y
trayecto del pediculo vascular del parasito, lo que favoreci6 la
sobrevida y expectativa de vida normal en el paciente, portador
de una entidad clinica con una mortalidad reportada hasta en
el 31% de los casos."” La ecocardiografia debe solicitarse a los
toracépagos y onfalépagos, quienes presentan anormalidades
cardiacas en el autosite entre 25y 39%.’

CONCLUSIONES

Los gemelos unidos representan una entidad poco comtn,
susceptible de ser tratada con éxito para garantizar la sobrevida
con una calidad de vida aceptable. Deben hacerse esfuerzos por
publicar todos los casos con una descripciéon minuciosa de las
anomalias asociadas, la anatomia de la lesién y el procedimiento
quirtrgico empleado para ganar experiencia en el estudio de
esta entidad.
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