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GEMELOS DICIGOTICOS CONCORDANTES PARA
MIELOMENINGOCELE - REPORTE DE UN CASO
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RESUMEN

Los defectos del cierre del tubo neural son el segundo defecto congénito mds comn, con una incidencia de 1: 1000 nacidos vivos. Nuestro objetivo
fue describir gemelos dicigéticos concordantes para mielomeningocele, asociacién considerada rara.
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INTRODUCCION

Los embarazos multiples se han vuelto mas frecuentes en
las ultimas tres décadas, debido al mayor uso de la tecnolo-
gia de reproduccion asistida y la ocurrencia de embarazos a
una edad mas avanzada .

Los embarazos gemelares se pueden dividir y clasificar
segun su cigosidad y corionicidad. La cigosidad se refiere al
tipo de concepcion. Si los gemelos provienen de la fertiliza-
cion de dos espermatozoides y dos ovulos, se les llama ge-
melos dicigoticos o fraternos. Los gemelos monocigoticos o
idénticos se ven cuando hay fecundacion de un espermato-
zoide y un 6vulo, con la formacion de un cigoto, que luego
se somete a escision, formando gemelos. En la concepcion
espontanea, los gemelos dicigoticos son mas comunes que
los gemelos monocigoticos, en una proporcion de 7: 3 2.

La corionicidad se refiere al tipo de placentacion. En el
embarazo dicigotico, cada feto tiene su propio corion y am-
nios, es decir, es una gestacion de gemelos diamnioticos y
dicoridnicos. En el embarazo monocigotico, la corionicidad
y la amniocidad estan determinadas por el momento de la
escision. Después de que ocurre la fertilizacion de un 6vulo
por un espermatozoide, se forma un cigoto. Cuando hay un
clivaje temprano, antes de la formacion del blastocisto, es
decir, antes del 4° dia después de la fecundacion, el resul-
tado son dos blastocistos, con formacion de dos placentas,
dos amnios y dos fetos (embarazo gemelar diamniotico y
dicoriénico). Dado que el corion se forma antes que el am-
nios, si hay dos coriones, debe haber dos amnios. En caso
de escision del cigoto entre el cuarto y el octavo dia después
de la fecundacion, el blastocisto ya se ha formado y, por lo
tanto, solo hay una placenta y dos amnios (gemelos mono-

corionicos y diamnidticos). Si la escision ocurre al octavo
dia después de la fecundacion, después de la formacion del
corion y el amnios, lo que se divide es el disco embrionario.
Esto conduce al desarrollo de un embarazo gemelar mo-
noamniotico y monocorionico. Si esta separacion del dis-
co embrionario es incompleta, al 13er dia de gestacion se
produce la formacion de mellizos siameses (hermanamiento
imperfecto) 2.

La incidencia de malformaciones congénitas aumenta
considerablemente en embarazos multiples en comparacion
con embarazos unicos. Los gemelos monocigoticos tienen
mas defectos estructurales que los gemelos dicigoticos y los
unicos. Entre todas las anomalias, las que afectan al siste-
ma nervioso central se consideran las mas comunes. Entre
ellas se encuentran los defectos de cierre del tubo neural
(DCTN), como el mielomeningocele 3.

Asi, nuestro objetivo fue describir un caso raro de ge-
melos dicigoticos concordantes por mielomeningocele, cuyo
diagnostico se realizo en el periodo prenatal.

REPORTE DE UN CASO

La embarazada de 29 afios fue remitida a atencion pre-
natal de alto riesgo aproximadamente a las 20 semanas de
embarazo debido a gemelos dicoridnicos y diamnidticos
(con sexos coincidentes), hipotiroidismo materno, espina
bifida y malformacion de Arnold-Chiari tipo Il en fetos. Ella
nego haber usado suplementos de acido folico durante el
embarazo. Hacia uso de 75mcg de levotiroxina al dia para
el hipotiroidismo. El embarazo anterior habia evoluciona-
do sin incidentes, con una recién nacida sana, nacida por
cesarea. El marido de la paciente, de 32 anos, estaba sano
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y no era consanguineo. Habia antecedentes familiares de
defecto de cierre del tubo neural, en este caso una her-
mana del marido con mielomeningocele que fallecio en el
primer mes de vida.

