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Resumen

La divisién incompleta del huevo fecundado da lugar a gemelos univitelinos unidos
que comparten parte de su anatomia y de sus arboles vasculares en situacidon de para-
biosis. Muchos son inviables pero cuando sobreviven y su separacién se plantea como
la mejor alternativa, surgen arduos problemas éticos y el cirujano se enfrenta a gigan-
tescos desafios técnicos. Cuarenta afios de experiencia como cirujano pediatra han ex-
puesto al autor a muchos de estos casos y le han permitido participar en un conside-
rable nimero de separaciones. Esta rara experiencia se resume en esta presentacion.

Abstract

Incomplete division of the zygote generates univitellin conjoined twins that share parts
of their anatomies and their vascular trees in a situation of parabiosis. Many are not
viable but when they survive and surgical separation appears as the best alternative,
tough ethical issues arise and the surgeon is confronted with formidable technical
challenges. Forty years of experience as a pediatric surgeon exposed the author to
many of these cases and permitted him to participate in a considerable number of

separations. This unique experience is summarized in this presentation.

INTRODUCCION

Hay en la naturaleza ejemplos de frutos dobles que dan tes-
timonio de una division incompleta de la semilla durante
el proceso de la reproduccion. Semejantes imperfecciones
dan origen en el reino animal a gemelos unidos. Este raro
fenémeno se da en uno de cada 100.000 embarazos y es el
resultado de la divisién incompleta de un disco embriona-
rio destinado a producir gemelos univitelinos. Los gemelos
unidos que, por motivos no aclarados, son en 3 de cada 4
casos de sexo femenino son, genéticamente idénticos y ge-
neralmente “simétricos” y concordantes (nunca estan sus
cabezas en polos distintos) (1). Segun el punto de unidn,
se clasifican en cranidpagos, toracopagos, onfaldpagos, pi-
gopagos, isquidpagos y parapagos segun éste sea el craneo,
el térax, el abdomen, las nalgas, el polo inferior o un lado
del cuerpo respectivamente. Hay algunos casos “asimétri-
cos” en los que uno de los gemelos estd unido a una parte
incompleta de otro. Otros mecanismos como la fusiéon em-
brionaria, podrian haber jugado un papel aqui pues hay al-
gunas observaciones de sexo discordante.

Muchos de estos gemelos son inviables debido a defectos
estructurales mayores pero un tercio de ellos llegan a na-
cer generando obvios problemas obstétricos que han sido
fuente también de considerable mortalidad. En caso de
supervivencia, se plantea la conveniencia de una separa-
cion quirtrgica, que aun siendo con frecuencia mutilante
y extraordinariamente complicada, puede ofrecer la mejor
la alternativa a una vida entera fusionados.
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Un somero repaso historico del problema muestra que,
como patologia visible que es, esta representada desde
en pinturas rupestres hasta en tallas, ceramicas y gra-
bados procedentes de Mesopotamia, Roma, Grecia, Bi-
zancio, Centro y Sudamérica, Asia, Africa y Europa (2)

(Figura 1).

Fig 1. Esculturas de gemelos unidos A: de Catal Hoyiik, Turquia, 6000
AC. B: de Anatolia, Turquia, 3000 AC. y C. De Costa Rica 700 DC

La pareja de gemelos mas popular fueron Chang y Eng
Bunker (1811-1874) nacidos en Siam (de ahi el nombre
de gemelos siameses), que vivieron como granjeros en Ca-
rolina del Norte donde se casaron con dos hermanas con
quienes tuvieron 21 hijos (3) (Figura 2). Desde que se hi-
cieron famosos, muchos mds casos fueron difundidos en

GEMELOS UNIDOS (SIAMESES): PROBLEMAS ETICOS Y TECNICOS
Juan A. Tovar Larrucea

Afio 2018 - nimero 135 (01) - paginas 60 a 64



Fig 2. A: Chang y Eng Bunker adolescentes. B: Cartel del circo en que se exhi-
bieron en EEUU. C y D: Ya adultos con sus esposas y algunos de sus 22 hijos. E
y F esquemas de las autopsias mostrando el fino puente hepdtico que les unia.

los cada vez mas penetrantes medios de comunicacion.
Hoy en dia tenemos noticia de casi todos los intentos de
separacion en cualquier parte del mundo, y el interés del
publico y de la comunidad profesional por este fenémeno
se mantiene inalterable.

