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RESUMEN

Introduccién: Los embarazos multiples monocigdticos
representan un desafio clinico debido al incremento en la
morbimortalidad materno-fetal. En casos excepcionales, la division
incompleta del nodo y la linea primitiva resulta en gemelos unidos
(siameses), quienes presentan una fusion variable segun el punto
de union anatémica. Entre éstos, el diprosopus constituye la forma
mas grave de duplicacion craneofacial, caracterizandose por la
duplicacién parcial o total de las estructuras faciales en un feto
con tronco y extremidades uUnicas. Caso clinico: Gestante con
embarazo controlado en quien, durante la exploracién ecografica
perinatal, se identificd calota fetal con duplicacién del craneo y del
sistema ventricular. Se observé una duplicacion facial completa
con presencia de hendidura palatina, asociado a multiples defectos
a nivel del tubo neural, toracico, cardiovascular, diafragmatico y
urinario, ademas de anomalias estructurales en el cordon umbilical
y el sistema musculoesquelético. Discusién: El diprosopus es
una malformacion extremadamente rara con una incidencia
inferior al 0.5% entre los gemelos unidos. Desde la perspectiva
embriolégica, su desarrollo se atribuye a dos mecanismos
principales: la bifurcacion de la notocorda y la sobreexpresion de
la proteina Sonic Hedgehog. En este contexto, la precision del
diagndstico prenatal mediante ecografia es fundamental, ya que
permite optimizar el manejo perinatal. Conclusion: La ecografia
es una herramienta accesible y de alta sensibilidad para la
deteccion prenatal de malformaciones craneofaciales complejas.
El prondstico del diprosopus esta directamente relacionado con
la extension de la duplicacion y la severidad de las anomalias
asociadas, lo que resalta la importancia de un diagndstico prenatal
temprano.

Palabras clave: Gemelos unidos, duplicaciéon craneofacial,
diprosopus.
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ABSTRACT

Introduction: Monozygotic multiple pregnancies present a clinical
challenge due to the increased maternal-fetal morbidity and
mortality. In exceptional cases, incomplete division of the primitive
node and streak results in conjoined twins (Siamese twins), who
exhibit variable fusion depending on the anatomical point of
union. Among these, diprosopus constitutes the most severe form
of craniofacial duplication, characterized by the partial or total
duplication of facial structures in a fetus with a single trunk and
limbs. Case report: A pregnant woman with a monitored pregnancy
was found to have a fetal calvaria with duplication of the skull and
ventricular system during a perinatal ultrasound examination.
Complete facial duplication with a cleft palate was observed,
associated with multiple neural tube, thoracic, cardiovascular,
diaphragmatic, and urinary defects, as well as structural anomalies
in the umbilical cord and musculoskeletal system. Discussion:
Dipsopus is an extremely rare malformation with an incidence of
less than 0.5% among conjoined twins. From an embryological
perspective, its development is attributed to two main mechanisms:
notochord bifurcation and overexpression of the Sonic Hedgehog
protein. In this context, the accuracy of prenatal diagnosis using
ultrasound is fundamental, as it allows for optimized perinatal
management. Conclusion: Ultrasound is an accessible and highly
sensitive tool for the prenatal detection of complex craniofacial
malformations. The prognosis for diprosopus is directly related to
the extent of duplication and the severity of associated anomalies,
highlighting the importance of early prenatal diagnosis.

Key words: Conjoined twins, craniofacial duplication, diprosopus.
INTRODUCCION

Elembarazo gemelar puede ser dicigético, donde dos évulos
son fertilizados por dos espermatozoides, o monocigotico,
donde un o6vulo es fertilizado por un espermatozoide.
Dependiendo del momento de separacion en la etapa
embrionaria, los monocigdticos pueden compartir
placenta y cavidad amnidtica, resultando en los tipos
dicoriénicos diamnidticos, monocoriénicos diamniéticos y
monocoriénicos monoamnioticos.’

