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Dipygus. Reporte de un caso

Drs. Mary Carmen Prieto Franchi, Noren E. Villalobos Inciarte, Adolfo F. Brea Andrade, Carol E. Lépez
Fuenmayor

Servicio 4. Departamento Obstétrico del Hospital Universitario de Maracaibo, Maternidad “Dr. Armando Castillo
Plaza”. Maracaibo. Estado Zulia

RESUMEN: Se reporta caso de paciente de 31 afios de edad (Il gesta, | para), con embarazo no
controlado, quien acude a la emergencia del Departamento Obstétrico del Hospital Universitario de
Maracaibo, Maternidad “Dr. Armando Castillo Plaza”, con embarazo de 40 semanas, presentacion
podalicay trabajo de parto. Serealiza cesarea segmentaria, obteniéndose recién nacido vivo, femenino.
Peso: 4 200 g, Talla: 53 cm. EIl examen fisico mostr6 anomalias multiples en cintura pélvica
caracterizadas por duplicacién de miembros inferiores, articulados en nimero de 3. Actualmente se
encuentra en condiciones clinicas estables. Se le realizé desarticulacién de los miembros adicionales
y se encuentra en espera de estudios complementarios a fin de elaborar una prétesis funcional para su
caso.

Palabras clave: Gemelos fusionados. Duplicacién de érganos. Duplicata incompleta. Dipygus.

SUMMARY: Case is reported of patient of 31 years of age (gravida Il, para 1), with not controlled
pregnancy who went to the emergency of the Obstetric Department of the University Hospital of
Maracaibo, Maternity “Dr. Armando Castillo Plaza” with pregnancy of 40 weeks, breech presentation
and labor. A cesarean section was performed, obtaining a live female newborn. Weight: 4 200 g.
Height: 53 cm. The newborn physical examination showed multiple anomalies in pelvic waist characterized
by duplication of legs, articulated in number of 3. At the moment she was under stable clinical
conditions. A separation of the abnormal members was carried out, and she is waiting for complementary
studies in order to elaborate a functional prosthesis for her case.
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INTRODUCCION

Laduplicataincompleta (Dl), es unarara entidad, Experimentalmente, se ha podido reproducir en
forma parte de lo que se ha denominado gemelos anfibios por constriccion de blastémeKas)y se ha
unidos o fusionados (Gf). Se producen por la descrito en ratones, una forma de duplicacion
separacion incompleta del disco embrionario luego originado por el gen mutante de la desorganizacion
deldia 13 de la fecundaci¢n-3). Constituye unade  delraton homélogo al del ser humano (Gmdtil).
las formas mas severas de Gf, porque la division es Este gen origina un sindrome que se caracteriza, por
muy tardia e imcompleta, donde sélo algunos érganos producir una disrupcion de los procesos programados
y sistemas son duplicados. Se encuentra asociadaen la organogénesis, ocasionando la induccion de
con anomalias congénitas a nivel del tracto una gran variedad de anomalias en las estructuras
gastrointestinal y génitourinarid-7). derivadas de las capas germinales. Es una mutacion

Su incidencia es de 1 por cada 50 000 a 100 000 autosomica dominante, letal en homocigotos con
nacidos vivos(2,7-9), 75 % son de sexo feme- penetracionincompleta, la cual se ha estimado entre
nino, 39 % nacen muertos, y de ellos 34 % mueren en 1 %-15 % y expresion variable en heterocigotos. Su
el primer dia de vidé2,3,7-10) aparicion es esporédica en ratones y humgnh®)s

Presentamos un caso de duplicata incompleta
atendida en nuestro centro, la conducta seguiday los
resultados obtenidos.
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DESCRIPCION DEL CASO

Paciente de 31 afios de edad, Il gesta | para.
fecha de ultima menstruacion (FUM): 04/02/01.
Consulté aemergencia del Departamento Obstétrico
del Servicio Autbnomo Hospital Universitario de
Maracaibo, Maternidad “Dr. Armando Castillo
Plaza” (MACP) el 01/11/2001 a las 12:00 pm por
presentar pérdida de liquido a través de genitales
desde las 8:00 am del mismo dia.

El examen fisico, reporté: buenas condiciones
generales, signos vitales dentro de la normalidad.
Abdomen: globoso a expensas de Utero gravido, con
feto Unico longitudinal podalico. Altura uterina: 38
cm. Frecuencia cardiaca fetal: 148 por minuto.
Tacto: cuello blando, central, borrado 80 %, 3 cm de
dilatacion, podalico, presentacion movil, membranas
rotas. Se ingresa con los diagndsticos: embarazo
simple atérmino. Ruptura prematura de membranas.

