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Resumen
Introducción: durante el examen de pediatría, genética, ecográfico o de anatomía patológica de fetos 
de gestaciones gemelares, suelen aparecer interrogantes en el diagnóstico diferencial, especial-
mente cuando los casos se asocian con maceración, malformaciones o duplicación de estructuras. 
Objetivo: proponer un algoritmo para el enfoque de la autopsia perinatal en gestaciones múlti-
ples de difícil diagnóstico. Materiales y Métodos: estudio observacional descriptivo del universo 
de gestaciones gemelares vistas en el Departamento de Patología del Hospital Universitario San 
Ignacio (husi) entre 2 007 y 2 013. Definimos como “gestación múltiple de difícil diagnóstico” 
aquella en la que el examen del (de los) feto(s) planteó uno de los diagnósticos diferenciales: feto 
macerado/evanescente, gemelo siamés, fetus in fetu, feto acárdico o teratoma congénito. Se rea-
lizó el estudio anatomopatológico y junto con la literatura revisada, los gemelos se analizaron y 
clasificaron según el algoritmo propuesto. Resultados: hubo 59 casos de gestaciones gemelares 
en las que al menos uno de los fetos requirió autopsia perinatal. Las principales causas de muerte 
fueron las infecciones ascendentes seguidas del síndrome de transfusión feto-fetal. Como ges-
taciones múltiples de difícil diagnóstico observamos tres fetos acárdicos y ocho fetos macerados. 
Se aplicó el algoritmo propuesto en este artículo. Conclusiones: el diagnóstico en las gestaciones 

*  El trabajo tuvo una presentación previa en el VIII Congreso Estudiantil Javeriano de Medicina, Bogotá, 2015, con el título Diagnóstico 
diferencial en gestaciones múltiples complicadas en la modalidad de póster. 
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gemelares puede ser en ocasiones difícil. Identificamos los aspectos más importantes a tener en 
cuenta de la historia clínica y de la autopsia perinatal para llegar al diagnóstico definitivo. Desa-
rrollamos un algoritmo para ser aplicado en estas circunstancias durante las autopsias perinatales.

Palabras clave: enfermedades en gemelos, gemelos siameses, teratoma, gemelos monoci-
gotos, gemelos dicigotos, mortinato.

Abstract
Introduction: During pediatric, genetic, sonographic, or pathological anatomy examination on 
complicated twin gestational fetuses, questions arise concerning differential diagnosis, especia-
lly when cases are associated with malformations, maceration of several months duration, or 
complex structural duplications. Objective: To propose an algorithm for approaching perinatal 
autopsy in complicated multiple gestations. Materials and Methods: Descriptive observational 
study on twin gestations seen in the Hospital Universitario San Ignacio (husi) in 2007-2013. 
We defined “complicated twin gestation” as one in which an examination of the fetus or fetuses 
raised one of the following differential diagnoses: macerated fetus, conjoined fetuses, fetus in 
fetu, acardiac fetus, or congenital teratoma. An anatomopathological study was performed and 
twins were classified according to the proposed algorithm. Results: Analysis of 59 cases in which 
at least one fetus required a perinatal autopsy. The leading causes of death were ascending infec-
tions and fetal-twin transfusion syndrome. Among complicated multiple gestations we observed 
eight fetuses including three acardiac macerated fetuses. We applied the algorithm proposed in 
this article. Conclusion: Diagnosis in twin pregnancies can sometimes be difficult. We identify 
the most important aspects of medical records and perinatal autopsy to be considered in reaching 
a definitive diagnosis; we develop an algorithm to be applied in these circumstances.

Keywords: Diseases among twins; conjoined twins; teratoma; twins, monozygotic; twins, 
dizygotic, stillbirth.

Resumo
Introdução: durante o exame de pediatria, genética, ecográfico ou de anatomia patológica de fetos 
de gestações gemelares, costumam aparecer interrogantes no diagnóstico diferencial, especialmente 
quando os casos se associam com maceração, com malformações ou com duplicação de estruturas. 
Objetivo: propor um algoritmo para o enfoque da autopsia perinatal em gestações múltiplas de 
difícil diagnóstico. Materiais e Métodos: estudo observacional descritivo do universo de gestações 
gemelares vistas no Departamento de Patologia do Hospital Universitário San Ignacio (husi) entre 
2007 e 2013. Definimos como “gestação múltipla de difícil diagnóstico” aquela na que o exame 
do(s) feto(s) apresentou um dos diagnósticos diferenciais: feto macerado/evanescente, gêmeo sia-
mês, fetus in fetu, feto acárdico ou teratoma congênito. Realizou-se o estudo anatomopatológico 
e junto com a literatura revisada, os gêmeos se analisaram e classificaram segundo o algoritmo 
proposto. Resultados: houve 59 casos de gestações gemelares nas que pelo menos um dos fetos 
requereu autopsia perinatal. As principais causas de morte foram as infeções ascendentes segui-
das da síndrome de transfusão feto-fetal. Como gestações múltiplas de difícil diagnóstico obser-
vamos três fetos acárdicos e oito fetos macerados. Aplicou-se o algoritmo proposto neste artigo. 
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ayudar a clasificar las gestaciones gemelares de 
difícil diagnóstico.

