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Anesthesic management during total organic
separation of pygopagus conjoined twins

Background: Conjoined twins are among the most rare and challenging
congenital malformations. The incidence varies from 1:30 000 to 1:200 000
live births. Pygopagus twins account for about 10 to 18% of all conjoined

twins.

Clinical case: We report the case of male conjoined pygopagus twins.
They shared medullary canal, anal canal and sacrococcygeal region,
without any degree of cross circulation. At the moment of the surgery,
twin 1 had congenital heart disease without medical treatment. Twin 2
presented craniofacial malformations. The total organic separation was
performed electively, by being driven by two teams of anesthesiologists
with balanced general anesthesia, intravenous and sequential induc-
tion intubation. Non-invasive and invasive monitoring was used for both
twins. During the transanesthetic period, twin 1 presented multiple hyper-
cyanotic episodes associated to hypovolemia and hypotension. Twin 2
remained stable. During the final separation acute bleeding and hemo-
dynamic instability showed up, requiring the use of inotropes, vasopres-
sors and blood components. The twins were sent to intensive care where
they remained under surveillance for three days. They were discharged a

month and a half after the surgical event.

Conclusion: Each type of siamese has specific characteristics depend-
ing on the type of union; comprehensive knowledge of the morphology
and physiopathology of the twins is essential for optimal anesthetic man-

agement.
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os gemelos unidos son una de las mas raras y

mas desafiantes malformaciones congénitas.

Su incidencia varia de 1:30 000 a 1:200 000
nacidos vivos, con una relacion hombre-mujer de 1:3.
Alrededor de 40 a 60% nacen muertos y aproxima-
damente 35% de los nacidos vivos muere dentro de
las primeras 24 horas.!? Su incidencia varia segiin la
region geogréfica y la raza; es menos comin en los
caucasicos y, por ejemplo, en la India y en Africa su
incidencia es notablemente mayor que en Europa o
Estados Unidos.?

Los gemelos unidos son gemelos idénticos (mono-
cigoticos y monocoriales). La causa de su formacion no
se conoce con exactitud. La teoria mas antigua y tradi-
cional de su origen es la fision en la que se desarrollan
desde un tinico 6vulo fecundado en el que la division
embrionaria incompleta se produce en el decimoquinto
y el decimoséptimo dia posterior a la concepcion.!

Los gemelos monocigdticos tienen un mayor riesgo
de presentar malformaciones estructurales, muy pro-
bablemente debido a que el proceso de origen es un
evento teratogénico que perturba el desarrollo normal.?

Los gemelos pigopagos son muy raros. Represen-
tan entre el 10 y el 18% de todos los gemelos unidos,
lo que da una incidencia de aproximadamente 1 por
cada millon de nacimientos vivos de este tipo. Com-
parten la region glitea, la columna vertebral terminal,
y los sistemas gastrointestinal, urolégico y reproduc-
tivo en grados variables. Alrededor del 50% de los
gemelos pigdpagos tienen anomalias no relacionadas
con los organos clasicos fusionados, entre ellas una
alta incidencia de anomalias vertebrales.*?

La tasa de supervivencia de gemelos unidos se
correlaciona con la edad de separacion, asi como con
la vitalidad de los 6rganos compartidos y las anomalias
congénitas. El prondstico de los gemelos pigdpagos es
generalmente bueno, con una tasa de supervivencia
global de 87%.2

Los gemelos unidos son vistos como una condi-
cién médica que requiere tratamiento quirurgico para
completar el proceso de division que se detuvo en el
ttero.? La primera separacion exitosa de siameses fue
realizada en 1689 por Johannes Fatio.’ La separacion
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Introduccion: los gemelos unidos son una de las
mas raras y desafiantes malformaciones congénitas.
Su incidencia varia de 1:30 000 a 1:200 000 nacidos
vivos. Los gemelos pygopagus (pigbpagos) represen-
tan del 10 al 18% de todos los gemelos unidos.

Caso clinico: se presenta el caso de gemelos mas-
culinos unidos pigopagos. Compartian canal medular,
canal anorrectal y regiéon sacrococcigea y no tenian
ningun grado de circulacion cruzada. Al momento del
evento quirdrgico, el gemelo 1 era portador de car-
diopatia congénita cianégena sin tratamiento médico.
El gemelo 2 tenia malformaciones craneofaciales. La
separacion organica total se realiz6 de forma electiva;
se llevé a cabo por dos equipos de anestesiologos,
con anestesia general balanceada, induccion intrave-

electiva normalmente se lleva a cabo entre los dos
y los cuatro meses de edad, lo cual permite en este
periodo que los gemelos se estabilicen y se comple-
ten las investigaciones para definir la naturaleza y el
alcance de su union. Esto también permite la aplica-
cion de métodos para la expansion tisular y para lograr
el cierre primario de la herida.!

