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RESUMEN

Introduccidn: los siameses son todos aquellos hermanos gemelos unidos entre si por
una o varias partes del cuerpo, la palabra proviene del gentilicio del antiguo Siam, ya que la
pareja mds famosa de este tipo de hermanos provenia de este reino, la clasificacién se realiza
atendiendo a la localizacion de la unién, aunque a dia de hoy no existe un consenso sobre cémo
se producen dentro del Utero, siendo las teorias mas apoyadas las de la fusidn y fisién y la del
hermanamiento monocigético.

Objetivo: Analizar el origen, factores, consecuencias y tratamiento de los siameses

Metodologia: se realizd una revision bibliografica, en la que se incluyeron tanto articulos
eninglés como en espafiol, aplicando criterios de inclusién y de exclusién, dando como resultado
un total de 31 articulos.

Resultados: en la intervencidon de separacion de siameses depende del tipo que seay de
la extension de las estructuras que comparten, suponiendo un problema tanto a nivel ético
interviniendo los principios de autonomia, beneficencia, no maleficencia y justicia, como a nivel
técnico por la complejidad de la cirugia, todo esto intensificado por tratarse de menores,
teniendo una baja supervivencia y que en muchos casos tanto si se les separa como si no, afectar
a la calidad de vida del individuo.

Discusion: los siameses son un tipo caso clinico escasamente investigado, sin una teoria
qgue explique su génesis, los cuales en muchos casos aun a dia de hoy son tratados como un
espectaculo por los medios de comunicacion.

Conclusiones: el nacimiento de estos hermanos es tremendamente raro, en el cual
intervienen cuantiosos aspectos morales y técnicos y la falta de profesional entrenado por la
peculiaridad de los casos y la gran variedad de estos que se requiere para realizar la intervencion,
los hace aln mds excepcionales.

Palabras clave: siameses, cirugia de separacién, problemas técnicos, problemas éticos y
morales.
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1. INTRODUCCION
a. Concepto y clasificacion

a.1l. Concepto

La palabra siamés viene del gentilicio que designa a los habitantes de Siam, pais asidtico
qgue estaba localizado en la actual Tailandia. Que este se haya tomado como nombre comun
para designar a este tipo de hermanos es gracias a Chang y Eng Bunker, hermanos siameses que
se hicieron tremendamente populares en Estados Unidos durante la época de 1830y que eran
originarios de esta region.!

Cuando hablamos de siamés nos referimos a individuos homocigoéticos unidos entre si
anatdmicamente, debido a un problema en la separacién de gametos en la fase embrionaria, los
cuales pueden compartir o no érganos. Esto sélo ocurre en 1/200.000 nacimientos siendo
mayoritariamente del género femenino y de estos solo un 3% sobrevive, muriendo la mayoria
in-Utero o precozmente tras el nacimiento. No existe a dia de hoy ningun factor, ni ambiental ni
hereditario, que permita identificar que parejas son susceptibles de tener siameses. La mayoria
de la poblacién piensa inmediatamente en la unidn por la pelvis ya que es la que mas veces se
ha representado en los medios, cine, televisidn..., no obstante no es la forma mas comun,
clasificdAndose por la parte por la que estén unidos. %3

a.2. Contexto historico

Desde los estudios de los alquimistas, pasando por los gabinetes de curiosidades del
siglo XVII con fetos metidos en formol, su exposicién en circos durante el siglo XVIIl como
fendmenos de feria hasta la actualidad, donde en algunas regiones de la india en las que se les
hacen ofrendas por considerarlos bendiciones de los dioses en la tierra, los siameses siempre
han despertado la curiosidad tanto de eruditos como del pueblo llano por su singularidad y
rareza.!

Los primeros siameses documentados datan del afio 945 en Constantinopla, narrando
en las crénicas la llegada de dos hermanos procedentes de armenia unidos por el ombligo, los
cuales se dedicaban al espectaculo.?

Aungue durante mucho tiempo se pensé que estos hermanos eran indivisibles, a dia de
hoy se sabe que es posible separarlos con la supervivencia de uno o de ambos individuos, el

primer caso documentado data de 1689 realizada por el cirujano y obstetra suizo Johannes Fatio.
1,2

a.3 Clasificacion

Los siameses se clasifican de manera general como gemelos simétricos (equilibrada
distribucién de la anatomia en ambos) o asimétricos (uno es mas pequeio y depende del otro).
Dentrode los simétricos los mas conocidos se distinguen (Tabla 1): 4

Tabla 1: Tipos de siameses simétricos segin Ebensperger

Tipo de fusion. Frecuencia. Sitio de union. Estructuras compartidas.

Ombligo, abdomen inferior,
Parapagos 28% Union lateral tracto genitourinario
alteraciones anorrectales.




, , . Esterndn, diafragma, higado,
Toracdopagos. 19% Térax a ombligo. ,
corazon.
i Abdomen- Higado, ileon terminal y colon.
Onfaldpagos. 18% . . )
ombligo. Nunca fusion cardiaca.
., Tubo digestivo distal, tracto
Isquidpagos. 11% Caderas . L
genitourinario.
Cefalépagos. 11% Encéfalo.
. Unidos por el Sacro y coxis, huesos pélvicos,
Pigépagos. 6%
sacro. ano, recto.
.. . Craneo, meninges, senos
Craniopagos 5% Craneo.
Venosos.
, Anomalias vertebrales. Defecto
Raquipagos. 2% Columna.
tubo neural.

Rev Chil Cir Vol. 62 no. 2

Dentro del grupo de los asimétricos tenemos a los heterdpagos, que son gemelos
incompletos, también llamados parasitos ya que se encuentran unidos a hermanos completos,
a los que se les conoce como autdsitos o gemelos parasito. El organismo completo posibilita la
vida del incompleto, ya que, sin este seria imposible su supervivencia por falta de la mayoria de
los drganos. Por ejemplo sin un corazén propio. La avanzada cirugia actual consigue resolver con
éxito un gran numero de estos casos, como ha ocurrido con Lakshmi Tatma originaria de La India,
nacida con ocho extremidades. *

Los gemelos parasitos se dividen a su vez en tres grupos: °

e Parasitos onfalépagos: Son aquellos los cuales el huésped presenta duplicaciones de

partes del cuerpo, pudiendo existir una cabeza alojada en el abdomen de este o casos
de bicefalia. ®
e Parasitos dipigos o pigomelia: el huésped presenta una duplicacién de sus extremidades

inferiores. La mayoria de los casos presentan como piernas poco desarrolladas unidas a
la pelvis Unica y aunque en casos excepcionales pueden tener una pelvis independiente
que controla la extremidad extra. °

e Parasitos cranidépagos: la unidn se da en la cabeza del huésped y esta puede ser interna

o externa dependiendo de si el parasito esta unido al interior del craneo del sujeto o al
exterior, respectivamente, el caso mas extremo se registré en 2013, en el que un nifio
de 7 afios, del que se pensaba que podia tener un tumor cerebral por los frecuentes
dolores de cabeza y pardlisis, a la hora de extirparselo se vio que se trataba de un piey
un muslo de un hermano parasito. >°

A la hora de la separacion, esta resulta mas efectiva cuando se realiza entre los cinco
meses y el afio de vida. La primera separacion de hermanos de este tipo documentada
ampliamente en un entorno médico, fue realizada en el afio 1917 por el doctor Aureliano Urrutia
en la ciudad de San Antonio, en el estado de Tejas, tratdndose de dos hermanas unidas por el
térax, de cinco afios de edad, de las cuales sélo una de ellas sobrevivié al postoperatorio. °



a.4. Origen y diagndstico

Aunque su origen es incierto, si se sabe que posiblemente sean el resultado de una fallo
en el proceso de divisién de gemelos monocigoticos, es decir, gemelos producto de un mismo
6vulo y un mismo espermatozoide, produciéndose una separacion de estos incompleta.’

En los embriones de unos gemelos normales la divisién sucede normalmente en los
primeros diez dias después de la fecundacion, no obstante, en el caso de los siameses esta
divisién sucede mas tarde, alrededor del dia 13, este retraso puede ser una de las causas de que
la division no se produzca correctamente y compartan érganos, de lo cual inferimos que, cuanto
mas tarde sea la separacién, mas érganos compartiran, pudiendo estar conectados por una fina
membrana hasta dos o mas individuos mas o menos formados totalmente en un solo tronco,
con duplicacidn o bien de la cabeza o solo de la parte caudal del cuerpo.’?