Materiales y métodos
Estudio observacional descriptivo de los casos 
recibidos en el grupo de patología perinatal 
del Departamento de Patología del husi. Se 
observó la totalidad de los casos de gestaciones 
múltiples recibidas entre 2007 y 2013, se anali-
zaron y clasificaron con base en el protocolo de 
necropsia y la historia clínica. Se hizo análisis 
demográfico de los mismos, que incluyó la edad 
materna, la paridad materna, la edad gestacio-
nal, el sexo fetal, el grado de maceración, el 
diagnóstico principal (causa de muerte) y las 
alteraciones del cordón umbilical. Los casos 
fueron tabulados e incluidos en una tabla de 
Excel®. Los rangos de edad de los fetos fueron 
determinados con base en las tablas de creci-
miento fetal existentes en la literatura (1). Las 
autopsias fetales contaron con autorización de 
los padres y todas correspondieron a muertes 
naturales. Nuestra solicitud de autorización 
de necropsia fetal incluye la autorización para 
toma de fotografías científicas, estudios ico-
nográficos y muestras de tejido. A los padres 
rutinariamente se les pregunta si este material 
puede usarse en estudios futuros que cumplan 
con las indicaciones de confidencialidad de la 
información. Para el caso de madres menores de 
edad, ellas son consideradas “menores adultos” 
por la ley y se les preserva la potestad sobre 
sus hijos. Los mortinatos y fetos participantes 
según nuestra legislación son anónimos por 

Introducción
El examen de especímenes de patología en 
embarazos gemelares plantea en algunas oca-
siones diagnósticos diferenciales que pueden 
hacer difícil el abordaje, dentro de este grupo 
están incluidos los fetos siameses, los fetos 
acárdicos, las teratomas congénitos, los fetus 
in fetu, además de los cambios por maceración. 
Los gemelos sometidos a autopsia pueden pre-
sentarse con muerte de uno de ellos y la subsi-
guiente maceración del gemelo puede cambiar 
la morfología hasta el punto de plantear que se 
trata de un feto acárdico: el feto acárdico puede 
ser tan pequeño o tan grande y amorfo como un 
tumor; por su parte, un tumor congénito puede 
ser tan bien formado y estar tan adherido como 
un siamés o como un fetus in fetu. Para abordar 
estos casos se encuentran descripciones de difi-
cultades aisladas y criterios para algunas enti-
dades pero no existe en la literatura una guía 
unificada de estas. El presente artículo tiene 
como objetivo proponer un algoritmo diag-
nóstico en autopsias perinatales de embarazos 
gemelares de difícil enfoque desde el punto de 
vista de patología; esta problemática se observa 
también en el análisis de los mismos casos 
durante ecografías, radiografías o en la con-
sulta genética. Para ello analizamos el perfil de 
mortalidad en gestaciones gemelares visto por 
el grupo de patología perinatal del husi, eva-
luamos su complejidad diagnóstica, revisamos 
la literatura y finalmente planteamos algunas 
definiciones y desarrollamos un algoritmo para 

Conclusões: o diagnóstico nas gestações gemelares pode ser em ocasiões difícil. Identificamos os 
aspectos mais importantes a ter em conta da história clínica e da autopsia perinatal para chegar 
ao diagnóstico definitivo; desenvolvemos um algoritmo para ser aplicado nestas circunstâncias 
durante as autopsias perinatais. 

Palavras-chave: doenças em gêmeos, gêmeos siameses, teratoma, gêmeos monozigóticos, 
gêmeos dizigóticos, natimortos.
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principio (2). El trabajo cumplió con las consi-
deraciones éticas dispuestas en la Resolución 
008430 de 1 993 del Ministerio de Salud y en la 
Ley 84 de 1 989, y fue aprobado por el comité de 
ética de la Facultad de Medicina de la Pontificia 
Universidad Javeriana-Hospital Universitario 
San Ignacio.

Se incluyeron todos los casos clasifica-
dos como gestaciones gemelares en las que 
al menos uno de los gemelos fue sometido a 
autopsia clínica. Se definió como “gestación 
múltiple de difícil diagnóstico” aquella en la 
que el examen del (de los) feto(s) planteó uno 
de los diagnósticos diferenciales expuestos (feto 
macerado/evanescente, gemelo siamés,  fetus in 
fetu, feto acárdico, teratoma congénito).