Estos ultimos son poco frecuentes y se asocian a altas tasas
de complicaciones en comparaciéon con los embarazos
simples o dicorionicos. La monocigocidad, representa
un gran desafio ya que puede resultar en sindrome de
transfusion fetofetal, secuencia de perfusion arterial reversa
y los gemelos unidos 2, siendo el riesgo de muerte fetal
dos veces mayor que en los embarazos dicigoticos, al igual
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que el incremento de la mortalidad materna calculandose
2,5 veces mayor que la observada en embarazos simples,
relacionandose a factores hormonales, hemodinamicos y
mecanicos propios de la gestacion.?

En casos de gemelos unidos, ocurre una division parcial de
la linea y el nddulo primitivo a partir del décimo tercer dia
luego de la fecundacién resultando en la fusiéon en grado
variable de los fetos*, y se clasifican segun el lugar de unién
en: ventral, rostral, caudal, lateral y dorsal, siendo el tipo
mas comun el toracopago.®

El termino de “duplicacion craneofacial” se utiliza para
describir un gran numero de anomalias que van desde
formas menos graves de hendidura embrionaria facial
hasta diprosopus6 termino griego que significa duplicacion
de la cara presentandose de manera parcial o total de las
estructuras craneofaciales” con tronco y extremidades
normales. La incidencia reportada es de un caso en 180.000
a 15.000.000 de nacimientos®. Es una de las anomalias mas
raras en humanos, que ocurre en embarazos de gemelos
monocoriales monoamnioticos.®

Purbasari et al '° publicaron un caso clinico prenatal
ecograficamente planteado como una variante de Dandy
Walker y micrognatia, reevaluado a través de ecografia
3D donde asociaron rasgos faciales deformados con
paladar hendido y cabeza grande. Posteriormente a través
de resonancia magnética nuclear confirman multiples
defectos fetales asociado a duplicacion de los lébulos
frontotemporales y sistema ventricular, y a nivel facial
detectaron la presencia de 4 globos oculares.™

Recientemente, Yefter et al " documentaron la resolucidon
quirdrgica en una escolar de 7 afios de edad de una masa
mandibular congénita que no habia sido tratada desde su
nacimiento que contenia elementos faciales rudimentarios
duplicados confirmando anatomopatologicamente una
duplicacion facial parcial.™

A continuaciéon, se presenta un caso de duplicacion
creneofacial diagnosticado prenatalmente.

DESCRIPCION DE CASO CLINICO

Gestante de 25 afos, sin antecedentes patoldgicos
conocidos, Il gestas, Il partos, referida a la Unidad de
Perinatologia del Hospital Materno Infantil Dr. Jose Maria
Vargas de Valencia, estado Carabobo, como Embarazo
en segundo trimestre de la gestacion y Sindrome
polimalformativo caracterizado por duplicacion del macizo
facial, ventriculomegalia, hipertelorismo, micrognatia,
queilopalatosquisis bilateral, pielectasia renal bilateral, pie
equinovaro, arteria umbilical Unica, levocardia extrema con
tronco comun y posible canal atrioventricular.

Durante la evaluacidon ecografica en nuestra unidad se
observa feto con tronco y extremidades unicas, aumento
de la circunferencia cefalica, en el corte axial de calota
presencia de 2 craneos fusionados medialmente con doble
sistema ventricular dilatados https://youtu.be/YN_A2DIkG-8.
En el plano coronal se observan 2 rostros, cada uno con
2 orbitas, 1 nariz completa, 1 boca con interrupcion de la
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continuidad de las estructuras del labio superior, arco alveolar
y paladar de manera bilateral https://youtu.be/m-duaQPijffA.
En un corte coronal de columna se evidencia duplicacion
hasta region cervical y en el corte sagital se aprecia a nivel
toraxico inferior solucién de continuidad con protrusion de
saco herniario a través del defecto con contenido quistico y
elementos neurales https://youtu.be/FbXuCshgos8.