No obstante, la comunidad cientifica no da aun una explicacion segura sobre este hecho,
como indica el Doctor Sepulveda en 2013 en su articulo “ Conjoined twins in a triplet pregnancy:
Early prenatal diagnosis with three-dimensional ultrasound and review of the literatura.
Ultrasound Obstet Gynecol”, ni se ha podido demostrar que exista una predisposicién en una
pareja de gemelos para convertirse en siameses. En el pasado se decia que los partos multiples
o cuerpos con partes duplicadas eran producto de un exceso de espermatozoides durante la
fecundacién y aun en la actualidad se baraja que los medicamentos que se utilizan para la
fertilidad producen este tipo de embriones, no obstante, ain no se ha probado que estos
guarden alguna relacion, como la que si existe de forma probada entre estos medicamentos y
los partos multiples.®

Las investigaciones a dia de hoy van enfocadas principalmente en dos causas: la fisiéon o
fusidon de defendidas por Sepulveda en las cuales, por un lado la teoria de la fisién, la cual
sostiene que la incompleta separacién de las primeras dos blastdmeras es la que da lugar a los
siameses, con duplicacidn solamente de aquellas partes que fueron completamente separadas,
por lo que se concluye que esta anomalia es el resultado de la incompleta separacion del disco
embrionario cerca del final de la segunda semana del desarrollo, y por otro la teoria de la fusién,
gue sugiere que lo que genera a los siameses es, como su propio nombre indica una fusion
secundaria de dos discos embrionarios, separados con unién a nivel dorsal en el tubo neural, o
a nivel ventral, sin embargo Boer desmiente ambas teorias y las dota de invalidez al existir casos
gue no se ajustan a ellas proponiendo que los siameses se dan por un proceso de
hermanamiento monocigdtico, dandose este en el hepiblasto y el tipo de unién dependera del
momento y lugar en el que se dé el hermamaniento®®

Ademas de las teorias sefaladas, se mencionan dificultades en la nutricién y desarrollo
del embrién debido a infecciones o deficiente irrigacién sanguinea que se relacionan con la
elevada incidencia en los gemelos unidos de malformaciones, muchas estdn localizadas en el
sitio de unidn aunque otras no estan anatémicamente relacionadas a éste.®

La identificacidn de siameses en los paises desarrollados se da antes del nacimiento, ya
gue en muchas de estas naciones el saber que se esperan gemelos unidos es razén de
finalizacidn del embarazo, para ello una ecografia estandar a finales del primer trimestre es la
prueba mas precoz y de cribado ante la posibilidad de que los individuos que se esperan tengan
alguna parte de su cuerpo conectada. No obstante, para un diagnostico seguro y mas preciso, es
necesario hacer una prueba de ultrasonido de alta resolucidn, lo que permite una visualizacion

3



mas clara de los cuerpos y como estan unidos, en el caso de seguir con el embrazo, planificar de
una mejor forma el parto, que normalmente se produce programado y por cesarea, aunque
dependiendo de la unién y de la predisposicidn de la madre se podria intentar via vaginal. °°

2. JUSTIFICACION

El principal motor para la realizacién de esta revisidn es la rareza ya que posiblemente
se trate de un tipo de pacientes que no llegaran a ver la mayoria de profesionales en todo su
ejercicio profesional, no obstante, pocos saben lo que unos pacientes de este tipo implican, mas
alld de que es excepcional a nivel clinico, quedando solo en lo superficial, queriendo con esta
revision ahondar que son los siameses a nivel sanitario.

Los siameses son un caso clinico de gran complejidad y del que no se tiene mucha
informacién a pesar de ser pacientes tremendamente complejos, partiendo de la base de que
han de ser tratados como dos individuos independientes, sin embargo también funcionan como
un Unico sistema. Esta misma complejidad es la que hace que para cualquier intervencién que
se les realice, incluso para la realizacidn y posterior interpretaciéon de los resultados, se requiere
de profesionales entrenados en este tipo de gemelos.

Todo este interés social y profesional que suscitan este tipo de hermanos se une a lo
controversial de los propios casos, haciendo de ellos un tema tremendamente interesante y
digno de ser tratado.

3. OBIJETIVOS
Objetivo general:

e Analizar el origen, factores, consecuencias y tratamiento de los siameses.
Objetivos especificos:

e Determinar la supervivencia en los tratamientos siameses.
e Analizar los diferentes procedimientos clinicos de separacidn de siameses.
e Conocer los problemas técnicos y éticos de la separacién de siameses.

4. METODOLOGIA

Se realizd una revisidn bibliografica buscando en bases de datos tales como: Scielo,
Dialnet o PubMed, articulos y casos clinicos tanto en inglés como en espafiol provenientes de
cualquier pais o institucidon con relevancia investigadora, remontandonos diez afios desde la
actualidad, durante el periodo comprendido entre noviembre 2019 y junio de 2020, que
contuvieran informacién sobre la separacion de siameses, asi como sus problematicas tanto a
nivel ético como técnico, supervivencia, etc. usando los palabras clave en espafiol: siameses,
cirugia, separacién y en inglés: conjoined twin, surgery.

También se acudido a medios de informacidn, periddicos digitales como el ABC, El Pais,
en espanol y el Daily Mail en inglés, para saber la informacién general sobre casos de actualidad,
asi como libros.



Tras la busqueda se encontraron 3378 articulos en las diferentes bases de datos

consultadas, de los cuales 42 cumplian los criterios y 31 fueron utilizados (Tabla 2):

Tabla 2: Resultados de la busqueda realizada.

Formula de ; Articulos que 3
Base de datos ) Articulos ) Articulos
busqueda cumplian los .
consultada. . recuperados. L. utilizados.
utilizada. criterios.
(Siameses) 19 5 3
(Siameses) AND
., 2 1 2
SCIELO (Separacion)
(Conjoined
_ 11 3 2
twins)
DIALNET (Siameses) 81 5 5
(Conjoined
: 2125 13 10
twins)
PUBMED (Conjoined
twins) AND 1014 5 5
(Surgery)
(Conjoined
MEDIADRESS . 126 10 4
twins)
TOTALES 3378 42 31

42
Articulos.!

Criterios de inclusion:

e Articulos publicados en los ultimos diez afios.

e Enespafiol o eninglés.

e Punto de vista cientifico.

e Que traten sobre el siamés en relacidn a su origen, cirugias, clasificacion,...




Criterios de exclusion:

e Falta de actualizaciéon, pudiendo ser refutados por articulos publicados mas
recientemente.

e Que traten a los siameses Unicamente desde un punto de vista social o de fendémeno
histdrico.

Debido al reducido niumero de articulos existentes sobre este tema se utilizé la propia
bibliografia de los articulos encontrados para profundizar mas en el tema.

5. RESULTADOS

Como ya hemos visto los siameses son gemelos con partes del su cuerpo fusionadas, las
intervenciones quirudrgicas para su separacion tienen la finalidad de mejorar su esperanza de
vida, asi como, la calidad de la misma.!

a. Tipo de cirugias de separacidon de siameses

La cirugia de la separacion en estos momentos va a depender del tipo de siamés que se
pretenda separar, para que puedan quedar secuelas o no; dentro de ellos va a depender de la
extension segln el caso. En la siguiente tabla se muestra el tipo, separabilidad y secuelas de
dicha separacién. (Tabla 3).*!

Tabla 3: Relacidn tipo de siamés, separabilidad y secuelas de esta segiin Gémez.

Tipo Separabilidad Secuelas

Pardpagos. Rara. Probables.

Torac6pagos. Rara. Comunes, posible supervivencia
de solo uno de los hermanos.

Onfalépagos. Probable. Poco comunes.
Isquidpagos. Probable. Rara vez
Cefaldpagos. Muy poco probable.

Pigdpagos. Probable. Rara vez.
Craniépagos Probable En todos los casos.
Raquipagos. No reportada.