Presentacion del caso clinico

Los gemelos fueron productos de la primera gesta de
una madre de 28 afios, quien curs6 con un embarazo
gemelar normoevolutivo. Al sexto mes se detectd
encefalocele en uno de ellos, por lo que se decidi6 la
interrupcion del embarazo por via abdominal a las 36
semanas, con dificil extraccion que dur6 aproximada-
mente tres minutos (figura 1).

-~

Figura 1 Gemelos unidos pigépagos
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nosa e intubacion secuencial. Se empled monitoreo
no invasivo e invasivo para ambos. El gemelo 1 pre-
senté durante el transanestésico multiples episodios
de hipercianosis asociados a hipovolemia e hipo-
tension. El gemelo 2 se mantuvo estable. Durante la
separacion definitiva se presentd sangrado agudo e
inestabilidad hemodinamica, lo cual requiri6 el uso de
inotropicos, vasopresores y hemocomponentes. Los
gemelos egresaron a terapia, donde permanecieron
en vigilancia durante tres dias. Fueron dados de alta
un mes y medio después del evento quirdrgico.
Conclusion: cada tipo de siameses tiene caracteris-
ticas especificas dependiendo del tipo de union; el
conocimiento de la morfologia y la fisiopatologia es
esencial para ofrecer un 6ptimo manejo anestésico.

Se tratdé de gemelos unidos pigbpagos. Las valo-
raciones y los estudios de imagen mostraron que
compartian canal medular, canal anorrectal y region
sacrococcigea (figuras 2 y 3).

No se report6 ningtin grado de circulacion cruzada.
El gemelo 1 era portador de cardiopatia congénita
cianogena de tipo atresia pulmonar con comunica-
cion interventricular, ductal dependiente, ademas de
comunicacion interauricular tipo ostium secundum y
cabalgamiento de la aorta del 50%, arco adrtico a la
izquierda. Requirié asistencia mecéanica ventilatoria
prolongada y manejo con prostaglandinas a dosis ele-
vadas al nacimiento. Al momento del evento quirtr-
gico no requiri6 tratamiento médico. El gemelo 2 tenia
como caracteristicas microcefalia, retraso en el desa-
rrollo psicomotor, hipoplasia craneo-facial izquierda,
paladar ojival y cuello corto. Fue operado de plastia de
encefalocele roto a los cuatro dias de vida. Se le prac-

Figura 2 Imagen tomografica que muestra las estructuras
compartidas
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Figura 3 Reconstruccion tomografica

tico la colocacion de expansores cutaneos a los seis
meses de edad y estos se retiraron cinco dias después
por isquemia de la piel. Se colocaron nuevamente en
junio. Ambos gemelos fueron alérgicos a la penicilina.
Después de que se integrd un equipo multidiscipli-
nario de especialistas, personal de enfermeria y auxi-
liares, se realizé la separacion organica total de forma
electiva. El procedimiento previsto se llevo a cabo en
el Hospital General del Centro Médico Nacional La
Raza el 6 de julio del 2015. Previa valoracion por el
servicio de Anestesiologia y firma del consentimiento
informado, se opto por la anestesia general balanceada
como técnica anestésica ideal para el procedimiento.
La anestesia de los gemelos se llevo a cabo por dos
equipos de anestesidlogos pediatras independientes,
los cuales estuvieron intercomunicados. Los gemelos

se colocaron sobre una tnica mesa quirurgica con col-
chon térmico. Se estimd un peso aproximado de 7 kg
para el gemelo 1 y de 5.5 kg para el gemelo 2. Ya que
no compartian ningun porcentaje de circulacion cru-
zada, la medicacion se realiz6 de forma independiente.
Se efectud una induccién intravenosa usando midazo-
lam, fentanilo, vecuronio y propofol. La intubacion fue
planificada y realizada de forma secuencial; primero
se intubo el gemelo 1 y en seguida el gemelo 2, al
segundo intento con maniobras adicionales (figura 4).

