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il Definicion

 Malformacion propia de gemelos
monocoriales-monoamnioticos,
caracterizada por unidon de uno o0 mas
segmentos del cuerpo.

« Se clasifican por el segmento fusionado
mas el sufijo “pagos” (e]. cranedpagos).
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Historia

Siglo XIll, Inglaterra: Biddenden Maids.
 Probables pigopagos.
1811, Siam: Eng y Chang Bunker

« Xifopagos, con sistemas circulatorios
Independientes. Tuvieron 21 hijos.

1955, USA: Primer intento de separacion.

« Craneopagos; una quedo con dano cerebral,
la otra se desarroll6 normalmente.
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Epidemiologia

Embarazo gemelar: 3,2% (global)

« Dicigoticos 2,0% vs. Monocigoticos 1,2%
Corionicidad en Monocigoticos

« 70% Bi-Bi1, 28% Mono-Bi, 2% Mono-Mono

« Tasa de Mono-Mono es 240 por cada 100.000
RN.

Incidencia de Pagos: 1,47 por 100.000 RN
e 0,6% de todos los Gemelos Mono-Mono.

Am J Med Genet C Semin Med Genet. 2011 Nov 15; 0(4): 274-287
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Epidemiologia

Variacion geografica
« |talia: Tasas mas bajas (0,08 por 100.000 RN)
 Finlandia: Tasas mas altas (3,2 por 100.000 RN).

« Sesgo por considerar en registro obitos (40-60% de
pagos) y abortos electivos.

Proporcion Femenino/Masculino: 1,5-2,5

Gemelos parasitos: 3,9% de pagos
« 20 veces menos frecuente que pagos autositos.

Am J Med Genet C Semin Med Genet. 2011 Nov 15; 0(4): 274-287



oy Embriologia

« Fusion de G. Monocigoticos
« Ampliamente desestimada.
« Simetria de pagos y prevalencia de gemelos espejo
seria evidencia en contra.

e Fision de un embridn
« No es un fenomeno espontaneo en humanos.
Obecederia a noxa ambiental materna.

« Teoria mas aceptada: Temporalidad del estimulo
para la gemelacion monocigotica.

Semin Fetal Neonatal Med. 2010 Dec;15(6):313-8.
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 Tipos de Pagos
« Seriafendmeno aleatorio.

« Organos simétricos estarian menos
afectados.

Semin Fetal Neonatal Med. 2010 Dec;15(6):313-8.



A Factores de Riesgo

e Asociacion controversial con Griseofulvina
e Fertilizacion in vitro

Semin Fetal Neonatal Med. 2010 Dec;15(6):313-8.



#  Clasificacion de Saint-
Hilaire

- Simétricos/Autositarios
 Fusion Proximal
« Cranedpagos
 Fusion Mediana
« ToracOpagos
« Onfalopagos
 Fusion Distal
* |squidpagos
 Pigopagos
 Asimetricos/Parasitarios
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Clasificacion de Lutz

 Unidos en H (teratdpagos, simeétricos)
 Craneopagos (unidos en cabeza por dorsal)
Toracopagos (unidos en torax y corazon)
Onfalopagos (unidos en abdomen e higado)
e Isquidopagos (unidos por pelvis anterior)
 Pigopagos (unidos en pelvis posterior)
 Raquipagos (unidos por columna dorsal)

« Parapagos (unidos por cara lateral del
tronco)
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Clasificacion de Lutz

 Unidos en A (teratodelfos, dobles abajo)

« Sincéfalo/Cefalopagos (cabeza doble, fusion rostral)
« Janus perfecto (diprosopos): Dos caras
« Janus imperfecto (monoprosopos): Una cara

« Monocéfalo (cabeza Unica, cara unica)
 Toracodelfos (unidos hasta torax)
 Deradelfos (unidos hasta ombligo)
 Psoadelfos (unidos hasta lumbar)
 Pelviadelfos (unidos hasta pelvis)
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Clasificacion de Lutz

Unidos en Y (teratddimos, dobles arriba)

Iniddimos (occupucio es punto de division)
Dicéfalos (dos cuellos, dos cabezas)
Xifodimos (esternon es punto de division)
Toracodimos (térax es punto de division)
Derodimos (abdomen es punto de division)