Ginecol. Obstert Mex. vol. 86 no. 12
Parapagos

La dificultad se estos gemelos recae en las estructuras que estén fusionadas ya que
aunque cuenten con dos columnas vertebrales, dos pulmones, cuatro extremidades, dando sé
las dificultades a nivel cardiovascular, distinguiendo sé:

e Sin fusidn significativa: son los casos en los que los hermanos tienen su propio corazén
independiente, lo que las hace las mas simples y los que mas posibilidades de
supervivencia.?



e Con fusidn de los grandes vasos: en este tipo la fusidn se da en las arterias, en las venas
principales o en ambas y la principal causa de muerte en la cirugia es la hemorragia,
haciendo también muy escasa la supervivencia.'?

e Con fusién atrial de imagen en espejo: estos gemelos tendran su corazén fusionado, es
decir, un Unico corazdn con dos partes izquierdas o dos partes derechas, lo que hace
imposible la separacion y compromete la supervivencia de los individuos desde antes
del nacimiento.*

o Otros tipos de fusién atrial son: variaciones en el nimero de cavidades del
corazén, pudiendo aparecer auriculas o ventriculos duplicados, también
dificulta la separacion y la supervivencia.*

o Corazoén unico en uno de los gemelos: los hermanos cuentan con un Unico
corazon funcionan te para ambos, la diferencia con los dos tipos anteriores es
que al tratarse de un corazén anatémicamente normal, es posible la
supervivencia de uno de los hermanos.?

Sefialar asi mismo que en todos los casos el compromiso y la carga hemodinamica que
soporta el corazén es enorme y muy dificil de mantener alo largo del tiempo, de ahi que muchos
mueran antes de nacer o que la intervencidn de separacidn se tenga que realizar con relativa
premura.?

Toracdépagos

La principal complicacidn es que a diferencia de los pardpagos, estos siameses siempre
van a compartir el corazén de la misma forma que nunca van a contar con una caja toracica
cerrada, lo que supone que la supervivencia de ambos individuos es imposible, a la hora de la
cirugia se elige al hermano mas fuerte para que sobreviva, en la intervencion se cortan todos los
vasos comunicantes del hermano débil con el corazén Unico que se coloca dentro de la caja
toracica de su hermano cubriéndolo con una maya que sustituira a la caja toracica. 3

Onfalépagos

Similar en cuanto a actuacién con las anteriores con la salvedad de nunca vamos a
encontrar fusién cardiaca por lo que las posibilidades de supervivencia suben y las secuelas de

la cirugia bajan.'> 13

Isquidpagos

El tipo de mas facil separacién y el que menos secuelas deja en especial en los casos en
los que los hermanos cuenta con 4 extremidades diferentes cada uno. La operacidn consiste
principalmente en separar el tubo digestivo distal y tracto genitourinario, por los que la
intervencién serd mayormente reconstructiva de estas zonas, las cuales pueden requerirla en
mayor o menor grado dependiendo de la extensién de la fusidn existente, todo esto intentando
preservar la integridad de los grandes vasos existentes en las zonas circundantes.*

Pigépagos

Muy parecido en el modo de separacién a los isquiépagos, ya que la finalidad de la
intervencion es a parte de la separacidn, la reconstruccién de la partes anatdmicas fusionadas,
en este caso el ano y el recto, la peculiaridad de este tipo y también la complicacion son las



uniones oseas, las cuales deben de ser tratadas con mucho cuidado al tratarse de bebes y son
las que pueden causar mas problemas a futuro.?®

Cranidpagos

Es el caso mas dificil separacidn se refiere ya que la fusidon se da en la zona craneal,
donde hemos de valorar: ¢

e Elgrado de cuero cabelludo compartido.'®

e Elgrado de crdneo compartido.'®

e Laextension de duramadre compartida.'®

e lacantidad de corteza fusionada.'®

e La extensidn de las conexiones arteriales compartidas y de circulacién cruzada.'®
e La extension de los senos venosos comunes.*®

e lapresencia o la ausencia de drenaje venoso profundo independiente.'®

e Lapresencia o no de sistema ventricular comun o separado, o de hidrocefalia.®

Todos estos factores influyen en la complejidad y el tiempo de la cirugia, que ha de ser
llevada a cabo principalmente por neurocirujanos con experiencia en nifios o neonatos.*®

b. Problemas quirurgicos

La separacion de hermanos siameses es que ha de ser llevada a cabo por un grupo de
profesionales de muy diversos campos y entrenados en este tipo de intervenciones. Estos
problemas recaen en la complejidad de las uniones y en que se trata en su mayoria de nifios
pequefios si ho de bebes, los principales problemas a nivel técnico que pueden surgir.’

b.1. Anestésicos

En casos tan especiales, como es el de los hermanos siameses, no se puede generalizar
ya por un lado se trata de dos organismos distintos y de que dependiendo de la unién que se
presente los hermanos van a tener un diferente grado de comunicacién cardiovascular y
organica, lo que quiere decir, que van a necesitar una motorizacién y canalizacion separada,
también prensaran diferente comportamiento ante los anestésicos que se le inoculen. Esto
supone un gran problema ya que al compartir un medio interno comun lo que se administre a
un hermano tendrd efecto en el otro. Esto lo sabemos gracias a la realizaciéon de analiticas
comparativas de ambos individuos al infundir una determinada sustancia a un hermano y no al
otro. Este problema se soluciona mediante dos equipos interrelacionados que se ocupardn cada
uno de uno de los pacientes, trasmitiendo de forma constante informacion al otro del estado
del propio para asi controlar como afectan las acciones practicadas en un hermano en el otro.
Esto también es aplicable en lo referente a la reposicion de fluidos. Ademas, la seccién de vasos
gruesos durante esta puede provocar cambios sustanciales en el gasto cardiaco o en el retorno

venoso de uno de los gemelos cuyo manejo requiere un alto nivel anestésico.'®1°

Otro de los grandes problemas anestésicos que se plante es en lo referente a la pérdida
de calor durante la intervencién, es especial si nos centramos en las Ultimas horas de esta y
debido al largo periodo de tiempo en el que ha habido una exposicién corporal y visceral a la

intemperie.t” 20

Los problemas anteriormente mencionados son compartidos por todos los hermanos de
este tipo, pero existen dificultades concretas de cada tipo de siameses: 2°



e Toracbpagos

Dificultad en el manejo de la via aérea: en una gran mayoria de los casos estos hermanos

se encuentra cara a cara lo que supone una lordosis de los individuos, presentan hiperextensién
y proximidad de sus vias aéreas lo que hace que la manipulacion de estas tenga un alto grado
de dificultad, por lo que es necesario que mientras un profesional asegura la via aérea de un
paciente otro se encargue de proteger la cara del otro, cuidando ambos de no producir una
hiperextensidon del cuello. No obstante, si la proximidad de las caras no permite manejar
comodamente las vias aéreas por separado, existe la posibilidad de ventilar con una pieza en
forma de Ty hacerlo asi de forma conjunta. La ketamina podria ser un buen inductor en estos
casos. Se recomienda el uso de atropina o glucopirrolato para prevenir la respuesta vagal.?

Compromiso _ventilatorio: la imposibilidad de ventilar de forma homogénea los
pulmones y los movimientos de los mismos, debido a que estos casos el diafragma se encuentra
unido, que ya de por si altera la dinamica respiratoria genera una alteracién en las presiones
intratoracicas. En estos pacientes también existe una alta probabilidad de aspiracién.?