Se empled para ambos monitoreo no invasivo e
invasivo (electrocardiograma, pulsioximetria, cap-
nografia, termémetro esofagico, indice biespectral,
catéter arterial, catéter venoso central y cuantificacion
de la produccion de orina). Se manejo una ventilacion
controlada por presion para el gemelo 1 y controlada
por volumen para el gemelo 2.

El mantenimiento fue con fentanilo en infusion,
desflurano y vecuronio en bolos. El gemelo 1 presentd
durante el transanestésico episodios de hipercianosis
asociados a hipovolemia e hipotension, los cuales se
manejaron con liquidos, hiperventilacion con presio-
nes bajas y una fraccion inspirada de O, del 100%. El
control gasométrico seriado mostrd hipoxemia persis-
tente y se correspondié en general con una SpO2 de
75%. El lactato final fue de 1.4 mmol/L. Se corrigi6 el
desequilibrio hidroelectrolitico consistente en hipoca-
lemia e hipocalcemia. El gemelo 2 se mantuvo estable
hemodinamicamente la mayor parte del transanesté-
sico. Los controles gasométricos reportaron desequi-
librio 4cido-base mixto, lo cual requiri6 la correccion
de parametros ventilatorios, la administracion de
bicarbonato de sodio y electrolitos séricos. La cifra de
lactato mas alta fue de 1.2 mmol/L.

Durante la separacion definitiva se presentd san-
grado agudo, aproximadamente de 250 mL para cada

) |

Figura 4 Intubacion secuencial de los gemelos
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uno de los gemelos, e inestabilidad hemodinamica en
ambos. El gemelo 1 requirié manejo con dobutamina
y adrenalina por hipotension y bradicardia. El balance
hidrico final para este gemelo fue positivo con 100 mL
con una uresis de 5.8 mL/kg/hr. Se le transfundié un
total de 300 mL de concentrado eritrocitario y 100 mL
de plasma fresco. El resto de la fluidoterapia fue con
cristaloides. Se agreg6 al manejo inodilatador, milri-
nona a 0.3 mcg/kg/min, la cual se mantuvo a la misma
dosis durante el resto del procedimiento.

El gemelo 2 se manejé inicialmente con liquidos.
Se uso albumina a 0.5 mg/kg; posteriormente, se le
transfundieron 350 mL de concentrado eritrocitario y
150 mL de plasma fresco, lo cual result6 en un balance
hidrico final positivo. Finalmente fue necesario admi-
nistrar dobutamina en infusién de 2-5 mcg/kg/min
para alcanzar una tension arterial media adecuada.

La duracion del procedimiento quirurgico fue de
seis horas. Se realiz la separacion y diseccion por
planos, se individualiz6 el peritoneo, la uretra y final-
mente se separo el recto en comun. Se realizo colosto-
mia y colocacion de sistema VAC. Con neurocirugia
se separd la duramadre adherida y se cort6 la union
sacra. Por parte de cirugia plastica y reconstructiva se
avanzaron colgajos locales.

Los gemelos ingresaron orointubados a la unidad
de terapia intensiva pediatrica (UTIP) con apoyo de
inotrépicos y signos vitales estables. Permanecieron
en vigilancia durante tres dias, tiempo durante el cual
disminuyeron las aminas y se realiz6 la progresion de
la ventilacion hasta decanularse, por lo que perma-
necieron hemodinamicamente estables y se evalua-
ron neurologicamente integros, pues movilizaban las
cuatro extremidades y no presentaban movimientos
anormales. Fueron egresados a cargo del servicio de
Cirugia Pediatrica. Mas tarde, fueron dados de alta
a su domicilio un mes y medio después del evento
quirdrgico.

Discusion

El tratamiento de gemelos unidos es un reto para el
equipo multidisclipinario de manejo, incluido el anes-
tesiologo. Cada tipo de siameses tiene caracteristicas
especificas dependiendo de su tipo de unién, por lo
que el conocimiento y la comprension integral de la
fisiopatologia de los gemelos es esencial para el buen
manejo anestésico.

Las imdagenes preoperatorias son imprescindi-
bles para la planificacion quirtrgica y el prondstico,
la resonancia magnética (RM) y la tomografia axial
computarizada (TAC) proporcionan con buen detalle
la anatomia de los huesos, la posicion de los 6rganos,
las estructuras compartidas y la anatomia vascular.®
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Es probable que se requiera un gran niimero de
estudios complementarios de gemelos bajo aneste-
sia. Estos eventos anestésicos proporcionan la opor-
tunidad de observar el comportamiento fisioldgico de
los gemelos y brindan una idea de la forma en que
se podria hacer frente al procedimiento de separacion
en una fecha posterior. Para las investigaciones como
RM o TAC que requieren algun grado de sedacion,
los dispositivos supragléticos se pueden utilizar en los
nifios mas grandes, pero para los niflos pequefios la
intubacion traqueal es necesaria.’