Para ilustrar todos los casos que hemos 
conocido, algunas fotografías anónimas que 
se presentan pertenecen a casos consultados al 
grupo del husi y no se reflejan en las estadís-
ticas propias del servicio. Todas las fotografías 
y tablas son originales del grupo. El husi tiene 
el sesgo de selección de ser un hospital de alta 
complejidad obstétrica y de referencia y con-
sulta en patología perinatal; por ejemplo, las 
gestaciones gemelares analizadas en el Depar-
tamento de Patología husi en 2 013 y 2 014 
fueron 5,07 %, más alto que lo reportado para 
el país en general (0,1 %)(3). 

Para la construcción del algoritmo, se realizó 
una búsqueda de literatura en las bases de datos 
Hinari y Pubmed con las palabras clave: acar-
diac twin, conjoined twins, congenital tera-
toma, fetus in fetus, macerated co-twin. Se 
revisaron artículos en inglés y en español sin 
restricción de año. Con el bagaje teórico más la 
experiencia de los casos recibidos y los consul-
tados de otros centros se propone un algoritmo 
diagnóstico donde se recalca la información 
clínica, iconográfica y de hallazgos durante la 
autopsia (positivos y negativos), que son rele-

vantes para llegar al diagnóstico más probable 
y, además, disponible en nuestro medio. 

Así, se tuvieron en cuenta fotografías, exa-
men topográfico detallado, características de las 
estructuras faciales, presencia de extremidades 
y disección adaptada al caso en la que se espe-
cificó: presencia/ausencia de axis, presencia/
ausencia de cordón umbilical, estado de mace-
ración,  presencia/ausencia de órganos, dupli-
cación de estructuras, puntos de fusión entre 
fetos y otras anormalidades. En la microscopía 
se comprobaba la impresión macroscópica de 
la correspondencia de los órganos. Se fue espe-
cífico en las estructuras en las que se tuviera 
duda sobre a que correspondían, para proce-
sarlas individualmente anotando exactamente 
su posición, para realizar una reconstrucción 
total del caso. 

Resultados
El registro comprendió 59 individuos que llega-
ron para estudio anatomopatológico (autopsia); 
de estos casos algunos (se debe incluir el por-
centaje con la frecuencia absoluta) tenían los 
dos gemelos fallecidos y otros tenían un her-
mano vivo. Todos los casos de autopsia llegaron 
acompañados por la placenta. Los hallazgos de 
la placenta, macroscópicos y microscópicos, 
se analizaron siempre en conjunto con los 
hallazgos de la autopsia, complementando la 
interpretación de los diagnósticos finales. La 
población objeto correspondió a este grupo 
de pacientes sometidos a autopsia clínica. En 
la tabla 1 se resumen las características de la 
población. No observamos predominancia en la 
frecuencia de alguno de los sexos. La mayoría 
fueron abortos tardíos (entre 12 y 22 semanas 
de gestación). La principal causa de muerte 
fueron las infecciones ascendentes (corioam-
nionitis aguda, funisitis aguda) seguidas del 
síndrome de transfusión feto-fetal. El resto de 
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diagnósticos principales también se leen en la 
tabla 1; hubo complicaciones del cordón umbi-
lical y trastornos hipertensivos del embarazo  
(a pesar de que la población era especialmente 
de segundo trimestre); infecciones transpla-
centarias storch tuvieron baja frecuencia y los 
casos son previos a la epidemia de Zika.

Entre las gestaciones gemelares, cuyo diag-
nóstico fue complejo desde el punto de vista de 
la anatomía patológica, hubo:

•	 Tres individuos acárdicos, en dos de estos 
casos los hermanos sobrevivieron y en el 
tercero, ambos gemelos fallecieron (tabla 2). 

Tabla 1. Características de los embarazos gemelares husi 2007-2013

Variable
Fetos con respectiva placenta 

(n=59) n (%)

Sexo

Femenino 27 (45,76)

Masculino 27 (45,76)

No determinable (nd) 5 (8,48)

Sin dato 0 (0)

Edad gestacional

2-8 2 (3,39)

9-12 4 (6,78)

13-22 31 (52,54)

23-35 19 (32,21)

36-40 1 (1,69)

>40 2 (3,39)

Sin dato 0 (0,0)

Diagnóstico principal

Abruptio 4 (12,90)

Acárdico 3 (5,08)

Accidente del cordón 2 (6,45)

adam 1 (3,23)

Otras alteraciones del cordón 4 (12,90)

Cromosómicos 4 (12,90)

Infecciones ascendentes 11 (35,48)

Malformaciones 5 (16,13)