Inestabilidad cardiovascular: resultante de las presiones alteradas en el térax y por las

anormalidades anatdmicas que la unidn supone, las cuales entre otras, pueden dar origen a
cardiopatias tanto simples como complejas. Estas aumentan el riesgo a la hora de anestesiar a
los pacientes %°

Acceso venoso central: la unidn que estos pacientes presentan hace dificil la canalizacién

femoral ya sea arterial o venosa, debido a que podran encontrarse malformadas. Para solventar
este problema se usan los ultrasonidos para localizar las venas.?°

Sangrado: va a depender directamente del tipo de unién que presenten los individuos
de tal forma que si los corazones no se encuentra fusionados la pérdida va a ser de 1 a 2
volumenes sanguineos, mientras si el corazon esta fusionado esta perdia asciende hasta 3 a 4
veces su volemia, por lo que antes de comenzar la intervencién se debe de tener reserva de
sangre suficiente en caso de hemorragia masiva para que esta sea repuesta de inmediato. %

Problemas postoperatorios: Insuficiencia e inestabilidad esternal, disfuncion

diafragmatica, dificultad para tapar el defecto, reflujo gastroesofagico y aspiracién.?°

e Onfaldpagos

La dificultad en este tipo va ligado en que los hermanos comparten el higado, por lo
tanto la eliminacién del anestésico se ha de tener en cuenta al final de la intervencidn. Estardn
separados y el higado de ambos afectado. Pueden existir dificultades compartidas con los
toracépagos, como la dificultad en el manejo de la via aérea o el sangrado.?®

e Isquidpagos

La complejidad de este tipo recae en el control de la medicacién, cuando comparte

aparato genitourinario ya que la medicacion que afecte a este y se le aplique a uno sera
compartida para ambos.?% %
No obstante cabe sefalar que en este caso el control de la via aérea es mas simple que

en casos anteriores ya que las cabezas de los pacientes miran hacia lados opuestos.'* 1



Otro problema significativo es la aplicacién de la anestesia epidural debido a
malformaciones congénitas que estos puedan plantear.?!

En este tipo de siameses se encargan de su separacidn principalmente neurocirujanos.
En estos casos el mayor riesgo es la pérdida masiva de liquido cefalorraquideo, lo cual se puede
disminuir mediante un cierre tenso de los tejidos, importante si los paciente tiene
malformaciones genitourinarias, el riesgo de meningitis es alto. 2

e Cranidpagos

Las mayores dificultadas en este tipo de siameses van a ser: la manipulacion de la via
aérea la cual es directamente proporcional a la cercania de las cabezas y el sangrado debido a
gue comparten los senos venosos, lo que también implica que el acceso venoso central se
produzca por via femoral. **

b.2. Técnicos

La Unica forma de hacer frente a este tipo de problemas es mediante una planificacion
cuidadosa en la que intervengan todos los profesionales, implicando asi todos los puntos de
vista y todas las opiniones, contando para esto con los resultados de todas las pruebas y
exploraciones realizadas a los sujetos. Asi se tendra una mejor idea de que puede ocurrir antes

de entrar a quiréfano, incluso se pueden realizar simulaciones que ayuden a entenderlo mejor.'”
19

No obstante, no todo son las pruebas y las exploraciones ya que la propia peculiaridad
intrinseca de este tipo de hermanos puede dar origen a variaciones anatdmicas, dificiles de
hallar basandonos en los conocimientos convencionales que las pruebas rutinarias nos aportan.
Por ejemplo, que el drenaje biliar de un higado compartido en una pareja de onfalépagos no
sean simétricos y hasta que estén cruzados. Es imposible afrontar este tipo de situaciones, si no
se tiene los medios necesarios para las mismas por lo tanto se ha de estar preparado para
cualquier acontecimiento por muy improbable que parezca. Para la separacién puede requerirse
de técnicas propias de la neurocirugia, cirugia plastica, ortopedia, cirugia general, urologia y
cirugia cardiovascular, por lo que a veces hay que congregar a todos estos equipos que deberan

actuar con un orden previamente planificado.?” 1%

En resumen. Los problemas técnicos son variados y dependen del caso. Lo Unico que el
equipo puede hacer para hacerles frente es planificar la actuacién y proveer todos los escenarios
posibles.®

b.3. De cobertura

Una vez que el proceso de separacion de los siameses ha concluido, las heridas
resultantes también son un foco de problemas. La superficie de las incisiones creadas por la
separacion de los gemelos unidos pueden ser tan vastas que los tegumentos y las paredes
musculares del bloque corporal no son suficientes, por lo que serd necesario recurrir a la cirugia
plastica. En ocasiones se aplican expansores plasticos hinchables en dichas zonas antes de la
operacion, para contar con una mayor extensién de tejido a la hora de cerrar la incisién, en otros
casos se usan implantes de tipo sintético ’

En los casos, en los que uno de los gemelos no sea viable puede usarse parte de su tejido
para cubrir la pared de su hermano.’
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A simple vista puede parecer que este se trata de un problema menor, no obstante
puede comprometer el éxito de la separacidn, relacionado por ejemplo con la gran pérdida de
sangre que puede ocasionar si no se tiene en cuenta y no esta debidamente planificado.'”*°

c. Problemas éticos y morales

Tanto a la hora de interrumpir el embarazo al saber que se esperan siameses, como de
tenerlos y decidir separarlos, en muchos casos poniendo el riesgo la vida de unos o de los dos
hermanos o dejar que vivan su vida unidos el uno al otro, supone graves problemas tanto éticos
como quirdrgicos asi como para los padres y el equipo médico a cargo.?

Por todos es conocido que los principios bioéticos de: autonomia, justicia, beneficencia
y no maleficencia, son los que rigen nuestras actuaciones, durante la praxis profesional, por lo
gue nos centraremos en estos para ser mas concretos a la hora de definir los problemas a los
que nos enfrentamos con este tipo de hermanos.?

El principio de autonomia nos exige respeto a las decisiones del sujeto. En estos casos
como en la mayoria de casos, se trata de menores y las decisiones serdn tomadas por sus tutores
legales o progenitores que tengan la patria potestad, asumiendo la ley que estos actian en favor
del menor o menores que van a sufrir el acto médico a cuya aceptacion no podemos obligarle
salvo en determinadas condiciones estipuladas en la legalidad vigente. Por lo tanto, los nifios en
este caso seran tratados de acuerdo a las decisiones de sus padres quienes en funcidén del grado
y calidad de la informacidn que reciben, deciden o no actuar segun los intereses de los nifios.
Esto ya plantea problemas en la practica pediatrica comun y mas en este caso, mucho mas
complicado, ya que hay dos sujetos y en la mayoria de los casos la informacion incierta, muy
compleja para una rapida compresion y al intervenir varios aparatos y sistemas en las uniones.
Son también muchos profesionales los que dan su punto de vista. Decisiones como la
interrupciéon del embarazo a raiz del diagndstico prenatal, la propia separacidn o determinadas
preferencias que pueden beneficiar a uno de los gemelos plantean grandes disyuntivas éticas
gue han de ser tratadas como se merecen y por lo tanto solamente deben estar en manos de

personas con experiencia en éste y en todo tipo de cirugia pediatrica.?> '’

Aunqgue pueda parecer inverosimil, este problema es ain mas complejo en siameses
adultos ya que nos encontramos ante individuos con capacidad de tomar decisién y potestad
para ello. La decisidn en este caso de separarse o seguir unidos ha de ser tomada en conjunto,
pudiéndose dar el caso de que uno de los hermanos desee separase y el otro no (un ejemplo de
esto serian los gemelos Bunker porque uno de ellos quiso separarse pero el otro no), naciendo
de aqui una controversia que aln no tiene un dictamen legal sobre qué se ha de hacer.’