La extension de la vasculatura compartida afecta la
farmacocinética y la farmacodinamia de los fArmacos
anestésicos, asi como la administracion de fluidos y
hemocomponenetes durante la cirugia.®® La evalua-
cion de la circulacion puede realizase utilizando méto-
dos como Tc-99m HSA, Tc-99m HIDA, inyeccion
de indigo carmin y el examen de la excrecion en la
orina del otro gemelo.’ Se debe conocer el porcentaje
de circulacion que se intercambia, dado que alguno de
los gemelos podria depender de la circulacion del otro
para la supervivencia.!® También debe reconocerse
que el grado de circulacion cruzada es dinamico, alta-
mente dependiente de la resistencia vascular sistémica
en ambos gemelos. Los medicamentos administrados
a uno de los gemelos pueden tener un efecto inespe-
rado sobre el otro. Por lo general existe mayor circula-
cion cruzada en gemelos thoracopagus y craniopagus
que en otros tipos.® La dosis intravenosa recomendada
de anestésicos para el peso combinado del cuerpo
de los gemelos suele reducirse a la mitad y luego se
divide en dos dosis iguales que hay que administrar
a cada gemelo. Se titulan dosis mayores, evaluando
la respuesta y minimizando los efectos de cada far-
maco.! 112

Nuestros pacientes se evaluaron mediante angioto-
mografia y se encontraron los sitios de unién a nivel
del tracto digestivo en su segmento inferior y en la
unién sacrococcigea y en el canal medular. En este
estudio no se encontrd ningln porcentaje de circula-
cion compartida.

La cirugia de separacion de emergencia esta indi-
cada en algunas situaciones: muerte de uno de los
gemelos, obstruccion intestinal, ruptura de onfalo-
cele, insuficiencia cardiaca congestiva, uropatia obs-
tructiva, sepsis e insuficiencia respiratoria o afeccion
cardiovascular dificil de tratar requieren tratamiento
quirargico inmediato. En estas circunstancias la
supervivencia es menor; en el periodo neonatal la tasa
de mortalidad es del 50%.'3

Una de las principales preocupaciones es la alta
prevalencia de anomalias congénitas y las comunica-
ciones en el sistema cardiovascular en gemelos uni-
dos. El conocimiento de la anatomia cardiovascular
antes de la operacion puede realizarse mediante cate-
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terismo y angiografia.'4

En nuestro caso, el gemelo 1 presentaba una car-
diopatia cianogena: atresia pulmonar con defecto ven-
triculoseptal, ductal dependiente.

En su forma mas simple, con vasculatura pulmonar
normal, esta lesion puede considerarse una variacion
extrema de la tetralogia de Fallot. La estenosis severa
de las arterias pulmonares o una circulacion ductal
dependiente conducira a un flujo sanguineo pulmonar
insuficiente, cianosis e hipoxemia. Los pacientes con
un flujo de sangre equilibrado pueden incluso sobrevi-
vir a la edad adulta con sintomas minimos.'3

El conocimiento de la lesion cardiaca del nifio y
su efecto sobre el flujo sanguineo pulmonar puede
ayudar a determinar como manejar al paciente para
ayudar a mantener el equilibrio fisiologico. Los epi-
sodios de hipercianosis durante la anestesia pueden
resultar de la estimulacion quirrgica, del cierre
dinamico del tracto de salida del ventriculo derecho,
de la disminucioén del flujo sanguineo pulmonar aso-
ciada con hipovolemia e hipotension, del aumento
de las presiones de la via aérea o de la disminucion
de las resistencias vasculares sistémicas. La terapia
incluye el aumento del volumen intravascular, el
aumento de las resistencias vasculares sistémicas con
agonistas alfa y la disminucion de la obstruccion de
la via de salida con bloqueo beta. La reduccion de la
resistencia vascular pulmonar se consigue mediante
la hiperventilacién con una concentracion alta de
oxigeno inspirado y evitando la alta presion de la via
aérea. 617

En el manejo de la via aérea en los gemelos unidos
la intubacion debe ser siempre planeada. La laringos-
copia y la broncoscopia directa pueden mejorar en
gran medida el conocimiento de la anatomia de la via
acrea. Estas deben convertirse en un procedimiento
estandar en la evaluacion de gemelos thoracopagus.'®
El método preferido de induccion es la inhalatoria con
sevoflurano. En los gemelos en los que no se prevén
dificultades en el mantenimiento de las vias respirato-
rias la induccién intravenosa se puede utilizar.?