La separacion quirdrgica de gemelos unidos no pudo ni
plantearse hasta que la medicina y, sobre todo, la cirugia,
contaron con los medios necesarios para tales empresas. Y
aun asi, la magnitud de esta tarea llevo a solamente conta-
dos éxitos hasta hace relativamente pocos afios (4).

El objetivo de esta disertacion es reflejar la considera-
ble experiencia (18 parejas simétricas y 5 asimétricas)
que sobre el tema ha podido reunir un centro hospita-
lario de referencia como el nuestro en el que colaboran
todas las especialidades pediatricas y quirtrgicas al mas
alto nivel de complejidad (5). Se abordaran primero los
dilemas éticos y luego los desafios médicos y quiruirgi-
cos que plantea el tratamiento de estos gemelos.
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tes con los de los gemelos sobre, por ejemplo, la in-
terrupcidn el embarazo. La interferencia de la Justi-
cia (generalmente “en defensa” de uno u otro de los
ninos) en algunos casos de desacuerdos entre pro-
genitores o entre estos y los médicos ha sido obje-
to de controversias ampliamente publicitadas en los
medios.

2.- El principio de Justicia es igualmente de dificil
aplicacion cuando se contempla una separacién qui-
rurgica que implica en la mayoria de los casos repar-
to de tejidos (y funciones) asi como algtin grado de
mutilacién o privacidn funcional. Quienes estan im-
plicados en las delicadas decisiones que conducen a
la separacion deben balancear la justicia distributi-
va con las posibilidades técnicas de aplicarla, lo que
suele ser dificil y requiere amplia y abierta discusién
con el fin de orientar una separacién en la que se le-
sionen lo menos posible los intereses de ambos ge-
melos. Ademas, igual que el principio de autonomia,
el de justicia suele ser ejercido por los padres lo que
complica mas las cosas aun cuando la informacion a
estas personas sea realista y exhaustiva.

3.- Y en cuanto a los principios de Beneficencia y
no Maleficencia la discusién puede ser aun mas ar-
duay ya ha quedado esbozada en el parrafo anterior:
Si la separacion implica la pérdida de un miembro o
la renuncia a la continencia urinaria o fecal, como
es frecuentemente el caso, la accién debe ser tan be-
néfica como para aceptar la inevitable maleficencia.
Hacer comprender esto a los padres (o en contados
casos a los pacientes adultos) puede ser uno de los
mas delicados procesos en la toma de estas decisio-
nes médicas.

Un problema ético (y logistico) suplementario es el
de la preservacion de la privacidad de los gemelos
que es muy dificil de lograr tanto por el interés del
fenémeno como por la cantidad de personas implica-
das en su tratamiento.

PROBLEMAS ETICOS

PROBLEMAS TECNICOS

;Ha de continuarse la gestacion de gemelos unidos in-
viables?. ;Debe siempre considerarse la separacidon
tras el nacimiento?. ;Cuando hay que desaconsejarla?.
;Hay que dar prioridad a la supervivencia (o la fun-
cién) de un gemelo sobre la de otro?. Todas estas pre-
guntas reflejan la singularidad de esta rara situacion
médica en la que los principios bioéticos son dificiles
de aplicar (6). Veamos:

1.- El principio de autonomia es obviamente contra-
dictorio con la situacidn de interdependencia de am-
bos gemelos unidos cuyos intereses pueden ser con-
trapuestos. En gemelos adultos se han dado situacio-
nes de este tipo (por ejemplo, parece que uno de los
gemelos Bunker quiso aceptar una separaciéon qui-
rurgica pero que el otro la rechazd), pero es que ade-
mas, en el mundo actual, el diagndstico es prenatal
en muchos casos y el principio de autonomia, tras
un honesto y detallado consejo médico, es ejercido
por los padres cuyos intereses pueden ser discordan-
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Por “técnicos” entendemos los propiamente médicos, los
anestésicos y los quirtrgicos en los que nos detendremos
mas.

a.-“Médicos™: Es obvio que todos estos problemas son en
puridad “médicos” pero nos referiremos en primer lugar a
aquellos derivados de los procesos intercurrentes a la gemela-
ridad unida y que puede afectar a uno o ambos miembros de
la pareja condicionando las actitudes terapéuticas. Por ejem-
plo, en dos de nuestros casos, onfalopagos separables, el ini-
cio del parto por via vaginal al no haberse hecho el diagnos-
tico prenatal causd lesiones irreversibles (fractura vertebral y
hemorragia masiva intracraneal respectivamente) en una de
las gemelas obligando a una separacién de urgencia que ter-
mind en el fallecimiento de ambas en un caso y en el de una
delas dos en el otro (7). En un caso mas reciente, el diagndsti-
co prenatal de una transposicion de los grandes vasos en una
de las gemelas condiciond tanto la estrategia de separacion
como la sobrevivencia. La transposicion requiere, antes de la
correccion quirdrgica, un cateterismo neonatal para llevar a
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cabo una atrioseptostomia de Rashkind que permita
la mezcla de la sangre de ambos circuitos. En nuestro
caso (de nuevo onfaldpagas separables), el cateteris-
mo neonatal y la separacion quirtrgica, técnicamente
muy dificil, se llevaron a cabo con éxito. Desgraciada-
mente, las complicaciones de la divisiéon hepatica y de
la cobertura parietal retrasaron la intervencién cardia-
ca correctora tanto que la gemela afecta de la transpo-
sicion falleci6 sin operar pocos meses después de la se-
paracion. En otro caso de gemelas parapagas (una sola
pelvis con dos miembros inferiores, pero dos troncos
divergentes desde la pelvis hacia arriba) que nos fue
consultado desde otro pais, una de las gemelas tenia un
solo rinén multiquistico que hubiera obligado a diali-
sis y transplante en caso de separacion (que no llega-
mos a afrontar por decision de sus padres).

b.-Anestésicos: No me corresponde a mi tratar de esta
compleja serie de problemas (8). Baste con mencio-
nar las siguientes dificultades: En primer lugar, los
dificiles accesos vasculares y endotraqueales cuan-
do, como ocurre con frecuencia, ambos gemelos es-
tan uno frente al otro cambiando completamente las
relaciones anatémicas que condicionan estos actos de
los anestesistas. En segundo lugar, la conexion vascu-
lar representa una situacion de parabiosis en la que se
comparte un solo medio interno. Las determinaciones
hematoldgicas y bioquimicas representan a la totalidad
de ambos organismos y las drogas inyectadas se dilu-
yen entre ambos...siempre que la conexién vascular
sea masiva, lo que no es siempre el caso. Las dificul-
tades para interpretar determinaciones de laboratorio
y dosificar medicamentos y anestésicos son compren-
sibles. Ambos gemelos suelen estar canalizados y son
tratados individualmente hasta cierto punto, pero con
la certeza de que la situacion de parabiosis condiciona
muchas respuestas. Por ultimo, la logistica anestésica
de una separacion incluye un tiempo comun, cuando
se opera al bloque, y un tiempo individualizado, cando,
ya separados, los gemelos son tratados por equipos di-
ferentes. Es comprensible que una preparacién exhaus-
tiva y una compenetracion estrecha entre los equipos
quirurgicos y anestésicos sea indispensable.

c.-Quirurgicos: Nos vamos a entretener algo mds en
estos aspectos. Podemos distinguir tres tipos de pro-
blemas: La separacién de ambos gemelos y la distri-
bucidn entre ellos de tejidos y de funciones organicas,
la reconstruccién y/o derivacion de érganos y la re-
construccién o cierre parietal.