El segundo principio bioético es el principio de justicia, también es de dificil aplicacion
en especial en el caso de los siameses ya que nos encontramos ante situaciones en las cuales
debido a las malformaciones anatdmicas se ha de elegir a uno de los gemelos sobre el otro a la
hora de intervenir, a veces es necesario favorecer funcional y anatémicamente a un hermano
perjudicando al otro o llegando el caso, a sacrificar a uno de los dos para asegurar la
supervivencia del otro, aunque en muchos casos es el propio estado de los gemelos el que toma

la decisién. 18

En lo referente al principio de beneficencia, este nos indica que al realizar todos los actos
sanitarios la intencidon principal es beneficiar al paciente. Hoy en dia la separacién es

11



practicamente un hecho ya que se concibe como poco ventajoso para los pacientes pasar toda
su vida unidos. No obstante, en el caso, por ejemplo, de los pardpagos bicéfalos (un solo tronco
con dos cabezas) es insoldable la separacion sin tener que sacrificar obligatoriamente a uno de
sus integrantes en el proceso, pudiendo vivir una vida perfectamente plena juntos y con un
adecuado desarrollo intelectual. En todo caso, cualquier intervencién de este tipo supone un
gran riesgo para los pacientes porque sobretodo estdn expuestos a que como resultado de la
operacion carezcan de una o de varias de las funciones anatdmicas. &1°

Por ultimo, del principio de no maleficencia el cual nos indica que no se ha de actuar de
tal forma que cause dano o perjuicio al paciente. Este fundamento también es dificil de aplicar
en el caso de los siameses, ya que la separacion puede llegar a implicar mutilaciones o
limitaciones en las actividades de la vida diaria y que abarcan desde: pérdida de miembros,
incontinencia, pardlisis, etc. Es por esto que en el momento de planificar tanto los tratamientos
como las intervenciones a gemelos unidos se deben meditar tanto el momento en el que se han

de realizar como la forma en la que se van a llevar a cabo. *¥*°

Cabe destacar que en todos estos casos nos enfrentamos a situaciones de vida o muerte,
o de imposibilidad de los padres o tutores de decidir. Sera un comité el que decida y este estara
formado por profesionales de los distintos los ambitos, siempre ateniéndose a todos los

principios comentados anteriormente.'” %

Una complicacién anadida es la preservacién del derecho a la privacidad de los
individuos en estos casos. Debido al gran interés que suscitan y el consiguiente interés mediatico
gue a veces es contraproducente y no deseado tanto para los pacientes y familiares como para

los profesionales que les atienden.”- %

d. Casos de interés y relevancia

Debido a la gran cantidad de variantes que existe en cuanto a la presentacién de
siameses se presentan dos casos clinicos.?

d.1. Siameses onfalépagos

Resultado de un embarazo sin controles en un medio rural, de una madre de 17 afios en
su primera gestacion. Nacen gemelos por cesaria en un hospital rural tras haber intentado un
parto natural, esta llevada a cabo por una partera. Con la cesarea se encontré un embarazo
gemelar cuyo peso total fue de 3.9 kg. No se menciona la talla. Apgar del siamés 1, obteniedo
una puntuacién de 3 en el primer minuto, requiriendo un ciclo de presidn positiva intermitente,
lo que hizo que a los 5 minutos se le elevara la puntuacién hasta 8. Siamés 2, Apgar de 7 en el
primer minuto y de 8 alos 5 minutos. El test de Capurro da una edad gestacional de 39 semanas.
Se les trasladd a un hospital de tercer nivel a las primeras 12 horas de vida.??

Los siameses llegan al segundo hospital con constantes estables, sin apoyo ventilatorio,
con un catéter umbilical colocado en el hospital rural; estan activos, reactivos y con la fontanela
anterior normotensa. Compartian el térax en la region central. Mediante una auscultacién se
determina que tienen un solo corazon y este presenta un soplo de grado II/VI. El abdomen
estaba unido en su tercio superior; existia un solo cordén umbilical con dos arterias y una vena,
cuatro extremidades superiores y cuatro inferiores.?
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Imagen 1. Union toracoabdominal.

Acta pediatr. Méx vol.35 no.6

Imagen 2. Reconstruccion tridimensional volumétrica de la tomografia computada
multicorte.

Acta pediatr. Méx vol.35 no.6
En los onfaldpagos la separacion suele dividirse en tres etapas principalmente: 3

Etapa de separacién toracica: como su propio nombre indica esta etapa consiste

fundamentalmente en dividir de las estructuras de la pared del térax hasta llegar a las
estructuras 6seas de forma extra pleural y extra peritoneal, evitando de esta forma la
penetracidn en estas estructuras. Se intentaron preservar las estructuras toracicas lo maximo
posible, donde después se sujetaria la malla de titanio. En este caso en concreto, los corazones
asi como las estructuras vasculares estaban fusionadas, pero no conectadas por los que la

separacion resulté relativamente simple.* 2

Etapa de separacion abdominal: se inicia con la separacion del diafragma que se

encuentra fusionado, con el fin de permitir un mejor abordaje de los érganos internos en
especial del higado, como en este caso en particular los estdmagos, como los intestinos no
estaban fusionados no requirieron de manipulacion. En casos en lo que si se dé esta fusion, la
separacion se realizaria en este momento. En esta fase es importante la identificacion de las
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venas cruzadas mediante el ecografia-doppler, realizando una transeccién parenquimatosa,
vigilando en todo momento la repercusién hemodinamica, mediante el ecocardidografo
transesofagico, vigilando ademas la eventualidad de embolias aéreas. En este momento se

seccionan las venas compartidas, asi como el higado intentando ocasionar el minimo sangrado.*
23

Al acabar se trasladé a cada hermano a una mesa quirdrgica contando con un equipo
quirdrgico y anestésico independiente. *

Etapa de reconstruccién de la pared: ya con cada nifio en una mesa de operaciones se

les realiza un analisis visual en busca de malformaciones que se hayan pasado por alto cuando
estaban unidos, de no encontrarse, se pasa al cierre de la pared abdominal, colocando la malla
de titanio y retirando de los expansores tisulares levantandose los colgajos cutaneos que

permitieron cerrar la incisién son tensiones, dejando un drenaje para cada hermano.* %

A continuacion se analizaran ambos hermanos por separado; el siamés nimero 1, entre
las que se encuentran: un tamiz metabdlico ampliado que resultd en la existencia de acidos
organicos en orina, un ultrasonido toracoabdominal (Imagenes 3 y 4), el cual puso de manifiesto
un higado unido por un istmo central, ya que, mostré un angulo de separacion de la parrilla
costal compartida en la cara anterior, pero no dio evidencias de que ambos hermanos
compartieran estructuras vasculares o biliares. En el ultrasonido se muestra la individualidad de

las segundas, todo esto constatado con un estudio complementario del transito intestinal.?

Imagenes 3 y 4. Ultrasonidos toracoabdominales.

Gemelo 2

Ls!ouﬁg; 1
/
\

Semelo >
« }_‘ : 2 P

Acta pediatr. Méx vol.35 no.6

Al tercer dia del ingreso, se le realizé un angiograma que puso de manifiesto un
deterioro de la fase Ill de ventilacidn y que supuso una hipoxemia bajando la saturacion hasta
un 55% por oximetria de pulso. Todo esto mientras recibian presion inspiratoria maxima de
29c¢m de H,0, FiO, de 100% y presidn positiva al final de la expiracion (PEEP). Posteriormente
una ecocardiograma revelo tetralogia Fallot, esto es, una cardiopatia congénita consistente en
cuatro malformaciones que resultan, en mezcla de sangre arterial con la sangre venosa dando

lugar a cianosis.?> 24

No obstante esta intervencion contaba con la ventaja de que un ecocardiograma del
corazéon mostrd anatomia segmentaria normal, cuya pared ventricular en la porcién media
revelé movilidad ventricular independiente para ambos siameses, lo que quiere decir que cada
hermano tenia un corazén independiente, contrariamente a lo que se pensaba originariamente,
lo que simplifica la intervencién.?®
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Debido a la complejidad de la intervencién fue necesario reunir al comité de ética, asi
como a los especialistas que iban a intervenir en la separacién para evaluar los problemas, el
primero que encontraron fue de cobertura, ya que al estar unidos por el abdomen mucha
cantidad de tejido y estructuras estaban fusionadas o no habia llegado a desarrollarse en la fase
embrionaria, por lo que no contaban con dermis suficiente para cubrir la herida resultante de la
separacion, finalmente se llegd a la conclusién de que la mejor opcidn era colocar expansores
tisulares en la cara anterior de ambas parrillas costales.> %

Otro problema, resultado de la fusién de estructuras, es que no se contaba con una caja

toracica completa por lo que se tuvo que recurrir a una malla de titanio. 2%

También se acordd que en el posoperatorio se usarian aminas, debido por un lado a la
tetralogia de Fallot preexistente y por otro a la intervencidn en si misma que auna el abdomen
abierto, con compromiso circulatorio y necrosis del tejido circundante a la malla de titanio, ya
que entre otras acciones constrifien los vasos sanguineos, reduciendo el riesgo de hemorragia.
El resto de los datos referentes a su evolucién refleja normalidad.®

En lo referente al siamés nimero 2, se le realizaron los mismos estudios que a su
hermano no obstante, ciertos resultados variaron; presentd una reduccidn del gasto urinario, lo
que fue tratado con diuréticos, no obstante estos afectaron alarmantemente al siamés nimero
1, lo que hizo sospechar de la vasculatura compartida era superior a la que se valudé en un primer
momento, por lo que se les realizo una agiotomografia, la cual demostré cémo se sospechaba
gue el compromiso vascular era mayor al esperado. Como incidente a resaltar, encontramos que
durante la realizacidn de esta prueba el paciente sufrié un paro circulatorio, el cual fue tratado
de forma inmediata con atropina y efedrina, controlando en todo momento como estas
afectaban a su hermano.?