Síndrome de transfusión feto-fetal 8 (25,80)

the 2 (6,45)

Otros 14 (23,73)

Edad de la madre

<18 0 (0)

18 - 35 27 (87,10)

>35 4 (12,90)

adam: deformidades, adhesiones y mutilaciones amnióticas. the: Trastorno hipertensivo del embarazo. Accidente del cordón: Circular apretada, nudo verdadero o compresión del cordón. Otras 

alteraciones del cordón como causa de muerte: inserciones anormales, enrollamiento anormal. *Hay gemelos con Hermano vivo
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•	 Ocho fetos macerados —contabilizándose 
16 individuos, en conjunto con sus her-
manos—. De los ocho fetos con muerte 
intrauterina la maceración fue moderada 

en dos y severa en seis. En dos de los casos 
de fallecimiento hubo síndrome de transfu-
sión feto-fetal y en cuatro, alteraciones del 
cordón umbilical que explican la muerte. 

Tabla 2. Embarazos gemelares con feto acárdico

No Edad
Paridad Sexo Semanas 

gestación
Maceración Dx. principal Subcategoría alt cu

Vivo

1 27 G2P0E1 nd nd Intensa Acárdico Amorfo iv No

1 27 G2P0E1 F 39 No rciu No aplica im Sí

2 18 G1P0 F 20 Intensa Acárdico Acéfalo iv No

2 18 G1P0 F 22 Ligera Normal No aplica no No

3 26 G5P4 nd nd Moderada Acárdico Anceps ipm No

3 26 G5P4 M 30 No Normal No aplica ipm Sí

Dx Ppal: Diagnóstico principal; alt cu: Alteraciones del cordón umbilical; G: Gestaciones, P: partos, E: Embarazos ectópicos, nd: No determinable, F: Femenino, M: Masculino, rciu: Restricción del 

crecimiento intrauterino, iv: Inserción velamentosa; im: Inserción marginal, ipm: Inserción paramarginal

Tabla 3. Embarazos gemelares con feto macerado

No Edad Paridad Sexo
Semanas 
gestación

Maceración Dx. principal alt cu Vivo
Peso 
(g)

1 26 G3P1A1 M 24 Intensa Alteraciones cordón umbilical No No 380

1 26 G3P1A1 M 38 No Normal No Sí 2900

2 25 G2P1 F 30 Moderada Accidente del cordón No No 940

2 25 G2P1 F 32 No Normal No Sí 210

3 31 G1P0 M 17 Intensa Infeccioso ascendente iv No 89,5

3 31 G1P0 M 39 No Normal No Sí 2850

4 30 G3P2 M 13 Intensa Infeccioso ascendente LL No 30

4 30 G3P2 F 15 No Infeccioso ascendente No SD 50

5 18 G1P0 F 36 Intensa STFF No No 820

5 18 G1P0 M 36 No STFF No Sí 2400

6 23 G1P0 F 22 Intensa Alteración cordón umbilical IM No 670

6 23 G1P0 F 34 No Normal No Sí 1570

7 31 G2P1 F 25 Intensa Alteración cordón umbilical IV No 620

7 31 G2P1 F 28 No Normal No Sí 1065

8 36 G3P1A1 M 27 Moderada STFF No No 845

8 36 G3P1A1 M 27 No STFF No Sí 1079

Edad: Edad materna; Sem: Edad gestacional en semanas; Diagnóstico Ppal: Diagnóstico principal; ALT CU: Alteraciones del cordón umbilical; G: Gestaciones, P: partos, A: Abortos, F: Femenino, 

M: Masculino, , iv: Inserción velamentosa; im: Inserción marginal, ll: Longitud largo; stff: Síndrome de transfusión feto-fetal
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Los dos restantes se asociaron con infección 
ascendente (tabla 3). 