En corte axial de torax se aprecia silueta cardiaca
desplazada al hemitérax derecho por presencia de camara
gastrica y asas intestinales sin peristaltismo en hemitérax
izquierdo. Corazén en dextroposicion, meso apex, defecto
perimembranoso del tabique interventricular y doble tracto
de salida de ventriculo derecho. En corte axial de abdomen
se aprecia ausencia de camara gastrica, dilatacion de vias
urinarias superiores y arteria paravesical Unica.

En las extremidades inferiores se evidencia desplazamiento
medial de ambos pies, observando en el eje longitudinal la
planta del pie y los huesos largos simultaneamente. Placenta
unica. Indice de liquido amnidtico 28,4, con maximo bolsillo
vertical de 9,4. Por lo que se concluye estudio ecografico
bajo la impresion diagnostica de gestacion intrauterina
multiple doble monocorial monoamniotica de 27 semanas
mas 2 dias (siameses unidos): Duplicacién facial completa
tipo diprosopus. Defecto del sistema nervioso central:
Ventriculomegalia bilateral en ambas calotas.

Defecto del tubo neural: Mielomeningocele toracico. Defecto
facial: Queilopalatosquisis bilateral en ambos rostros. Defecto
diafragmatico: Hernia diafragmatica izquierda. Defectos
Cardiacos: Comunicacioén interventricular perimembranosa
y doble tracto de salida del ventriculo derecho. Defecto de
vias urinarias superiores: Pielectasia renal bilateral. Defecto
estructural de cordon umbilical: Arteria umbilical Unica.

Defecto musculoesqueletico: Pie equinovaro.
Polihidramnios. Adicionalmente paciente trae laboratorios
que reportan uroanalisis con leucocitos incontables y a la
evaluacion ginecolégica se evidencia leucorrea grumosa no
fétida, por lo que se indica tratamiento médico ambulatorio
con antibioticoterapia empirica via oral y évulos vaginales.

Después de 5 dias de la evaluacién en la unidad, paciente
refiere contracciones uterinas dolorosas y perdida de liquido
a través de genitales por lo que se traslada a la emergencia
obstétrica del mismo centro donde ingresan en trabajo
de parto bajo la conducta de interrupcion de la gestacion
por via alta. Es llevada a mesa operatoria donde realizan
cesarea segmentaria obteniendo liquido claro sin grumos,
recién nacido masculino, sin llanto, con movimientos
respiratorios presentes, disminuidos, quejido respiratorio, se
constata hallazgos de duplicacion facial, queilopalatosquisis
bilateral en ambos rostros, tronco uUnico, 2 extremidades
superiores y 2 inferiores (Figura 1), espina bifida (Figura 2),
recibiendo cuidados propios neonatales, sin embargo, 10
minutos después del nacimiento se produce el fallecimiento
del neonato.

Bajo protocolos institucionales y consentimiento informado
por parte de los progenitores se realiza autopsia a
recién nacido verificandose los siguientes hallazgos:
El examen fisico macroscépico revelo un craneo Unico
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con ensanchamiento del diametro biparietal (Figura 3).
Duplicaciéon completa de la base del craneo con presencia
de 2 sillas turcas y duplicacién de los agujeros Opticos
(Figura 4).

En el sistema nervioso central se identifico duplicacion de las
estructuras de la linea media incluyendo 2 cuerpos callosos,
2 sistemas ventriculares y 4 lobulos frontales. 4 cavidades
orbitarias completas dispuestas en 2 ejes paralelos, con
globos oculares de morfologia normal. Presencia de 2
estructuras nasales independientes. 2 cavidades orales
con solucién de continuidad en labio superior y paladar,
de manera bilateral. Tronco Unico con un solo cuello, sin
evidencia de duplicacion traqueal ni esofagica. Corazdn
en hemitérax derecho con asas intestinales en hemitérax
izquierdo (Figura 5). Genitales externos de aspecto
masculino. Solucidon de continuidad en columna toracica
con exposicion de tejido neural. Extremidades inferiores
deformes con desviacion medial de los pies. Concluyendo
la autopsia con diagndstico de: Diprosopus Tetraophthalmos
caracterizado por duplicacion del eje cefalico con presencia
de 2 caras y un solo cuerpo asociado a hernia diafragmatica
y mielomeningocele.