En lo referente al procedimiento quirurgico en si, este paciente se encontraba en una
situacidn mads dificil si lo comparamos con su hermano gemelo, ya que sus constantes eran
mucho mds inestables, lo que supuso que tras su separacion fuera enviado con caracter urgente
a la unidad de cuidados intensivos, debido a una descompensacion hemodinamica, que
posteriormente en el posoperatorio evolucionarian a una insuficiencia cardiaca y renal
taquicardia y pulsos periféricos débiles, con llenado capilar lento; la igual que su hermano fue
tratado con aminas con la salvedad de que se le afiadieron una solucidn cristaloide, lo cual
mejord levemente su estado, su evolucidn a lo largo del tiempo fue la siguiente (Tabla 4).23

Tabla 4: Evolucion de los siameses post-intervencion a lo largo del tiempo segun
Gomez y Soldrzana

Tiempo Estado del paciente. Intervenciones realizadas.
e Anasarca. e Choque séptico:
e Febril. tratamiento con
48 horas. e Inflamacidn sistematica. piperacilina-tazobactam.
e Tejido circundante a la malla e Terapia coadyuvante
positivo en Pseudomonas congammaglobulina
Aeruginosa.
11 dfas. e Liquido libre en el hipocondrio e Suspensién aminas.
derecho.
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Dos colecciones
intraabdominales en el flanco
derecho y en el hipocondrio
izquierdo.

Mejora de la condicidn clinica.

e Se inicia estimulacién
enteral

Dehisdencia de la herida en la
zona de los expansores. Positivo
en Staphylococcus epidermidis y

e Aseo de la caja tordcica con
ciprofloxacina durante tres
dias.

2 meses. Pseudomonas aeruginosa. e Desaparicién de agentes
Tolera alimentacion oral. infecciosos.
Afebril
Sin respuesta inflamatoria.
Bradicardia. e Operacidon para recambio
Hipotermia. de expansores tisulares vy
) rotacién de colgajos en caja
157 dias. tordcica, necesitd inotrdpio
don dobutamina.
Insuficiencia respiratoria. e Fase lll de la ventilacion.
Sangrado del colgajo. e Tratamiento con soluciones
Oliguria. cristaloides y diuréticos.
Hipoxia. e Apoyo aminérgico.
158 dias. Distensién abdominal.
Insuficiencia respiratoria,
cardiovascular, renal,
hematoldgica y gastrohepatica
Oliguria desemboca en la anuria; e Se le administra glutamato
saturacion de 02 entre 80y 82%. de  calcio, soluciones
Hipotensién. polarizantes y dos dosis de
172 dias. Bradicardia. adrenalina.

Hipoperfusion tisular.

Piel marmorea.

Hiperpotasemia: K sérico de 7
mEgq/L.

e No se le realiza RCP debido
a la malla.
e Fallece alas 00.45h.

Rev. Mex. Pediatria. Vol. 35 no. 6

Este caso resulta especialmente interesante, tanto por las dificultades técnicas que se

plantean comentadas anteriormente, como por las problematicas éticas que de él se

desprenden.

En primer lugar, el planteamiento del caso nos dice que la madre no recibié las

revisiones correspondientes a lo largo de su embarazo, por lo que no se supo hasta el momento

del parto que se trataba de siameses y no de gemelos separados como se creia. Este

desconocimiento niega a la madre el derecho de decidir si continua o no con el embarazo

teniendo en cuenta las dificultades que este platea.

18,23
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En segundo lugar, y mas concretamente centrandonos en los siameses una vez nacidos,
se presenta el problema de si son separados o no para el que hay que tener en cuenta que estos
no cuentan con capacidad de decisién y no pueden gozar del derecho de autonomia para poder
decidir, que recae en la madre y en el comité ético asistencial, quienes deciden separarlos,
surgiendo de esta decisidn el tercer problema que en este caso clinico queda mas que patente
que el principio de beneficencia, ya que pese a que en un primer momento se obra para alargar
e incluso mejorar la calidad de vida de los hermanos, acaba perjudicando al siamés nimero 2
ocasionando la muerte de este, ya que se les realiza la separacién quirdrgica encontrandose este
en una situacion de inestabilidad, por lo que en cierto modo se puede llegar a inferir que aunque
en este caso completo no se haga una eleccidn tal cual de que hermano vive y cual muere, es
cierto que se opera sabiendo que esto puede actuar en detrimento del nimero 2, para mejorar

la calidad de vida de su hermano, fallando asi en el principio de no maleficencia.'® 2% 23

d.2. Siameses bicéfagos y cranidpagos

Para terminar, me gustaria comentar dos casos de siameses, en este caso siamesas, por
su gran notoriedad mediatica y el gran seguimiento por parte de los medios que se les ha hecho
dada a su rareza.”®

El primer caso es el de Abby y Brittany dos hermanas que comparten el 80% de su cuerpo
en un vistazo superficial puede parecer que son un cuerpo con dos cabezas, no obstante, la
fusidn ya que cuentan con dos columnas vertebrales, dos corazones, pero con un sistema
circulatorio compartido y dos estdmagos, no obstante también tiene una uUnica pelvis y vejiga,
asi como dos pulmones y medio y tres rifiones.”®

Al nacer estas hermanas se le propuso a la madre la posibilidad de separarlas, obstante
una gran contraprestacion era que una de las hermanas moriria con total seguridad y tampoco
podian asegurar la supervivencia con la segunda. Viendo asi claramente el problema moral
planteado anteriormente, ya que a esta madre se le estaba planteando la posibilidad de mejorar
la calidad de vida de una de sus hijas acosta de la vida de la otra, cosa que si por ejemplo
estuviéramos hablando en cualquier otro contesto no se plantearia matar conscientemente a
un ser humano para que otro viviera, debido a que con el paso del tiempo, actualmente las
hermanas tienen 26 afios, tienen una vida completamente plena y funcional como la de
cualquier otro ser humano, con la salvedad de que permanecen siempre juntas, conducen,
estudian una carrera universitaria,..., lo que nos hace preguntarnos si realmente seria tal la
mejora de vida de haberlas separado o la vida de la superviviente empeoraria por las secuelas y

la posible carga de la falta de su hermana.® %26

Otro caso mediatico es el de Safa y Marwa Ullah, este ha sido muy comentado debido a
gue su separacion se produjo en 2019 y a que eran cranidpagos. Su interes también reside en el
hecho de que contaban con capacidades sensitivas cruzadas, es decir, una hermana sentia el

tacto de su hermana, percibiéndolo de forma correcta como ajeno a ella.?”” 8

En este caso a diferencia del anterior, si se decidié que las gemelas fueran separadas a
pesar de los riesgos que esto suponia. No obstante la intervencion no seria llevada a cabo en
Pakistan, pais de origen de las nifas, si no en Londres mas concretamente en el Hospital Great
Ormond Street de Londres a cargo de Owase Jeelani Esta se centraria en separar los cerebros de
las nifias, los vasos capilares y controlar el flujo sanguineo siendo esta la operacion mds compleja
y la que mas problemas ocasiond ya que ocurrieron dos eventos que podrian haber acabado con
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un tragico resultado. El ritmo cardiaco de Marwa, sin entrar en parada lo que si ocurrié con su
hermana Safa. En evaluaciones previas de las hermas se habia vito que Marwa era la mds débil
de las hermanas por lo que se tomd la decisidn de derivar hacia ella una de las venas compartidas

que resultaba vital, para aumentar sus posibilidades de supervivencia.?” 2

La segunda fase de la intervencidn llego de la mano de David Dunaway, un especialista

en cirugia reparadora, que se encargd de reconstruir los craneos de ambas hermanas. 2" %

e. Supervivencia.