Discusión
Las complicaciones de los embarazos gemelares 
son variadas desde el punto de vista de la obste-
tricia y la neonatología, pero también desde el 
análisis genético, embriológico y del desarrollo 
en general. Es por ello que el abordaje de tales 
pacientes debe ser integral. El embarazo geme-
lar se define como el desarrollo simultáneo de 
dos fetos en la misma cavidad uterina, la inci-
dencia de gemelos monocigóticos es constante 
en todo el mundo, aproximadamente 4:1 000 
nacimientos. La incidencia de embarazos múl-
tiples varía en relación con la edad materna, el 
uso de la tecnología de reproducción asistida 
(tra) y el origen étnico. Estos embarazos se 
asocian con una mayor tasa de morbilidad y 
mortalidad neonatal (4). En nuestra casuística 
predominaron los fetos con infección aguda; 
esto es esperable ya que las infecciones ascen-
dentes son la primera causa de muerte del 
segundo trimestre (5). En estos casos los fetos 
no presentan cambios morfológicos impor-
tantes que dificulten su interpretación, ya que 
usualmente carecen de maceración. El grupo 
que tuvo cambios morfológicos en los que se 
requirió aplicar el algoritmo por las dificultades 
en su examen fueron los fetos intensamente 
macerados (papiráceos o evanescentes) y los 
gemelos acárdicos. El principal desafío se pre-
sentó ante los fetos acárdicos, tres en total, dos 
cuyos hermanos nacieron vivos y uno donde 
el gemelo bomba falleció también. En el caso 
de las gestaciones con gemelo muerto, espe-
cialmente si la maceración es severa, incluso de 
varios meses, los cambios suelen ser muy mar-
cados; estos además pueden tener malformacio-
nes, disrupciones u otros cambios morfológicos. 
Tal como en el resto de gestaciones gemela-
res, las alteraciones en la inserción del cordón 

umbilical fueron frecuentes; este dato es de 
vital relevancia para el equipo tratante ya que 
estas alteraciones pueden ser las responsables 
de la muerte de uno los gemelos o de ambos, 
también se relacionan con las complicaciones 
de los recién nacidos, alteran la adaptación 
neonatal o causan abortos espontáneos  (6–10).

Los siguientes conceptos son necesarios 
para el abordaje: 

- Diagnóstico del feto macerado: La mace-
ración es el conjunto de cambios que se produ-
cen en el feto que fallece antes del parto en un 
ambiente líquido, usualmente aséptico y a más 
de 37º C que ocurre por la liberación de enzimas 
que causan autólisis. Estos cambios varían en 
severidad con el tiempo que ha transcurrido 
desde la muerte. Se pueden observar en el exa-
men exterior del feto, en el examen interior, en 
la microscopía del feto y en la microscopía de 
la placenta (11-14). Los primeros cambios se 
ven en la piel transcurridas al menos 6 horas 
después de la muerte in útero, se llama desca-
mación y corresponde a un deslizamiento de la 
epidermis que deja expuesto el tono rojizo de 
la dermis. La descamación aumenta y abarca 
mayores porcentajes de la superficie corporal 
con el paso del tiempo, se asocia con posterior 
formación de ampollas hasta la pérdida epidér-
mica en toda la superficie corporal y con cam-
bio en la coloración de los órganos y del tejido 
conectivo, que varía desde púrpura hasta grisá-
cea (15, 16). Hay cabalgamiento en los huesos 
del cráneo, cambios en el color de los labios y 
los ojos (17), laxitud articular y deshidratación 
progresiva hasta la momificación. En el terreno 
de los embarazos gemelares se han incluido los 
conceptos de feto evanescente (18), feto papirá-
ceo y feto compreso para describir algunos de 
los fenómenos asociados a muerte intrauterina 
de uno de los gemelos. De acuerdo a la Orga-
nización Mundial de la Salud —oms— (19), el 
feto evanescente corresponde a la desaparición 
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de uno de los embriones o del saco gestacio-
nal, en un embarazo que se había corroborado 
por ecografía como gestación múltiple; ocurre 
por un proceso de licuefacción que no supone 
ningún riesgo para el feto sobreviviente en 
las primeras 14 semanas. El feto papiráceo se 
observa pequeño y plano como el papiro, en 
este caso hay una importante deshidratación de 
los tejidos sin desaparición de los mismos (20). 
El feto compreso, se interpreta como que el feto 
sobreviviente ha ejercido compresión sobre su 
gemelo causando aplanamiento (menos noto-
rio que en el feto papiráceo) y deshidratación 
como fenómeno predominante, hay preserva-
ción de las estructuras externas. Los términos 
‘papiráceo’ y ‘compreso’ no están delimitados 
por lo que se pueden mencionar de manera 
indistinta; sin embargo, los datos antropo-
métricos y la edad gestacional pueden ser de 
utilidad para diferenciarlos (21). El dilema 
ante una gestación gemelar es observar un 
feto con morfología alterada dado el tiempo de 
retención con respecto a su hermano que llegó 
a término, hay que determinar si era un feto 
normal morfológicamente o si estaba malfor-
mado (figuras 1A y 1B). Se debe tener en cuenta 
que la edad gestacional calculada clínicamente 
puede no corresponder con la arrojada por la 
antropometría, esto se explica por el hecho de 
que la muerte intrauterina pudo ocurrir algu-
nos días o semanas antes del diagnóstico: uno 
de nuestros casos muestra diferencia de dos 
semanas entre la muerte de los dos gemelos 
(13 vs. 15 semanas). Para cuando uno de los 
hermanos alcanza el término, el gemelo res-
tante tendrá una edad gestacional diversa, no 
siempre precisable.