Psodimos (region lumbar es punto de
division)



8 Frecuencia de Pagos
por Tipo

« Autositarios o Simetricos
« Toracopagos (42%)
« Parapagos (11%)
« Craneodpagos (5%)
 Onfalopagos (5%)
e Isquiopagos (<3%)
 Pigopagos (<3%)
 Raguipagos (<3%)
« Otros (1%)

« Parasitarios o Asimétricos (4%)

Am J Med Genet C Semin Med Genet. 2011 Nov 15; 0(4): 274-287



Cranedpagos

Unidos por craneo, con fusion de tejido encefalico en
un 30% de los casos.

Se clasifican de acuerdo a:

 Nivel de comparticion del sistema venoso ductal

- Angulo inter-gemelar es mayor o menor a 140°

 Lugar delaunion (vertical, frontal, occipital, parietal)

Separacion quirurgica muy riesgosa.

“Cefalopagos™:

« Cabeza dobley fusionada por anterior, usualmente
unidos hasta ombligo. Incompatibles con la vida.

Semin Pediatr Surg. 2015 Oct;24(5):241-8.



Cranedpago @ Craneopago Cefalépagos
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Toracopagos

Unidos por torax.

Usualmente involucra (75%)
malformaciones cardiacas complejas e
hipoplasia pulmonar.

Mal prondstico.

La mitad de los casos son toraco-
onfalopagos.

Clin Anat. 2007 Oct;20(7):814-8.



Onfalopagos
 Unidos por abdomen.

 Mejor prondstico de todos los pagos.

 Usualmente comparten higado. 25%
comparte via biliar.

J Neonatal Surg. 2016 Jan-Mar; 5(1): 5.



% Diagnostico Ecografico

« En el momento en que se observa unidn de partes fetales, o partes
fetales inseparables.

« Hallazgos sugerentes:
« Embarazo gemelar monocorial-monoamnidtico
« Signos clasicos

 Hiperextension cefalica, cabezas en el mismo plano, sin
cambios relativos de posicidon de los fetos.

« Malformaciones indirectas

« Hydrops fetalis, impangiectasia, higroma quistico,
transluscencia nucal aumentada, corddn umbilical Unico.

Acta Inform Med. 2015 Feb; 23(1): 60—62. Taiwan J Obstet Gynecol. 2011 Dec;50(4):424-31.



Ecografia 3D

« Método complementario.

 Tendria utilidad para
clasificar mejor los pagos
y para el consejo parental
respecto al tipo de
malformacion y el
manejo.

J Genet Couns. 2014 Feb;23(1):29-32.




Ecografia Precoz

Puede sospecharse desde
la semana 7.

Sospecha:

 Dos fetos que no pueden
visualizarse separados
en un mismo saco
gestacional.

* Presenciade un solo
saco vitelino.

Se han reportado falsos
positivos.

Cases J. 2009:; 2: 8330.



Resonancia Magnética
Fetal

« Excelente
herramienta para
evaluar
malformaciones
fetales, sobre todo
de CNS.

Kapoor, R., Bansal, A., Aggarwal, A. et al. J. Fetal Med. (2015) 2: 45.



Pronostico

Tasa global de nacidos vivos: 45%

En mayoria de paises donde existe la terminacion
electiva del embarazo, 50% es terminado.

Espafia, Sudamérica y Mexico, nacidos vivos >
60%.

China: 78% muere In utero.

50% tiene al menos una malformacidén en un
organo mayor.

La mortalidad a las 24 h post-parto es 58%

Am J Med Genet C Semin Med Genet. 2011 Nov 15; 0(4): 274-287



Manejo Prenatal

En otros paises se opta por la terminacion
electiva del embarazo.

Por el elevado riesgo de muerte fetal in
utero, se realiza usualmente cesarea
cuando hay maduracion pulmonar.

Annals of Pediatric Surgery 2010, 6(2):105-110



Manejo Postnatal

Depende del compromiso de organos
mayores.

No operables:
« Un corazdén, una cabeza, un tronco.

Cirugia de separacion: 2 —4 meses de
vida.

Cirugia de emergencia en caso de
complicaciones agudas.

Annals of Pediatric Surgery 2010, 6(2):105-110
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