Lo primero que se ha de tener en cuenta a la hora de planificar una estrategia de
separacion con este tipo de hermanos es que la posibilidad de que uno, normalmente el mas
débil, o los dos pierdan la vida durante el procedimiento. También dependera de la complejidad
de la operacién llevada a cabo y del porcentaje compartido de organismo, asi como la
importancia de este, un ejemplo claro de esto es el hecho de que los toracépagos tienen el indice
de supervivencia mas bajo en especial si tiene el corazén compartido, ya que a dia de hoy no se
ha reportado ninglin caso en el que ambos sobrevivieran teniendo esta fusidn, en contraposicion

al caso de los pigdpagos, la separacién resulta relativamente facil . *® %

Otro factor importante a tener en cuenta, son las posibles complicaciones, previstas o
no antes de la intervencidn y que pueden tener resultados mortales en los pacientes, siendo las
mas comunes el sangrado durante la operacién al tratarse de grandes incisiones con
procedimientos de larga duracion efectuados en nifilos muy pequeiios, lo cual aumenta también
el riesgo de entrar en parada. Después de la operacidn pueden darse infecciones de la herida,
hasta de tipo respiratorio o reaperturas de la herida o hemorragias internas debido a las

tensiones resultantes de la escasez de tejido para cerrar la incisién. 2%3°

Diferente es el caso de los siameses que no han sido separados, donde la principal
contraprestacion es la disminucién de la calidad de vida ya que han de aprender a hacer las cosas
de forma conjunta, la principal causa de muerte es la septicemia resultante de la muerte de un
hermano antes que el otro.3!

6. DISCUSION

Lo que mas llama la atencién es la dificultad de la comunidad cientifica para dar una
explicacidn certera sobre los siameses siendo las mas apoyadas las teorias de la fusién y la fisidn
explicadas por Sepulveda y la teoria del hermanamiento defendida por Boer, siendo la de la
fision la mds facilmente distinguible de todas, ya que la teoria de la fisién y del hermanamiento
son muy semejantes solo diferencidndose en que la fisién incluye al trofoblasto y el
hermanamiento solo al hipoblasto y epiblasto.

Otro aspecto importante a sefialar es que a pesar de existir muchos articulos referentes
a la anatomia de los siameses unidos la mayoria de ellos son bastante incompletos, ya que los
sujetos de estudio son fetos, en los cuales no han llegado a desarrollarse completamente sus
drganos internos, otra cadencia, es en lo referente a la informacién pre-alumbramiento ya que
muchos de los casos de los siameses llevados a término se dan en paises o zonas
subdesarrolladas o en vias de desarrollo, en los cuales no se cuenta con el instrumental
necesario tanto para el diagndstico como para el seguimiento esto se ilustra en el caso
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Solérzana, donde la madre ni siquiera sabia que los que esperaba eran siameses, en otros esta
carencia se pone de manifiesto porque se centran Unicamente en un aspecto de la intervencién
como es el caso de Martinez, Duran y Alvarez que Unicamente hablan de los problemas
anestésicos olvidandose del resto de la cirugia a menos que tenga repercusién en la labor del
anestesista.

Para concluir me gustaria abogar por que se profundizara mas en casos como el de los
siameses, que aunque son raros, son interesantes y guardan incognitas y sobre todo, porque se
intente evitar el circo mediatico que estos despiertan porque aunque ya no se han expuesto
como atraccidn de circo, los medios consiguen que vuelvan a serlo y al final se trata en la mayoria
de casos de nifios pequenos y los familias de estos estan atraviesan momentos duros y unas
decisiones dificiles de tomar.
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7. CONCLUSIONES

Tras la realizaciéon de este trabajo de revisién se pueden extraer varias como

conclusiones:

a.

El nacimiento de siameses es un fendmeno peculiar y dificil de cuantificar ya que un gran
numero de este tipo de hermanos son abortados por no ser viables por decisién de la
madre o no sobreviven al parto. Esto hace también que sea mas dificil su estudio ya que
a dia de hoy no hay una teoria clara de cdmo, por qué, de qué factores son
predisponentes,... en la formacién de gemelos unidos.

Existen cuantiosas contradicciones morales, como las decisiones de los padres ante la
muerte de un hijo o de otro; no existe ningln consenso ético. Ni siquiera en el caso de
los gemelos pardsitos cuando estos intervengan en la posible supervivencia del
paciente, en los que realmente solo existe un ser vivo en lugar de dos.

Otra conclusidn es la dificultad a la hora de la separacién de los siameses, ya que hace
falta por un lado un gran abanico de medios que no estan disponibles en todos los casos,
y por otro lado, un gran grupo de profesionales para esta cirugia, el doble que para una
normal ya que son dos pacientes. Pero ademds, dichos profesionales han de estar
entrenados y preparados para este tipo de intervenciones en especifico.

En este punto me gustaria resaltar al Doctor Tovar, Profesor Titular de Pediatria.
Hospital Infantil Universitario “La Paz” en Madrid, realizador de articulos y conferencias
sobre siameses.
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9. ANEXOSI

Tabla 5: Analisis de los articulos de la bibliografia.

Numero
que octipa Base de Afio de Titulo. Conclusiones.
enla datos. publicacién.
bibliografia.
History of Los siameses son un
Treatment  of fenémeno clinico que
Conjoined se da desde el neolitico.

1 PubMed. 2014 Twins. Su estudio siempre ha
tenido la finalidad
descubrir sus causas y
modos de separacion.

Conjoined twins El ultrasonidos
—role of imaging diagnostica de forma
and recent temprana a los gemelos
advances. unidos.
El aborto de realizarse
ha lo antes posible.

2 PubMed. 2017 La  impresion 3D,
pueden ayudar en la
planificacion previa
quirargica, lo que
permite una separacion
quirdrgica exitosa de
gemelos unidos.

Gemelos Los siameses
onfaldpagos con representan una
sindrome de anomalia y tienen su
transfusion origen embrioldgico en
Gemelo- la falla de la division del

3 Scielo. 2010 gemelar: blastocito.

Preparacion vy En términos de

técnica para una morbilidad es menor

separacion con s6lo wuna re-

exitosa en Chile. intervencién por ileo
mecanico.

Fetus in fetu: Los casos de fetus in

reporte de caso. fetus deben ser

4 Scielo. 2013 valorados mediante
imagen antes de
intervenir.
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Son una patologia poco
frecuente, sus sintomas
van depender de su
localizacién.
El principal abordaje es
el quirdrgico.

Revisiting fetus-
in-fetu.

La mayoria de los fetus
in fetu causan hipoxia a
los tejidos

Dialnet. 2012 circundantes.
El tratamiento incluye
la escision del feto con
su capsula.
Fetus in fetu: El  fetus in fetu
Two case generalmente se
reports and presenta en la infancia
literature y la primera infancia.
PubMed. 2014 review. La escision completa
permite la
confirmacion del
diagnodstico y reduce el
riesgo de recurrencia.
Siameses: Una vez conocido el
reporte de un diagnéstico de
caso. siameses se  debe
planificar el parto, ya
que este puede tener
serias complicaciones,
Scielo. 2011 recomendandose la
cesarian.
Pese a la planificacion
prondstico es
reservado, con
supervivencia muy
baja.
Two is a Crowd: Los gemelos
On the dorsalmente unidos
Enigmatic podrian ser causados
PubMed. 2019 Etiopathogenesi por la fusion secundaria
s of Conjoined de dos gemelos
Twinning. monocigoticos
inicialmente separados.
Conjoined twins Es posible que se de el
PubMed. 2013

in a triplet

caso de que haya otro
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pregnancy: Early
prenatal
diagnosis  with
three-
dimensional
ultrasound and
review of the

hermano mellizo a
demds de los gemelos
unidos.