- Diagnóstico del gemelo siamés: Los geme-
los siameses se consideran de poca frecuen-
cia, su prevalencia se estima entre 1:50 000 a 
1:100 000 nacimientos. Como todos los eventos 
asociados con monocigosidad, ocurren de forma 

esporádica y no tienen tendencia a recurrir 
(22, 23). Los gemelos siameses resultan de una 
incompleta división del disco embrionario, la 
cual después del día 13 es usualmente incom-
pletay resulta en la fusión de los gemelos (14, 
24); además de los puntos de fusión hay diver-
sos grados de duplicación. El sitio y la extensión 
de la fusión de los gemelos son variables. La 
fusión simétrica es más frecuente que la asi-
métrica. Los sistemas de clasificación se basan 
en la región anatómica fusionada. El nombre de 
la región usualmente es seguida por el sufijo de 
origen griego pagus. Estas fusiones son usual-
mente “anterior-anterior” y pueden incluir 
más de una región corporal (14). Las fusiones 
“lado a lado” suelen comenzar en el extremo de 
la cabeza o los glúteos y tienden a ser extensas. 
Estas fusiones grandes y laterales que incorpo-
ran múltiples regiones, se nombran según la 
parte anatómica que queda separada, como en 
el caso de los siameses dicéfalos donde la fusión 
corresponde al tórax y el abdomen; los más fre-
cuentes son los siameses toracópagos (32,7%) 
y los más raros son los diprosopus (0,4%) (25, 
26) (figura 1D). Los gemelos diprosopus pue-
den tener una verdadera bifurcación axial de la 
columna vertebral que contiene dos notocordas 
completas (27). La clasificación embriológica de 
los gemelos siameses descrita por Spencer es la 
siguiente:  1) Con  unión ventral —87% de los 
casos—: cefalópagos 11%, unión desde la parte 
superior de la cabeza al ombligo; toracópagos 
19%, corazón compartido; onfalópagos 18%, 
incluye tórax inferior (Figura 1C); isquiópagos, 
parte baja del abdomen y aparato genitouri-
nario; parápagos pelvis y partes variables del 
tronco. 2) Unión dorsal —13% de los casos—: 
craneópagos 5%, bóveda craneal; raquípagos 
2%, la columna vertebral; pigópagos 6%, unión 
del sacro (28).

Por otra parte, cuando hay una conjunción 
grave los gemelos pueden fusionarse en un 
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conglomerado de tejidos que imita un emba-
razo único, lo cual puede confundirse con fetus 
in fetu o con teratoma. La búsqueda cuida-
dosa de la duplicación de las piezas anatómicas, 
incluyendo cerebro, corazón, hígado, las extre-
midades y la columna vertebral confirmará el 

diagnóstico correcto. En el grupo hemos tenido 
consulta de fetos siameses toracópagos, dicéfa-
los y diprosopus (27).

- Diagnóstico del teratoma congénito: En 
la Clasificación Internacional de las Enferme-
dades para Oncología (icd-o) y la Nomencla-

Figura 1. Gemelos en gestaciones múltiples de difícil diagnóstico

1A: Feto femenino macerado de 20 semanas de gestación, unido a la placenta. Su hermano gemelo nació normal, a término. 1B: Cara del mismo feto macerado de la Fig 1A. Note los rasgos 

indefinidos de las estructuras faciales. 1C: Vista inferior de gemelos siamenes toracofagos. Detalles de los miembros ayudan en la clasificación del tipo de gemelos siameses. 1D: Siameses 

diprosopus de 13 semanas de gestación: duplicación únicamente de la cara.  1E: Teratoma congénito intracraneano descendido al cuello. No se evidencia columna vertebral dentro de la masa. 

1F: Feto acárdico amorfo con columna vertebral, unido a la placenta. 1G: Feto acárdico acéfalo. Hermano normal nacido a término. 1H: Feto acárdico acéfalo. Hermano normal mortinato. 1I: 

Feto acárdico anceps. Hermano normal mortinato. 1J: Cara del mismo feto acárdico anceps de la Fig 1I. Note los rasgos indefinidos en la cara. Flecha delgada: esbozo de ojo. Flecha gruesa: 

esbozo de pabellón auricular. 1K y L: Feto acárdico amorfo; al corte con columna vertebral reconocible.