La paciente no refiri6 antecedentes personales y
familiares de importancia, asi como exposiciéon a
drogas, radiaciones, u otras sustancias. Embarazo
no controlado. Edad de embarazo: 38,5 semanas por
FUM. La ecografia noreporté hallazgos anormales. Figura 1. Recién nacido dipygus. Noétese la presencia de

El trabajo de parto se desarrolla en forma térpida cinco miembros por debajo de la linea media.
porlo cual, se realiza cesarea segmentaria a las 2:14
pm, obteniéndose recién nacido vivo femenino. Peso:
4 200 g, talla: 53 cm. Apgar: 7 puntos al minuto, 9
puntos a los 5 minutos. Presenta anomalia congénita
en la cintura pélvica y miembros inferiores carac-
terizada por: mufiéon umbilical lateralizado a la
izquierda. Masa amorfa insertada en la region
hipogastrica de 12 cm de longitud, que termina en 2
esbozos con forma de manos. Por debajo de ésta, se
inserta otro esbozo de miembro inferior en actitud
de flexion hipotréfica. Del lado derecho de la
region pélvica se aprecia otro esbozo de miembro
inferior de 13 cm de longitud que termina en forma
de “pata de gallo”, apreciandose 6 dedos unidos
entre si y un dedo satélite mévil. Del lado izquierdo
se observa miembro inferior normal dotado de
movilidad (Figuras 1y 2).

A nivel urogenital se observé: genitales
femeninos externos de apariencia normal, ano
permeable con un esbozo anal del lado derecho
impregnado de meconio.

La nifia evoluciona sin complicaciones en buenas
condiciones. Al séptimo mes de vida se le realiza:
laparotomia exploradora y reseccion de miembros

supernumerarios, con los siguientes hallazgos: Figura 2. Rayos X de la parte inferior del cuerpo. Se

migmbros anteriores (supe.rnumerari_os) NO  observa la confluencia de los huesos y articulaciones en
articulados, los cuales son extirpados (Figura 2). |a hemipelvis derecha.

40 Rev Obstet Ginecol Venez



DIPYGUS

Asas intestinales delgadas de trayecto normal hasta3. Unidn superior: unién de la porciéon superior del

50 cm de la valvula ileocecal donde presenta
diverticulo de Meckel y trayecto de asa delgada
atrésica. Vejiga de calibre y capacidad normal.
Rifién pélvico con doble sistema pielocalicial, 2

cuerpo (Terata Anadidima).

3.1. Duplicata incompleta:

* Dipygus: dos pelvis, grupos de genitales, 2 pares
de piernas, una cabeza, térax y abdomen.

Uteros, uno de los cuales presenta sus anexos3.2. Duplicata completa:

completos, fistula rectovaginal.

El posoperatorio se complic6, con peritonitis, al
4° dia; mejoro con la administracion de antibiéticos
de amplio espectro y los cuidados intensivos
pediatricos. EI cuadro fue controlado y su
recuperacion completa.

En una segunda intervencién se realiz6 la
resecciéon del miembro terminado en “pata de gallo”
cuya articulacion se describié como artrogripésica,
asi como de la pierna hipoplasica e hipotréfica
dejando sélo un mufién para la futura adaptacion de
una protesis funcional segun el caso.

DISCUSION

La duplicata incompleta es un conjunto de

* Syncephalus: unién por la cara.
* Craneophagus: unién por el craneo, en la béveda.
En nuestro caso, se presentd duplicacion de
o6rganos intraabdominales del aparato digestivo, del
tracto urogenital, y presencia de miembros
adicionales localizados por debajo de la linea media,
correspondiendo a un dipygy®,7). Parece estar
asociada al Gmdhh, que al ser heterocigotos en 67 %
de los casos, se producen multiples defectos
craneofaciales, urogenitales, gastrointestinales,
hamartomas y malformaciones en los mieml§tas
Castilla y col.(10) registran entre 1967 y 1986;
33 casos de Gf en Latinoamérica, de los cuales sélo
3 fueron DI, del tipo dicephalus, pero ninguno
dipygus. Cywes y col(13) entre 1964 y 1996
registraron en Sudafrica 25 casos, de los cuales 2

anomalias congénitas, con una posible patogénesiscorrespondieron a DI tipo dipygus.

heterogénea que incluye la separacion incompleta
de gemelos monoovulares, lo que trae como

El diagnéstico se realiza esencialmente por
ultrasonido y se deben considerar los siguientes

consecuencia duplicacion de 6rganos, aparatos Y criterios: ausencia de membrana intraamniética,

miembros.

Forma parte de los denominados Gf, los cuales se

clasifican (2,7):

1. Uniodn inferior: la fusién se encuentra en alguna
parte de la porcién inferior del cuerpo (terata
catadidima).

1.1. Duplicata incompleta:

* Diprosopus: dos caras, una cabeza, un cuerpo.

* Dicephalus: dos cabezas y un cuerpo.

1.2. Duplicata completa:

e Ischiopagus: uniéon por la porcién inferior del
sacro y coccix.

e Pygopagus: union por la cara lateral y posterior

de sacro y coccix.

