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DEFINICION

- Embarazo gemelar monocorial-
monoamniotico, caracterizado por union o
mas segmentos del cuerpo.

- Se clasifican segun segmento fusionado (Ej:
toracopagos).

- Pago = union.

Mian, A. Ishak, A. Conjoined Twins: From conception to separation, a review. Clinical Anatomy. 2017



EPIDEMIOLOGIA

- Prevalencia embarazo gemelar 3,2%.
- Segun corionicidad:

- 70% Bicorial — biamniotico

- 28% Monocorial — biamniotico

- 2% Monocorial - monoamniotico

Mian, A. Ishak, A. Conjoined Twins: From conception to separation, a review. Clinical Anatomy. 2017
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EPIDEMIOLOGIA

Pagos:
- Incidencia 1,5 cada 100.000 NV en el
mundo.
- 0,6% de los gemelos monocoriales-
monoamnioticos.
- Predomina sexo femenino (3:1).

Mian, A. Ishak, A. Conjoined Twins: From conception to separation, a review. Clinical Anatomy. 2017



EMBRIOLOGIA

- La fisiopatologia no esta del todo clara.
- Evento aparentemente aleatorio.
- Division posterior a los 13-14 dias post
fecundacion.
- 2 posibles teorias:
- Fusion de gemelo monocigotico.
- Fision de un embridn.

Kaufman, M. The embryology of conjoined twins. Childs Nerv Syst (2004).
Boer, L. Schepens-Franke, A. Two is a crowd: on the enigmatic etiopathogenesis of conjoined twins. Clinical Anatomy. 2019



EMBRIOLOGIA

FUSION DE G. MONOCIGOTICOS FISION DE UN EMBRION
Ampliamente desestimada. Fendmeno no espontaneo
Simetria de pagos y en humanos.
prevalencia de gemelos Noxa ambiental materna?
espejo seria evidencia en

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

contra.

Kaufman, M. The embryology of conjoined twins. Childs Nerv Syst (2004).
Boer, L. Schepens-Franke, A. Two is a crowd: on the enigmatic etiopathogenesis of conjoined twins. Clinical Anatomy. 2019




EMBRIOLOGIA

0-4 days 4-8 days 8-12 days >13 days

—r—b@—*f}_” -

Zygote 2 cell stage Morula stage Blastocyst stage

Amnion Chorion Monochorionic
Separate Monoamniotic
yolk sacs
— & — —
Sl

Monochorionic

Fused Monoamniotic
yolk sacs Conjoined twins

(Fission)

iﬁ“ hY
e

HléTESlS QE Separate Fused Monochorionic
GEMELACOR = e e
MONOCIGOTICA (Fusion)

Kaufman, M. The embryology of conjoined twins. Childs Nerv Syst (2004).



CLASIFICACIONES

A) SAINT - HILAIRE

Simétricos / Autositarios
* Fusion Proximal (Cranedpagos)
 Fusion Mediana (Toracopagos, onfalopagos)
 Fusion Distal (Isquidpagos, pigdpagos)

Asimétricos / parasitarios

Mian, A. Ishak, A. Conjoined Twins: From conception to separation, a review. Clinical Anatomy. 2017



CLASIFICACIONES

B) LUTZ

Unidosen H

— Teratopagos, simétricos.
Unidos en A

— Teratodelfos, dobles abajo.
UnidosenY

— Teratodimos, dobles arriba.

Mian, A. Ishak, A. Conjoined Twins: From conception to separation, a review. Clinical Anatomy. 2017



CLASIFICACIONES

Omphalopagus Thoracopagus Cephalopagus Ischiopagus

Craniopagus Pygopagus Rachipagus

Mian, A. Ishak, A. Conjoined Twins: From conception to separation, a review. Clinical Anatomy. 2017



FRECUENCIA

SIMETRICOS
 Toracopagos (42%)
 Pardpagos (11%)
 Cranedpagos (5%)
 Onfaldpagos (5%)
* |squidpagos (<3%)
 Pigdpagos (<3%)
 Raquipagos (<3%)
 Otros (1%)

Asimétricos (4%)

Mian, A. Ishak, A. Conjoined Twins: From conception to separation, a review. Clinical Anatomy. 2017



CRANEOPAGOS

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

- En general no comparte foramen magno, base
de craneo ni cara.

- Separacion quirurgica muy riesgosa.

- Pueden ser incompatibles

con la vida.

Craniopagus

Dunaway D, Jeelani NU. Staged separation of craniopagus twins. Semin Pediatr Surg. 2015



CEFALOPAGOS

Cabeza doble y fusionada por
anterior, unidos hasta el ombligo.

Pueden tener 1 cara en comun o 2
caras.

Incompatibles con la vida.

Se recomienda interrupcion
posterior al diagnostico.

Cephalopagus

Kapoor, R., Bansal, A., Aggarwal, A. et al. Prenatal Diagnosis of Cephalophagus Conjoined Twins by
Ultrasonography and Magnetic Resonance Imaging. J. Fetal Med. (2015) 2: 45.