Figura 2. Defecto en columna lumbar
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Figura 5. Organos Toraco-Abdominales
DISCUSION

El diprosopus representa una de las variantes mas
excepcionales de gemelos unidos, con una incidencia
inferior al 0,5% de estas malformaciones. En este reporte,
la presencia de cuatro globos oculares (tetraoftalmos)
asociados a una estructura craneal Unica clasifica al
neonato como una duplicacién facial simétrica. A diferencia
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de lo reportado por Purbasari et al.," quien describié
rasgos faciales completos y duplicacion de estructuras
intracraneales mediante resonancia magnética, nuestro
diagnostico se basé exclusivamente en la evaluacion
ecografica prenatal. Por otro lado, el caso posnatal
presentado recientemente por Yefter et al.,"" destaca que las
formas parciales pueden permitir la supervivencia a largo
plazo; un prondstico opuesto al observado en nuestro caso,
lo que refuerza que las duplicaciones faciales completas
suelen ser incompatibles con la vida debido a las graves
anomalias estructurales asociadas.

Desde una perspectiva embriolégica, se han propuesto
dos posibles mecanismos que conducen a la formacién de
diprosopus. El primer mecanismo es la bifurcacion craneal
de la notocorda durante la neurulacion. Esta bifurcacion
provoca que dos ejes vertebrales y placas neurales se
desarrollen uno junto al otro. Por otra parte, estudios
recientes han propuesto un aumento en la expresion de la
proteina sonic hedgehog durante la balstogenesis, esencial
para el patron craneofacial durante el desarrollo' pudiendo
ser responsable de la expansion del campo frontal y la
consecuente duplicacion de las placodas 6pticas.

En este caso, el diagnostico prenatal de polihidramnios
coincide con lo descrito por diversos autores, sugiriendo
que la malformacién facial impidié una deglucion adecuada
del liquido amnidtico, actuando como un signo de alarma
temprano para la busqueda de anomalias craneofaciales
complejas.

La relevancia de este reporte radica en la precision del
diagnostico prenatal mediante ecografia convencional,
técnica que permitié identificar con antelacion los rasgos
anémalos confirmados tras el nacimiento. Esta deteccion
temprana fue determinante para planificar una transicion
humanizada hacia cuidados paliativos neonatales
inmediatos. Si bien la historia natural del diprosopus suele
conducir a la muerte fetal intrauterina, la identificacion
oportuna en este caso facilitd un proceso de toma de
decisiones basado en un enfoque ético y clinicamente
informado. Esto no solo beneficié el asesoramiento a los
familiares y la coordinacién del equipo multidisciplinario,
sino que también permitid optimizar la atencion perinatal y
evitar intervenciones obstétricas innecesarias.

CONCLUSIONES

La ecografia bidimensional es la herramienta de cribado mas
costo-efectiva y accesible para la deteccion temprana de
anomalias craneofaciales complejas. Este caso demuestra
que un examen ecografico sistematico y detallado es
suficiente para identificar marcadores de duplicacion facial,
permitiendo un diagndstico preciso.

El pronédstico del diprosopus esta relacionado a la
extension de la duplicacion y a las malformaciones
sistémicas asociadas. En variantes con tetraoftalmos, la
incompatibilidad con la vida es muy probable debido al
compromiso severo del sistema nervioso central. Por tanto,
el diagnéstico de diprosopus debe ser considerado un
indicador de mal prondstico perinatal.
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