Unién media: la unién ocurre en la parte media

con separacion de la porcidn superior e inferior

del cuerpo (Terata Anacatadidima).

2.1. DI.

2.2. Duplicata completa:

* Thoracopagus: union por la pared costal o
toracica.

* Xiphopagus: union por la apéfisis xifoides.

* Omphalopagus: uniéon en el area comprendida
entre el ombligo y la apéndice xifoides.

* Rachipagus: unién por la columna vertebral por
encima del sacro.

Vol. 64, N° 1, marzo 2004

dificultad para estudiar cada feto por separado,

columna vertebral extrafiamente extendida, o muy
cerca o concluyente, un niamero mayor de 3 vasos en
el cordén, un corazén con camara cardiaca unica,
fusion de algun segmento corporal, o presencia de
multiples extremidades originadas de un mismo

tronco(2). No obstante nuestro caso no fue diagnos-

ticado en dicho periodo prenatal probablemente

porque el embarazo no fue controlado, y el ultra-

sonido se realizé muy superficial.

Pollaci y col.(7) realizaron el diagndstico por
ultrasonido a las 15 semanas de embarazo de un feto
DI del tipo bicéfalo. Martinez14) reporta en la
Maternidad Santa Ana de Caracas, un bicéfalo el
cual presento6 duplicacién de sus 6rganos internos,
excepto yeyuno, ileén, colon en todas sus porciones,
corazoén e higado y genitales externos femeninos.
Bracho(15) presenta un diprosopus en un embarazo
multiple. Lopez-Goémez y col(16) describen un
teratédimo, opodimo, tetraoftalmos, rinodimo, que
corresponde aunaDI. LaTorrey cdf7)realizaron
el diagnostico por ultrasonido, de dipygus en el
segundo trimestre del embarazo, el cual presentaba
seis miembros en la parte baja del cuerpo, con
duplicacion de genitales externos masculinos,
megavejiga, 3 uréteres dilatados, un rifién normal y
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un rifiébn pélvico, semejante a nuestro reporte pero
de diferente sexo. Rattany c@)una duplicacion
caudal con alteraciones a nivel gastrointestinal y
génitourinaria. Bannykhy co(l), reportaron en la
autopsia de un recién nacido duplicacién de pene,
vejiga del intestino con 2 porciones ileales, apéndice
y colon, hipogangliosis col6nica, ano imperforado
asociado a fistula rectoureteral. Ademas de otras
anomalias asociadas, que consistieron en
mielomeningocele sacro, con atrofia muscular e
hipoplasia de miembro inferior izquierdo, I6bulo
hepatico con atrapamiento del estémago y onfalocele.
Este tipo de caso, con multiples anomalias sugieren
la posibilidad de que las duplicaciones caudales, y
los Gf en general estan asociadas con el Gmdhh.
Pérez y col.(5) describen un caso de duplicacién
caudal con duplicaciones de vejiga, uretra, vagina,
Utero, genitales externos, ileon terminal, colon, recto
y ano, muy semejante a nuestro caso. Doria y col.
(18) describen un caso de DI en el cual el feto
parasito presentaba cadera, periné y miembros
inferiores unidos a la pelvis del hospedero.

La separacion de estos fetos amerita de un equipo
multidisciplinario, para evaluar la posibilidad de
supervivencia del feto hospedero en las mejores
condiciones, tal como ocurrié en nuestro caso y en
el reporte de Bankole y call9) en Costa de Marfil,
donde realizaron la desarticulacion de un feto
pygomelus. Mientras que Braun y c(0)reportan
la muerte de su paciente dipygus por infeccién e
hipertensiéon renovascular. Cywesy ¢oB)reportan
la separacion de 10 casos, de los cuales obtuvieron
una supervivencia de 9.

Todo lo expuesto coincide con lo reportado en
las clasificaciones vigentes para la descripcion de
gemelos unidos asi como con los hallazgos del caso
presentado demostrandose la similitud entre éste y
los hallados en la literatura internacional. Debemos
afladir que en la literatura internacional el reporte de
DI no supera las 100 referencias. En el ambito
nacional a excepcidn del epignato presentado por
Will y Aguero (21), y los casos de Martingz4)y
Bracho(15), los reportes corresponden a duplicatas
completas del tipo toracopagos: José Maria Vargas
en 1828, Gutiérrez y col. en 1931, Risquez en 1932,
citados por Bruni Cell{22), quien describe un caso
en 1958 y Satangelo-Parta3) en 1991.

Sin embargo, a pesar de la extensa bhibliografia
existente acerca del tema, no se consigue dar
explicacion a esta notable rareza desde el punto de
vista embrioldgico.
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Esta tendencia se mantiene mundialmente, no
obstante Lépez-Gomez y c@l6) han estimado una
incidencia de 1 por cada 12 294 nacidos vivos, lo
que representa un indicador sumamente elevado con
respecto a lo sefialado en estudios internacionales.
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