La separacion quirtrgica de los gemelos puede ser
imposible, como en casi todos los que comparten teji-
do cardiaco (dos de nuestros casos) (9) o variar entre
relativamente sencilla y extremadamente dificil. Una
buena parte de los gemelos siameses asimétricos (he-
terédpagos) pueden ser separados con mas o menos di-
ficultades. La mayoria se presentan como un esbozo
de un individuo parasito adherido al tronco del otro
(autdsito). Al ser inviable uno por carecer de corazén
y de cerebro, la separacion se limita a una extirpaciéon
del pardsito con reconstruccion parietal del autdsito.

En el caso de los gemelos simétricos, el problema es
en general mucho mayor. La mayoria de los onfalépa-
gos (los mas frecuentes) solamente comparten el hi-
gado y parte del intestino delgado siendo la magnitud

del istmo que los une muy variable en extensién. Si
el puente hepadtico es estrecho, su division es sencilla.
Cuando es muy amplio, debe recurrirse a las mas avan-
zadas técnicas de seccién parenquimatosa que son co-
munes en la cirugia de esta viscera...teniendo en cuenta
que la anatomia no es nunca normal ni facil de enten-
der. En ocasiones, las vias biliares confluyen o son anor-
males lo que complica mas el acto quirdrgico. En cuan-
to al intestino, lo mds comun es que confluyan los duo-
denos o yeyunos en un delgado comin que diverge en
el ileon para terminar en dos colones normales. No es
raro, sin embargo, que existan atresias del intestino (tres
de nuestros casos) o quistes intestinales en el trayecto
comun (cuatro de nuestros casos) que hay que resolver
de la mejor manera posible tratando de preservar la ma-
yor parte de delgado posible para cada uno de los geme-
los y, a ser posible, una valvula ileocecal para cada uno.

Los pigdpagos, isquidpagos y parapagos (tres de nues-
tros casos) representan problemas mds complejos ya
que, al compartir la pelvis, suelen disponer de un apa-
rato urinario inferior comun, de un recto generalmente
unico y de un aparato genital compartido (las posibili-
dades son muy variadas segun la anatomia). Para colmo,
en estos casos suele haber un canal raquideo comunica-
do y una médula mas o menos compartida que reparte
la inervacion a uno u otro lado con conexiones supe-
riores que es dificil saber si son tnicas o dobles. La se-
paracion en estos casos es una empresa gigantesca que
requiere la colaboracion de cirujanos generales pedid-
tricos, urélogos pediatricos, cirujanos plasticos pedia-
tricos, neurocirujanos y ortopedas pediatricos y a veces
cirujanos cardiovasculares. Una planificacién minucio-
sa permite la intervencion sucesiva de las distintas espe-
cialidades: separacion medular, divisién pélvica, osteo-
tomias iliacas para reconstruccion pélvica, separacion
digestiva, urinaria y genital, division de las conexiones
vasculares mayores, etc (10-12) (Figura 3).

Fig 3. A: Gemelas isquiopagas tetrapus. B y C: Reconstruccion esquelética
con TAC y RNM que demuestra fusién medular . D y E: Resultado tras la
separacion. F y G: Pelvis de ambas gemelas tras la separacién.
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En este punto llegamos al momento en el que hay que
asignar tejidos y funciones a cada uno de los gemelos.
Un colon, una vejiga o un utero unicos pueden ocasio-
nalmente ser distribuidos entre los dos pero casi siem-
pre hay uno que se beneficia del reparto. Es inevitable
aceptar que una derivacidn digestiva o urinaria pue-
den ser imprescindibles cuando no hay mas que un solo
tracto inferior o cuando la inervacién no permite pre-
servar la funcion. Las decisiones han de tomarse sobre
la marcha y dependiendo de la vascularizacién e iner-
vacién que no son, desde luego, como las que figuran
en los libros de anatomia. Se trata de operaciones crea-
tivas y en las que es extremadamente dificil mantener el
principio de justicia y balancear la beneficencia contra
la maleficencia como ya hemos indicado previamente.