Nota: los fetos gemelares no incluidos en las tablas (como los siameses) son pacientes no nacidos en el husi, consultados al grupo de Patología perinatal husi.
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tura Sistematizada de Medicina (snomed) los 
teratomas se incluyen dentro de los tumores de 
células germinales (tcg), son neoplasias deriva-
das de las células germinales primordiales que 
en la vida embrionaria migran desde el sistema 
nervioso central primitivo hasta localizarse en 
las gónadas (29). Cuando migran erráticamente 
pueden formar tumores en cualquier sitio, 
predominantemente en la línea media. Una 
segunda teoría argumenta que los teratomas 
se originan de remanentes del nodo primitivo. 
En la tercera teoría se cree que los teratomas se 
deben a formación incompleta de gemelos (30, 
31). Los teratomas son los tumores más fre-
cuentes en fetos (29), su principal localización 
es en la región sacro-coccígea (40%), seguidos 
de los intracraneanos (13,3%), los cervica-
les (13,1%) y los palatinos y nasofaríngeos 
(7,7%) (32). Difieren del feto gemelar parásito 
o fetus in fetu en que carecen de axis verte-
bral y además tienen la tendencia a tener un 
crecimiento desordenado (33) (figura 1E). Los 
teratomas son usualmente benignos (34, 35), 
su potencial maligno —a esta edad en que todos 
los tejidos son inmaduros— está determinada 
por el componente de seno endodérmico (36). 
Un teratoma puede originarse en la placenta y 
simular un feto acárdico (30, 32). En nuestro 
departamento hemos tenido cuatro casos de 
teratomas congénitos, uno de ellos presentó 
complejidad en relación al diagnóstico diferen-
cial con gestación gemelar.

- Diagnóstico del feto acárdico: El feto 
acárdico es una complicación de las gestacio-
nes gemelares monocigóticas. El denominado 
‘feto acárdico’ es un feto con ausencia parcial o 
completa de estructura cardíaca (37, 38), es el 
gemelo receptor (39) y su hermano, el gemelo 
bomba (40). Se observa en una de cada 100 ges-
taciones gemelares monocigóticas —incidencia 
de fetos acárdicos 1:35 000 nacimientos— (41), 

conocido como secuencia de perfusión arte-
rial reversa por su sigla en ingles trap (42). 
La mayoría de las veces, el gemelo acárdico 
es acéfalo y tiene ausencia de extremidades 
superiores con un tronco central y presencia 
de columna. En más de dos tercios de los casos 
se encuentra un cordón umbilical con 2 vasos. 
Por ausencia entre los sistemas circulatorio y 
linfático, este gemelo frecuentemente desa-
rrolla edema subcutáneo severo y malforma-
ción linfática macroquística cervical (higroma 
quístico), lo cual puede aumentar significati-
vamente su tamaño y distorsionar aún más 
su anatomía. A pesar del nombre arcádico es 
posible encontrar en algunos casos corazón. 
Spencer et al. propusieron los criterios para 
diferenciar un feto acárdico de un teratoma:  
1) el feto acárdico está contenido dentro del 
saco amniótico; 2) está cubierto por piel normal;  
3) tiene partes anatómicas reconocibles, y  
4) está unido a la placenta por un cordón umbili-
cal acompañado de anastomosis vasculares ipsi-
laterales (43). El feto acárdico frecuentemente 
muestra columna vertebral bien desarrollada 
con costillas y una zona ósea identificable como 
base del cráneo. Pueden reconocerse huesos 
de la pelvis o huesos de las extremidades. El 
número de alteraciones en los órganos dismi-
nuye en dirección cráneo-caudal (44, 45). Mor-
fológicamente se clasifican desde 1 902 (46) en: 

•	 Acárdico acéfalo: hay ausencia de cabeza 
y órganos torácicos —65 %— (figuras 
1G y H). 

•	 Acárdico anceps: se caracteriza por pre-
sencia de cabeza y cara parcialmente 
formadas y presencia de extremida-
des superiores parcialmente formadas 
—22 %— (figuras 1I y J). 

•	 Acárdico acormus: sólo desarrollo 
cabeza, poco frecuente (5 %). 
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•	 Acárdico amorfo: Es una masa que con-
serva su estructura axial —8 %— (39) 
(figuras 1F, K y L). 

En nuestra observación tuvimos un gemelo 
amorfo, uno acéfalo y uno anceps (tabla 2).

- Diagnóstico de fetus in fetu: El concepto 
fetus in fetu o feto parásito aplica al feto gemelo 
que vive dentro de su hermano, se presenta 
usualmente intraabdominal con respecto al 
feto del que depende. Es una anormalidad rara 
que ocurre en gestaciones gemelares biamnió-
ticas, monocoriales. Se considera secundaria a 
embriogénesis anormal (47), tal fenómeno es 
controversial y probablemente es resultado de 
una división desigual de la masa de células toti-
potenciales internas del blastocisto, esto resulta 

en la inclusión de una pequeña masa dentro del 
embrión hermano. Esta interpretación hace de 
ellos parte del espectro de los gemelos siameses. 
A pesar de la discusión de si representa un tera-
toma muy diferenciado, se cree actualmente 
que puede diferenciarse de los tumores (tera-
tomas) en que en él se reconoce segmentación 
vertebral, organogénesis o ambos; además, en el 
teratoma hay un potencial maligno mucho más 
evidente del que se observa en el fetus in fetu. 
La suplencia sanguínea la obtienen usualmente 
de la arteria mesentérica superior o de los vasos 
renales. Esta condición es más frecuente en 
bebés de sexo masculino (2:1) y generalmente 
se diagnostica en el primer año de vida, aunque 
se han informado casos en adolescentes (44). 
No hubo fetus in fetu en nuestra casuística.

