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Resumen

Se presenta la descripeion, tratamiento quirdrgico y evolucion de un par de gemelas pigépagas, asistidas en 1980. Las
nifias compartfan el sacro y la columna desde la 3° vértebra lumbar, el saco dural y el periné posterior, presentando un
orificio anal comiin. Estaban unidas por una amplia superficie, sin otras malformaciones. Pesaron al nacer 4.800 gr.
Luego de efectudrseles colostomia, fueron separadas a los 45 das de vida. El defecto de la piel en ambas, s cubri6 con
colgajos de gliteo mayor y deslizamiento de piel vecina. Una de ellas requiri6 un descenso rectal y posteriormente varias
una aceptable anal; su hermana en cambio, a quien se asign6 el ano

comtin, tiene continencia defectuosa
Ambas presentaron vejiga neurogénica: una de ellas conserva buena funcion renal a expensas de un tnico rifién
funcionante y requiere cateterismo la otra 6ala renal, es tratada con hemodidlisis
y serd transplantada proximamente. Esta Gltima, de menor talla y peso, presenta moderada escoliosis y diferencia de
longitud de miembros que altera su marcha, por asimetria de la pelvis. El desarrollo intelectual y social fue hasta el
momento, normal en ambas.

Palabras clave: Siamesa

pigdpagas - Pigdpagos.

Summary

In 1980 a pygopagus set of female conjoined twins were born by cesarean section and surgically separated in the
newborn period. This is our first report of thist case after 14 years of postoperative follow up. The girls were joined at
the distal lumbar spine with a single abnormal sacrum. Dural sacs and posterior perineums were undivided and they
shared the terminal rectum and anus. There were not any other endangering life anomalies. After a proper assessment of
their conjoined state and planning of the operative strategy, a transverse colostomy was done on each girl. Separation
was performed at 45 days of age. Gluteal skin flaps were used to cover their large skin defect. Abdominoperineal rectal
pull-through was necessary in one of them because the other twin retained the distal rectum and anus. Both twins had
an uneventful postoperative course. Neurogenic bladder was diagnosed in both girls and intermittent catheterization is
still required. In one of them the renal function remains normal beside she has a solitary kidney. The other one developed
renal insufficiency and is now smaller in height and weight. She will receive a renal transplant in the near future. Mental
and social development has been normal in both girls.

Index words: Siamese twins - Conjoined twins - Pygopagus.

Resumo

Apresenta-se a descrigdo, o tratamento cirdrgico ¢ a evolugio de um par de gémeas pigdpagas, atendidas em 1980. As
meninas compartilhavam o sacro ¢ a coluna desde a lerceira vériebra lombar, o saco dural ¢ o perineo posterior,
apresentando um oriffcio anal comum. Estavam unidas por uma ampla superficie, sem outras malformagdes ¢ pesaram,
a0 nascer, 4.800 g. Depois de serem submetidas a colostomia, foram separadas com 45 dias de vida, O defeito da pele
em ambas, foi coberto com retalhos do grande gliteo ¢ descolamento da pele vizinha. Uma delas requereu abaizamento
retal e posteriormente vrias reoperagdes, obtendo finalmente uma continéncia anal aceitdvel; sua irm, em troca, a quem
se destinou o anus comum, tem continéncia defeituosa.

Ambas apresentaram bexiga neurogénica: uma delas conserva boa fung@o renal as custas de um tnico rim funcionante,
requerendo cateterismo intermitente; a outra evoluiu para insuficiéncia renal, é tratada com hemididlise e ser:
transplantada em breve. Esta dltima, de menor porte fisico e peso, apresenta moderada escoliose e diferenca no
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comprimento dos membros, o que altera sua marcha por assimetria da pelve.
O desenvolvimento intelectual e social foi, até o momento, normal em ambas

Palavras chave: Siamesas pigopagas.

Introduccion

El nacimiento de gemelos unidos es
una rareza. La denominacin de “siameses” aplicada a
este fendmeno, tuvo origen en la notoriedad que adquirie-
ron Chang y Eng, gemelos xifdpagos nacidos en Siam en

individuales a las drogas y también en los pardmetros de
control.

La separacion de las nifias fue prepara-

da minuciosamente y se realiz6 a los con 45 dias de vida.

e acondicionaron para la operacién

dos amplios quiréfanos comunicados, disponiendo las

1811. Estos vivieron unidos una existen-
cia novelesca, durante la que entre otras curiosidades,
formaron cada cual su respectiva familia, sumaron entre
ambos 21 hijos y murieron de causas naturales, juntos co-
mo habia vivido, en 1874

Se relata ocasionalmente en la literatu-
ra médica la separacion “exitosa” de gemelos unidos,
aunque pocas veces la evolucion alejada de los pacientes,
en su mayoria portadores de secuelas graves.