TORACOPAGOS

Unidos por torax.

Incluye esternodn, diafragma y parte de la pared
abdominal.

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

Mal pronostico.

La mitad de los casos son toraco-onfalopagos.

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



ONFALOPAGOS

Unidos desde la parte inferior del torax hasta la
ingle.

Mejor prondstico de todos los pagos.
Usualmente comparten higado. 25% comparte
via biliar.

30% ileon terminal comun.

Pueden compartir cavidad pericardica.

Tasa supervivencia postquirurgica 2 82%.

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



Mehollin, Amy. Prenatal and postnatal radiologic evaluation of conjoined twins. Seminars in
Perinatology. 2018.



PIGOPAGOS

Comparten un sacro comun y
miran en direccion contraria al
otro.

Solo un recto y vejiga.

Pronodstico postquirurgico
suele ser bueno. T

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



J\Spﬂil'tﬂ_ : Tipo Extension de la union
embriologico

Ventral (87%)

Cefal6pagos (11%)
Rostral (48%)  Toracopagos (19%)
Onfalépagos (18%)
Caudal (11%)  Isquiépagos (11%)

Lateral (28%) Parapagos (28%)

Cranitpagos (5%)
Dorsal (13%) Raquipagos (2%)
Pigopagos (6%)

Parte superior de la cabeza

Membrana orofaringea 7
& hasta el ombligo

Térax, abdomen superior y

Corazon 2
Corazon

Térax, abdomen superior si

Diafragma ;
corazon

Abdomen inferior, aparato

Membrana cloacal S
gemtnurmann

Union variable en el tronco,
Membrana cloacal

pelvis
Neuroporo craneal Boveda craneana
Tubo neural Columna vertebral
Neuroporo caudal Sacro

No
Rara
Probable
Probable

Rara

Improbable sin secuela

No reportada
Probable

Gomez, J. Sandoval, M. Conjoined twins (siamese): description of anatomopathological findings. Ginceol

Obstet Mex. 2018




DIAGNOSTICO

- Union de partes fetales, o partes fetales inseparables.

- Hallazgos sugerentes:
- Embarazo gemelar monocorial-monoamnidtico

- Signos clasicos:
- Hiperextension cefalica
. Cabezas siempre en el mismo plano
- Incapacidad de fetos de cambiar de posicion
- Mas de 3 vasos en cordén umbilical

Mehollin, Amy. Prenatal and postnatal radiologic evaluation of conjoined twins. Seminars in Perinatology. 2018.



ECOGRAFIA

- Puede sospecharse desde |la
semana /.

- Realizar eco detallada a las 18-20
semanas.

- FUNDAMENTAL realizar
ecocardiograma.

- Sospecha:

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

e Presencia de un solo saco
vitelino.

Mehollin, Amy. Prenatal and postnatal radiologic evaluation of conjoined twins. Seminars in Perinatology. 2018.



ECOGRAFIA 3D

- Meétodo complementario.
- Fundamental realizar en ler
trimestre.
- Utilidad:
e Clasificar los pagos
* Consejo parental (tipo de
malformacion y manejo).

Chen CP, Hsu CY. Conjoined twins detected in the first trimester: a review. Taiwan J Obstet Gynecol. 2011.



MRI

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

Mehollin, Amy. Prenatal and postnatal radiologic evaluation of conjoined twins. Seminars in Perinatology. 2018.



PRONOSTICO

- Tasa global de nacidos vivos: 45%

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

- Espana, Sudamérica y México, nacidos vivos > 60%.

- China: 78% muere in utero.

- 50% tiene al menos una malformacién en un 6rgano
mayor.

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

Sage, E. Alana, T. Conjoined twins: pre-birth management, changes to NRP and transport. The end-to-end
Journal. 2018.



MANEJO PRENATAL

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

Interrupcion:

- 35-36 semanas.

- Via cesarea.

- Curso corticoidal.

Disminuye riesgo de MFIU.

Parto vaginal solo en prematurez extrema.

Sage, E. Alana, T. Conjoined twins: pre-birth management, changes to NRP and transport. The end-to-end
Journal. 2018.



LEY IVE: CAUSAL 2

“El embrion o feto padezca
una patologia congénita
adquirida o genética,
incompatible con la vida
extrauterina independiente,
en todo caso de caracter A Meroce
letal”.

Gobierno de Chile



LEY IVE: CAUSAL 2

Defecto estructural o funcional que compromete
seriamente uno o mas organos vitales imprescindibles
para la vida extrauterina

Que no son reemplazables o recuperables con las
herramientas médicas o quirurgicas actualmente
disponibles.

Determina invariablemente la muerte durante el
periodo fetal o tras el nacimiento

En condiciones muy excepcionales la supervivencia
pudiese ser mayor, pero inevitablemente con una muy
mala calidad de vida



MANEJO POSTNATAL

Depende del tipo de pago y 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.

Dunaway D, Jeelani NU. Staged separation of craniopagus twins. Semin Pediatr Surg. 2015
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