La determinacién
precisa de corionicidad
en estos casos juega un
papel criticoen la
determinacién del

literatura. manejo y el resultado.
Prenatal Una estrategia de
diagnosis of imagen adecuada es
thoracopagus vital para la evaluacién
fetus: a case del prondstico y Ia
10 PubMed. 2010 . e g
report with a planificacion del
brief review of tratamiento quirurgico
literature. posnatal de estos
Casos.
Gemelos unidos Las fusiones ventrales
(siameses): tienen grados variables
descripcién de de estructuras
) hallazgos compartidas; entre
11 Dialnet. 2018 , L
anatomopatold mayor sea la fusion de
gicos. los drganos internos,
menor es el nUmero de
vasos umbilicales.
Gemelos unidos El manejo de los
pardpagos gemelos unidos en dos
dicéfalos. fases: una prenatal y la
Reporte de un otra postnatal
caso y revision El manejo postnatal
de la literatura. depende de  tres
condiciones: que no
haya manejo no
operatorio, que no se
. haya hecho el
12 Dialnet. 2010

diagnodstico prenatal, y
la separacién electiva
planeada.

La posibilidad de
sacrificar uno de los
gemelos, la dis-
capacidad en los
sobrevivientes, el alto
costo econdmicopara
su separacion, o la

25




posibilidad de que
fallezcan, cono sin
cirugia, plantean
dilemas morales vy
éticos en la mayoria de
estos casos.

13

Scielo.

2015

Siameses
toracdpagos:
presentacién de
€aso y revision
de la literatura.

El  diagndstico  del
embarazo gemelar en
la actualidad se realiza
precozmente gracias a
la ultrasonografia.

Se puede establecer un
diagnodstico presuntivo
a través de la
anamnesis y por el
examen clinico de la
paciente que pueden
aportar elementos que
obliguen al médico a
pensar y descartar el
embarazo multiple.

14

Scielo.

2010

Anestesia para
separacion de
gemelos
isquidpagos.
Relato de caso.

En la mayoria de los
casos, debido a la
complejidad de este
tipo de cirugia, es
aconsejable
posponerlo hasta que
los nifios superen este
periodo y tengan una
mejor oportunidad de
supervivencia.

La principals
dificultades se
presentan en la
intubacién  por la
proximidad de las caras
y por la presencia de un
medio interno comun.

15

PubMed.

2018

Anesthesic
management
during total
organic
separation  of
pygopagus
conjoined twins.

El conocimiento
exhaustivo de la
morfologia y
fisiopatologia de los
gemelos es esencial
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para un manejo
anestésico optimo.

16

Scielo.

2012

Manejo
anestésico y
hallazgos
radiolégicos en
siameses
cranedpagos
durante
resonancia
magnética.

Se han logrado
separaciones exitosas
gracias a un enfoque de
equipo
multidisciplinario y una
buena planificacién.

El sevofluorano es una
alternativa para la
induccion y el
mantenimiento de la
anesthesia en estos
Casos.

El fendmeno de
circulacion cruzada que
se  manifiesta con
frecuencia en gemelos
unidos craneopagos.

17

PubMed.

2018

Gemelos unidos
(siameses):
problemas
éticos y técnicos

Para operaciones de
esta envergadura es
necesaria la
coordinacién y el
consenso entre todos
los profesionales que
van a intervenir.

La gran complejidad de
estas operaciones
supone tanto
problemas técnicos en
el desarrollo de |la
misma, como
problemas éticos a la
hora de decider si se
realiza o no.

18

PubMed.

2015

Ethics in the
management of
conjoined twins.

Al tratar con gemelos
unidos, se ha de
adoptar un enfoque en
el cual se equilibre en lo
posible, los deseos de
los padres y el mejor
resultado para los
nifios.
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Es necesario valorar los
riesgos de la cirugia y
los posibles resultados.
Si es posible siempre es
preferible separar a los
hermanos.

The bioethics of

Es vital en todas las

separating decisiones clinicas en
conjoined twins este caso los siameses
in plastic tener en cuenta los
19 PubMed. 2011 N -
surgery. principios bioéticos de
justicia, autonomia,
beneficencia y no
maleficencia.
Conducta Es de vital importancia
anestésica en la la valoracion
separacion preoperatoria
quirdrgica  de colegiada por
siameses unidos anestesiélogos,
por el abdomen. pediatras y cirujanos.
. La mayor dificultad que
20 Dialnet. 2015 . )
entrafian los siameses
unidos
abdominalmenteesala
hora de la intubacién
debido a la proximidad
de sus cabezas.
Separation  of La parte mas delicada y
pyopagus de mayor peligrosidad
conjoined twins: a la hora de separar
A New Zealand gemelos pigdpagos son
21 PubMed. 2015 neurosurgical las uniones dseas.
experience.
Journal of
Clinical
Neuroscience.
Conjoined Es de vital importancia
Twins: en los casos de siamés
Philosophical de reflexionar si: si
22 PubMed. 2016 Problems and alguna vez, es

Ethical
Challenges.

moralmente aceptable
sacrificar a un individuo

para salvar a otro vy
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quién debe tomar las
decisiones sobre
tratamientos que
ponen en riesgo la vida
cuando los pacientes
no pueden decidirlo.

23

Scielo.

2014

Siameses
onfaldpagos:
presentacién de
un caso.

Las condiciones clinicas
del nacimiento son las
gue determina si la
separacion  ha de
hacerse de forma
inmediata.

Las decisiones éticas
son parte muy
importante del
tratamiento de estos
nifios, pues son dificiles
y requieren una
consulta con varios
especialistas y no sdélo
un juicio personal.

No debe de wusarse
como postulado a la
hora de decidir que uno
de los hermanos pueda
vivir a expensas del
otro ya que ambos
tienen los mismos
derechos.

24

Dialnet.

2012

Tetralogy of
Fallot. Seminars
in
Cardiothoracic
and Vascular
Anesthesia.

Aunque la tetralogia de
Fallot no suele tener
incidencias sobre Ia
vida de forma
inmediata en el caso de
los siameses, supone
una gran complicacion
en especial durante la
cirugia.

25

Mediadress.

2012

Living life to its
fullest:

Conjoined twins
Abigail and
Brittany Hensel
cross the pond
and head to

En los casos en los que
encontramos dos
cabezas y un Unico
tronco aunque haya
duplicacion de los
organos internos de
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London for a
spot of
sightseeing in
the latest
installment  of
their hit reality

este, la separacién e
inviable.

26

Mediadress.

2019

show.

Abigail v Los siameses se tratan
Brittany, las de wuna alteracion a
siamesas nivel fisico y a menos

bicéfalas que se
han convertido
en profesoras de
matematicas.

que exista un dafo
cerebral, no presentan
ningun tipo de
discapacidad a metal.

27

Mediadress.

2019

Dos  siamesas
unidas por la
cabeza,
separadas tras
50 horas de
quiréfano.

La mayor causa de
muerte en las uniones
craneales es la
hemorragia, ya que
frecuentemente existe
una fusion de los
grandes vasos.

28

Mediadress.

2019

Miracle on Great
Ormond Street:
Rare conjoined
twins, two, are
successfully
separated after
55 hours of
surgery.

Ala horaderealizar una
separacion de siameses
es necesario que haya
duplicacién tanto de los
equipos como de los
profesionales, ya que
no hemos de olvidar
gue seria como operar
de forma simultdnea a
dos personas.

29

PubMed.

2019

Predictors of in-
hospital
mortality in
newborn
conjoined twins.

Los siameses  son
anomalias raras con
susceptibilidad a una
mortalidad  perinatal
extremadamente alta,
especialmente en las
nifias, las prematuras o
las de bajo peso al
nacer. Estos datos
respaldan el cuidado de
estos pacientes en
hospitales equipados
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para atender a esta
poblacién delicada.

Surgical
separation of
shared liver with
cotton
tourniquets in
conjoined twins:

Los torniquetes de
algodén son
especialmente utiles en
el caso de los siameses
ya que es necesario
realizer taponamientos

30 PubMed. 2010 simple and en poco espacio
effective Ademas para orientar
hemostasis. la transecciéon  del

higado fusionado vy
minimizar la pérdida de
sangre de la diseccidn
hepatica.
Conjoined twins Un estudio anatdmico
— twenty years’ detallado de los
experience  at gemelos y la
areference planificacion quirdrgica
center in Brazil. deben preceder a Ia
31 PubMed. 2013 separacion. Un equipo

de cirugia pediatrica
bien preparado es
suficiente para manejar
quirargicamente

gemelos unidos.
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