Comunicamos la descripcion, trata-
miento y evolucién de dos gemelas pigopagas operadas
en Buenos Aires en 1980.

Presentacién del caso

M y A nacieron por cesdrea unidas por

1 dorso y el periné, con excelente vitalidad, pesaban
4.800 g. Presentaban fusion de los gliteos mayores, cres-
tas ilfacas posteriores y el sacro. Compartian asimismo el
periné posterior y el ano, ubicado en la liea media y con
apariencia normal, la vulva y vagina de cada gemela es-
taban bien conformadas. No presentaban otras malforma-
ciones evidentes (Fig. 1).

Fueron muldmdds cun |(|dvolo"|d duu-

ta, pi fi -)

cto-col (Fig. 3) y
Los exdmenes cardiovascular y neurolégico, tanto como
los estudios de laboratorio fueron normales. La columna
vertebral era comin desde la tercera lumbar y el sacro
compartido, era displdsico.

Presentaban cifoescoliosis postural. La
gemela M tenia rifiones ortotépicos con buena excrecion,
mientras que la “A” presentaba el rifion derecho pelvia-
no. La vejiga presentaba en ambas un contorno irregular,
observandose la simultdnea contraccién a nivel del trigo-
no. La gemela A tenfa reflujo vésico-ureteral bilateral
grado IV mientras la M no presentaba reflujo; la miccion
era sincrénica (Fig. 4). El colon de ambas, de aspecto
normal, terminaba en forma de “Y™ en un ano tinico.

A los 15 dias de vida se realiz6 una co-
Jostomia transversa en cada una, asistida cada paciente
por un anestesista. Las pacientes registraron respuestas

adecuadas de asepsia, temperatura, aisla-
miento, los insumos y el instrumental previsto desde el dia
anterior, manteniéndolos luego cerrados hasta la opera-
cién. Se confeccion6 el listado del personal interviniente

ig. 1: gemelas pigdpagas. Vista lateral. Ambas niiias con
colostomia transversa.

2: en la radiografia de perfil se puede observar la fusion
dsea y la cistografia de ambas, donde se ve la irregularidad
del contorno vesical y la contraccidn simultdnea del cuello
vesical.




F.R. Prieto y col.

Rev. de Cir. Infantil 4 (1994)

Fig. 3 : colon por enema desde el ano iinico: Se regis
comunicacién a nivel del recto

rala

Fig. 4: Se observa la fusion del periné. La imagen capta la
ccidn simultdnea de las gemelas.

con las respectivas funciones asignadas, previéndose el
estricto control de acceso a los quiréfanos. Se guards la
méxima reserva para evitar cualquier informacion impro-
cedente acerca de las pacientes como de los profesionales
actuantes, comprometiendo en esto al personal y a los fa-
miliares.

Operacién: I- Separacién

Cada gemela fue asistida por un aneste-
sista, un neonatélogo y una enfermera del equipo. El
tiempo quirdrgico total fue de 6 horas.

Se dispuso iniciar la separacion desde
la region dorsal, para efectuar la division del canal raqui-
deo antes que la del colon. Se secciond la piel por el plie-
gue mediano y continu6 con la de los misculos gliteos
unidos hasta el plano éseo; se dividio a continuacién la

sinfisis de crestas iliacas hasta la fusion vertebral; en es-
te plano se identific6 el saco dural comdin y se disecaron
las dltimas tres raices sacras, hasta reconocer su destino
individual.

Una gruesa raiz comin, que correspon-
dia a S4 se dividi6 longitudinalmente. La seccion del sa-
co dural se complet6 al finalizar la seccién Gsea. De este
modo se minimiz6 la pérdida de liquido cefalorraquideo.

Luego se separaron los genitales inter-
nos, encontréndose s6lo un plano laxo entre las vaginas.
Individualizando luego el colon terminal y el recto. En
raz6n del mayor tamafio y ausencia de reflujo vésico-ure-
teral, se asigné a la gemela M el ano comiin.

Se disecd el colon de la gemela A h:
ta la fusion rectal, a escasos centimetros del canal anal
comiin y se lo secciond a este nivel, prepardndolo para la
reconstruccion diferida, cerrandose el orificio creado en
el recto de la gemela “M”. Se seccion6 por la linea media
el puente de piel que mantenia la union.