El tercer problema es el de la reconstruccién de la co-
bertura parietal. Los defectos creados por la operacién
en las formas mds graves de onfalopagia y, aun peor, en
parapagos o isquiopagos, pueden ser amplisimos y no
hay tejido propio o tegumentos suficientes para cerrar-
los. Una planificacion adecuada, la insercion de expan-
sores cutdneos previamente a la operacién de separa-
cién (uno de nuestros casos (Figura 4)) y el uso de col-
gajos de tejidos propios o de protesis sintéticas permi-
ten en ocasiones el cierre pero ponen a prueba todo el
ingenio y la capacidad técnica de los equipos. El pro-
blema parietal no es el menor y la cobertura definitiva
puede necesitar varias operaciones mas.

Fig 4. A: Gemelas parapagas tripus. B Reconstruccion esquelética. C:
expansores cutdneos insertados durante la separaciéon medular. D y E:
Resultado tras la separacion definitiva varios meses mds tarde.

Por ultimo, es necesario que abordemos un tema no
propiamente técnico pero si limitado por las posibili-
dades técnicas. Se trata de la planificacion, de la com-
penetracion entre los diferentes protagonistas de estas
complejisimas operaciones y de la jerarquizacion de las
decisiones. Suele ser necesario el concurso de decenas
de cirujanos de varias especialidades, anestesistas, en-
fermeras quirurgicas, especialistas de imagen, etc. Es
obvio que serfa deseable tener abundante informacién
morfoldgica y funcional a través de estudios exhaus-
tivos (Rayos X, TAC, RNM, angiografias, reconstruc-
cién tridimensional con impresora 3D, etc) (13,14). No
es siempre esto posible y, cuando lo es, no siempre es la
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informacién exacta dada la variabilidad de la anatomia
sobre la normal. La separabilidad misma, el respeto
de las peculiaridades anatémicas y fisioldgicas de cada
gemelo, las previsibles disminuciones funcionales de-
rivadas de la separacidon han de ser discutidas abierta-
mente por todos los participantes (puede haber discor-
dancias técnicas o éticas). La separacion misma, desde
el posicionamiento para la anestesia y para el acto qui-
rurgico deben ser minuciosamente preparados y ensa-
yados por todo el equipo (15) pues las situaciones a las
que se enfrentan son muy diferentes de las rutinarias: la
operacion empieza sobre una mesa de operaciones pero
termina sobre dos, los aparatos anestésicos se desplazan
con cada gemelo tras la separacién y los equipos ope-
ratorios deben dividirse funcionalmente a partir de ese
momento. Es imposible abordar una separacion con éxi-
to sin tal preparacion. El hecho de que cuando la separa-
cion sea urgente la sobrevivencia sea considerablemente
menor ilustra bien esta afirmacion.

Por ultimo, una operacién de esta envergadura sola-
mente es posible si todos los miembros del equipo, sufi-
cientemente informados, convenientemente confronta-
dos sobre los puntos dudosos y técnicamente prepara-
dos, aceptan una jerarquia decisoria, un liderazgo que
es imprescindible para salir de algunas de las situaciones
conflictivas que inevitablemente se dan en estos casos.
Estas operaciones son como un juego orquestal o coral
en el que cada componente entra en juego o sale en su
momento aceptando un director. Como en la orquesta,
no es el director (salvo excepciones) el mejor violinista
o el mejor pianista, pero tiene su mision especifica que
permite alcanzar el éxito.

Pocas intervenciones quirtrgicas entrafian una comple-
jidad semejante lo que explica que deban ser reservadas
a unos pocos centros donde se concentran especialistas
altamente capacitados en cada una de sus facetas.
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