Diagnóstico diferencial en gestaciones 
múltiples de diagnóstico difícil

Cigocidad / 
Coriamniocidad

Examen Clínico- 
Patológico

Órganos reconocibles, 
axis y cordón umbilical 

presentes

Órganos  
desordenados sin  
cordón umbilical

Monocigotos Dicigotos

Acéfalos sin 
miembros 
superiores

Puntos de fusión 
y duplicaciones 

anatómicas

Segmentación vertebral u 
organogénesis. Localización 
en el retroperitoneo superior

Cambios autolíticos, 
fetos completos y 

deshidratados

Acárdicos 
(monocoriónicos 

biamnióticos)

Gemelos siameses 
(monocoriónicos 
monoamnióticos)

Fetus in Fetus 
(monocoriónicos 

biamniótico)

Fetos macerados 
(mono o 

dicigotos, mono o 
biamnióticos, mono 

o bicoriónicos)

Teratoma

Figura 2. Algoritmo del diagnóstico diferencial en gestaciones múltiples de difícil diagnóstico
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No siempre es fácil aplicar los criterios des-
critos porque se imbrican ciertas de las carac-
terísticas, como lo explica el Dr. Machín (48) al 
ilustrar casos de fetus in fetu en los que se debe 
diferenciar de teratomas sacrococcígeos, ya que 
como comparten ubicación pueden tener zonas 
bien diferenciadas con formación de órganos 
e incluso de extremidades. Aun así, la loca-
lización no es estrictamente igual ya que los 
fetus in fetu suelen estar en el retroperitoneo 
superior y los teratomas suelen presentarse en 
el hemiabdomen inferior, en gónadas y princi-
palmente en la zona sacrococcígea. 

Por estas dificultades en centros de referen-
cia mundial se recomienda continuar infor-
mando casos que permitan conocer más a fondo 
sobre estas complejidades de los embarazos 
gemelares, en los cuales se estudien cuida-
dosamente la morfología, las imágenes y las 
fotografías. En cada estudio debe poderse res-
ponder a los siguientes aspectos: 1) si hay una 
o dos columnas vertebrales más o menos bien 
diferenciadas; 2) si los dos cuerpos tienen rela-
ción vertical como en los diprosopus y dicéfalos 
o relación horizontal; 3) definir la segmento 
de unión en cráneo, región caudal o ventral;  
4) si los segmentos son simétricos o asimétricos 
en relación con la línea media, y 5) definir las 
zonas de mayor sobreposición. Consideramos 
como los criterios más útiles la cigosidad y la 
autopsia. Si se tiene seguridad de la cigosidad 
desde el punto de vista paraclínico, esto ayuda 
a orientar la primera línea de diagnóstico dife-
rencial. En cuanto a la autopsia, idealmente se 

debe iniciar con estudio de Rx, se recomienda 
con Faxitrón para lograr mejores imágenes de 
huesos inmaduros. Posteriormente, se deben 
realizar autopsias cuidadosas con enfoque fetal. 
Proponemos el algoritmo presetado en la figura 
2 como ayuda al diagnóstico diferencial.

Conclusión
Las gestaciones gemelares de difícil diagnóstico 
requieren un abordaje especial, interdisciplina-
rio y con ayudas iconográficas. Para su diag-
nóstico se requiere de adecuada información 
clínica e idealmente de un estudio genético, 
sobre todo en los casos en que se sospecha una 
cromosomopatía. Dentro de los hallazgos clí-
nicos más útiles está la definición de cigosidad, 
y dentro de las observaciones de la autopsia: el 
cordón umbilical, las membranas ovulares, el 
axis, la duplicación de estructuras y el grado 
de maceración. 

El algoritmo propuesto permite contribuir 
al abordaje diagnóstico y a la interpretación 
de los  hallazgos en la autopsia perinatal en 
este tipo de casos, aportando herramientas y 
conocimientos al equipo multidisciplinario 
que las atiende, que inlcuyen la consejería para 
embarazos futuros en la familia que presentó 
una gestación múltiple de difícil diagnóstico.
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