1I- Reconstruccién anorrectal

La disposicion de los misculos del piso
pelviano mostraba una curiosa disposicion. Tal como es-
td descripto en el caso relatado por Cloutier’, una gruesa
banda muscular, probablemente el elevador del ano, to-
mando inserci6n en el sacro comun, se abria en forma de
abanico insertdndose en el pubis de cada nifa, presentan-
do un hiato central que daba lugar al pasaje de los geni-
tales internos y colon, hacia el periné

A pesar que la seccion se hiciera por la
linea media, la decisién de conservar el ano para la geme-
la “M” obligé a dejar a ésta una parte mayor del miscu-
lo elevador contorneando el recto. Este plano muscular
fue cerrado con puntos separados, cubriendo el recto y
solidarizandolo luego a la masa de misculo elevador, el
que se fij6 al periostio del sacro para construir una “ha-
maca pubo-rectal”.

En la gemela A el descenso colénico
fuc sencillo, luego de una breve diseccion se abocd el ori-
o rectal a a piel y se confecciond con el misculo ele-
vddnr disponible, un soporte retre e éste al
sacro.

II1- Reconstruccién del defecto cu-
tineo

Se investigaron colgajos miocutdneos
gliteos, de recto interno y de fascia lata, dejando como
alternativas los colgajos cutdneos de rotacion y avance.

Una vez separadas las nifias, se consi-
der6 imprescindible cubrir el drea de cierre de las menin-
ges, el sacro y el recto-colon. Se disecaron colgajos mus-
culares vecinos a expensas de las dreas superficiales de
los gliitcos mayores, que fueron rebatidas sobre la linea
media, logrdndose la cobertura pretendida. A continua-
ci6én se tallaron tres colgajos fasciocutdneos de rotacion y
avance asimétricos obteniéndose un cierre cutdneo acep-
table (Fig. 5y 6).
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Fig. 5 El lecho cruento de una de las pacientes luego de la
separacion.

Fig. 6: A los 3 aiios. Resultado de la reconstruccion en una de
las nifias, similar al de su hermana.

Evolucién inmediata

La recuperaci6n de las nifias fue satis-
factoria hasta el alta, a los 28 das de la operacion. Estu-
vieron libres de infeccién y se alimentaron normalmente.
Solamente sufrieron ambas, la necrosis de los extremos
de la piel de los colgajos cutdncos, que fucron tratadas

normal a expensas del rifién derecho, con cifras de urea y
creatinina normales.

Tuvo menarca a los 11 afios, con una
talla de 130 em., creciendo desde entonces 5 cm. El peso,
la talla y la edad Gsea son coincidentes con la edad cro-
nolégica. Pesa actualmente 40 kg.

La cifoescoliosis postural se ha corregi-
do sin tratamiento. La displasia de apoyo de cadera fue
tratada con férula de Briones hasta los 10 meses. Camin6
alos 18 meses y desde entonces su marcha es normal.
Queda por tratar la secuela estético-funcional ocasionada
por la movilizacién de los misculos gliteos utilizados
para cubrir el defecto resultante de la separacion.

A los 18 meses le fue cerrada la colos-
tomia. La funcién recto-anal es deficiente: el ano y el rec-
1o son hipotdnicos, presentando encopresis moderada.

Cursa actualmente el 2° afio secunda-
rio, con buena integracién social. Es pldcida e indolente.

La gemela A Luego de su separacion
1o present6 i buen vaciami
vesical y mejor evolucion que su hermana. Si bien la fun-

ci6n renal era normal a los 5 afios, mostraba en los estu-
dios una veijiga . de baja
capacidad y con disinergia d

sor y reflujo bilateral grado V. Permanecia libre de in-
feccién.

Alos 7 afios present6 caida del filtrado
glomerular, elevacion de la urea y creatinina, junto con
hipertension arterial, la que obligé a su medicacién.

A pesar de la derivacién urinaria con
ureterostomias en asa, la insuficiencia renal progreso. A
los 11 aiios se le realiz6 colocistoplastia y comenz6 con
hemodidlisis, previéndose el futuro trasplante renal. Las
dificultades para el manejo de la vejiga ampliada, han
postergado el trasplante, el que requerird previamente
una nueva cistoplastia.

El desarrollo pondoestatural fue hasta
los 7 afios similar al de su hermana, con -3 desvios estdn-
dar, con talla, peso y edad 6sea de 3 y medio afios. Tuvo
la menarca a los 13 afios. Actualmente mide 124,5 cm. y
pesa 25,5 ke

s, luego que fue-
ra tratada su displasia de apoyo, igual que su hermana.

con azicar, ié) una pronta y poste-
rior epitelizacin.