La dificultad para el manejo de la via aérea en
gemelos isquidpagos o pigdpagos en general es
minima, ya que sus cabezas estan opuestas y distantes,
y el acceso es sencillo, no asi en gemelos craniopagus
o cardiopagus.® Durante el manejo de la via aérea de
nuestros pacientes no se presentd dificultad a la intu-
bacion, pues se aseguré de forma secuencial la via
aérea. El gemelo 2 se intub6 al segundo intento y pre-
sento dificultad por las caracteristicas faciales.

En gemelos pigbpagos, unidos a nivel abdominal,
los contenidos abdominales pueden moverse entre los
bebés con maniobras de Valsalva, lo cual puede com-
prometer la ventilacion y la movilidad diafragmatica
del otro nifio. En estos siameses el monitoreo de la

produccion de orina también se puede complicar por
el intercambio y cruce de los drganos y sistemas geni-
tourinarios.®

El anclaje de la médula, la fusion espinal y 1a sirin-
gomielia, en asociaciéon con anomalias anorrectales
y urogenitales, se encuentran a menudo en gemelos
isquidpagos y pigdpagos. Esto puede impedir el uso de
la anestesia espinal o epidural. Si la estimulacion ner-
viosa es requerida por el cirujano para identificar rutas
nerviosas, no se debe utilizar bloqueador neuromuscu-
lar. Si estas anomalias estan presentes, la documenta-
cién preoperatoria del estado neuroldgico es esencial.’

Otro problema grave durante la cirugia de separa-
cion es la hipotermia causada por la herida quirargica
extensa, lo que aumenta la pérdida de calor. Por lo
tanto, es necesario utilizar todos los métodos dispo-
nibles para proteger a los nifios contra la pérdida de
calor. Muchos autores hacen hincapié en que la pre-
servacion de la normotermia durante la cirugia de
separacion es uno de los factores mas importantes que
afectan el resultado del tratamiento quirirgico.?

Los liquidos de mantenimiento seran una mezcla
de cristaloides y coloides y se debe considerar perti-
nentemente la pérdida insensible del amplio campo
quirargico. El remplazo de liquidos debe ser guiado
por el anélisis repetido de muestras sanguineas.”

La pérdida de sangre puede ser significativa (> 1-2
veces el volumen sanguineo circulante). Es importante
anticipar y controlar la pérdida, y tener productos san-
guineos disponibles. Esta perdida puede ser masiva en
gemelos craniopagus o cardiopagus cuando se com-
parten los higados o existe fusion 6sea que ha de sepa-
rarse con osteotomias.® El colapso circulatorio en la
separacion fue descrito en los primeros informes y la
supresion adrenal fue citada como la causa. Esto llevo
a la recomendacion para el uso de los esteroides perio-
peratoriamente, pero este aspecto ya no es relevante.
Otras causas de colapso circulatorio en la separacion
son la pérdida de sangre que resulta en un volumen
intravascular inadecuado con una respuesta vagal
(especialmente con separaciones Oseas de isquidpa-
gos, pigopagos o gemelos dipagus) y anomalias car-
diacas no diagnosticadas.®8

Los problemas en el postoperatorio inmediato se
refieren a las consecuencias de la transfusién masiva
de sangre, el cierre hermético, la cirugia prolongada
y las alteraciones en la anatomia preoperatoria. Las
complicaciones cardiovasculares y respiratorias
siguen siendo las causas mas comunes de muerte.®

Conclusion

Este problema congénito y raro, pero fascinante, es de
considerable importancia para los anestesiologos. La
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anestesia brindada a gemelos unidos debe ofrecer en
primer lugar seguridad. Esta puede variar de un sen-
cillo procedimiento anestésico para investigaciones
o procedimientos diagnosticos y en ultima instancia
para la separacion quirurgica, uno de los procedimien-
tos mas dificiles y desafiantes que puede enfrentar
cualquier anestesiologo pediatrico.
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