Evolucin alejada

La gemela M presentd signos de
piclonefritis crénica izquierda con hipertension arterial,
medicada desde los 3 aiios hasta la actualidad. Previo a la
cirugfa tenfa vejiga piriforme y posteriormente presenté
reiterados episodios de retencion urinaria que requiri
cateterizacién permanente hasta los 4 afios. Tuvo reflujo
vésico ureteral izquierdo grado IV que remitic a los 7
aii

Actualmente tiene continencia urinaria,
recibe quimioprofilaxis antibidtica y se maneja con cate-
terismo intermitente. La funcién renal se ha mantenido

presenta trastornos de la marcha, probable-
mente por asimetria de pelvis, presenta diferencia de lon-
gitud de miembros inferiores y escoliosis tordcica.
A los 14 meses, debi6 ser reoperado el
“neo-ano” por estenosis y prolapso. Ocho meses después
se le efectud nueva anoplastia y hernioplastia inguinal. A
Tos 30 meses debido a la evidente insuficiencia del plano
muscular del periné, se intervino nuevamente: despren-
diendo el neo-ano y seccionando el piso perineal se obtu-
vieron dos colgajos musculares laterales, cada uno de los
cuales fue fijado al pubis opuesto, abrazando el recto. Se
desprendi6 asimismo parte de los gliteos mayores, que
hdblan sido rotados en la operacion reconstructiva inicial,
hacia el periné y luego como
soporte de los elevadores. El recto, previo a su fijacién,
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fue angulado en sentido dorsal y se efectud nueva ano-
plastia. Pocas semanas después fue cerrada la colostomia.
Presenta buena
libre de ensuciamiento.

La nifia mantiene escolaridad regular,
cursando como su hermana el segundo afio secundario.

Discusién

Oschner en New Orleans en 1955°, pa-
rece haber sido el primero en realizar con éxito la separa-
cién de pigépagos. Se han descripto posteriormente unos
pocos casos*>*7*, Estd referido que este tipo de fusién
representa alrededor del 18% de las variantes publicadas
de gemelos unidos’. La morfologfa de la malformacién
ha sido en ocasiones més compleja, compartiendo los ni-
fios en mayor grado la pelvis, otras visceras abdominales
y un miembro inferior”'*'". La estrategia de la separacién
en casos similares al nuestro, ha sido con pocas variantes,
la utilizada por nosotros.

Como el operativo de separacién con-
centra la mayor preocupacién, suele ser menos conside-
rado en esta etapa el futuro de cada individuo. El segui-
miento de las nifias a lo largo de todos estos afios, nos ha
permitido revisar nuestra primera interpretacién de varios
aspectos del caso, efectuar la evaluacion critica de las de-
cisiones tomadas entonces y sintetizar algunas conclusio-
nes:

1- La mayor gravedad del defecto estu-
vo dada por la inervacién caudal comun.

2- La falta de la enorme extensién de
piel que ocasion6 graves preocupaciones, por el gran le-
cho cruento y la necesidad de cubrirlo mediante colgajos
con garantia de vitalidad, se resolvi6 factoriamente
con el procedimiento elegido (Fig. 5y 6). Quedan zonas
gliteas pasibles de correcciones estéticas y funcional-
mente aptas para la marcha.

3- Como era previsible, el sacro
displsico se asoci6 a la vejiga neurégena y deficiente
funcién recto-anal.

4- La disfuncién de la via urinaria re-
presentd el factor de riesgo mds importante. El objetivo
prioritario de preservar desde el principio la funcion re-
nal, fue afectado en gran parte POr | 1nlerm|tencm~ en la

ia de las pacientes y en el cumpli-
miento de las indicaciones.

5- La incontinencia anal, condicionada
por el defecto de la inervacion y la disposicion alterada
del elevador del ano, fue a la postre menor en la gemela
A, luego de sus reoperaciones. En la gemela M el ano
propio_desprovisto de su complejo_andtomo-funcional
normal, fue para la

A pesar de su condicién de enfermas
crénicas, las nifias, por la encomiable dedicacién de sus
padres, tuvieron adaptacion social y escolaridad nor-
males.

Concluimos sealando la fundamental
importancia de conformar un equipo arménico para
afrontar el tratamiento de situaciones como esta, sin du-
da, una de las més notables y curiosas que se presentan en
la cirugfa pedidtrica.
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