El cribado ecografico del primer trimestre fue normal.
Las medidas de la translucidez de la nuca fueron de 1,5mm
y 1,4mm, respectivamente. La ecografia realizada a las 22
semanas de gestacion mostro, en ambos fetos, un signo de
limon y un cerebelo aplanado (signo de banana), ademas
de mielomeningocele lumbosacro. La ventriculomegalia se
verifico inicialmente solo en el segundo gemelo (el diametro
del ventriculo lateral fue de 15 mm). Los pesos fetales esti-
mados estaban en el percentil 50 (gemelo 1) y el percentil
25 (gemelo 2) (Figura 1). La ecocardiografia fetal de los ge-
melos fue normal y la resonancia magnética fetal confirmé
los hallazgos observados en la ecografia (Figura 2).

Los ninos, dos varones, nacieron por cesarea a las 38 se-
manas de embarazo. El primer gemelo nacio con un peso de
3275g y el segundo gemelo con un peso de 2545g. Ambos
tenian puntuaciones de Apgar de 9/9. Su evaluacion clini-
ca confirmo la presencia de hallazgos fetales. La evaluacion
patoldgica de las placentas también confirmé que el emba-
razo fue dicorionico y diamniotico. Ambos bebés tenian el
mismo tipo de sangre (A +). Sin embargo, eran fisicamente
diferentes. El examen complementario, mediante ecografia
cerebral, demostro la presencia, en ambos recién nacidos, de
un sistema ventricular dilatado. La correccion del mielome-
ningocele ocurrio en ambos nifios el primer dia después del
nacimiento, y se indicé la colocacion de una valvula perito-
neal ventricular.

Figura 1. Ecografia fetal realizada a las 22 semanas de gestacion
que muestra el signo del limén en el craneo (A) y mielomeningocele
lumbosacro (B y C) presentado por ambos fetos (G1: Gemelar 1y
G2: Gemelar 2).

Figura 2. Resonancia magnética fetal que muestra mielomeningocele
lumbosacro, visto a través de una vista sagital (imagen izquierda) y
una vista transversal (derecha) (las flechas indican la ubicacion de los
mielomeningoceles).

Figura 3. Aspecto posnatal de mielomeningoceles presentado por el
gemelo 1 (G 1)y el gemelo 2 (G 2).

DISCUSION
La descripcion de gemelos dicigoticos concordantes para
mielomeningocele, como se observa en nuestros pacientes,
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se considera bastante rara. En nuestra revision de la literatu-
ra, utilizando las bases de datos PubMed/MEDLINE, SciE-
LO y LILACS, identificamos el reporte de solo tres casos. *°

En los examenes ecograficos de embarazos gemelares, en
caso de observacion de diferentes sexos fetales, por defini-
cion los gemelos deben ser dicigoticos y, por lo tanto, dico-
rionicos. Si los fetos son del mismo sexo, como en nuestro
caso, la cigosidad, como la corionicidad, no se puede deter-
minar con este criterio 2. Para confirmarlo en nuestra pa-
ciente, ademas de algunos hallazgos ecograficos, se observo
una evaluacion anatomopatologica de la placenta. después
del nacimiento, lo que confirmé el hallazgo de embarazo
dicorionico.

Como se menciono anteriormente, los ninos de emba-
razos multiples tienen un mayor riesgo de tener defectos de
nacimiento. Los nacimientos de gemelos se han asociado
con todos los tipos de defectos del tubo neural. Los estu-
dios de gemelos, aunque generalmente se basan en bases
de datos muy pequenas, muestran tasas de concordancia de
DCTN del 7.7% para gemelos monocigoticos y del 4% para
gemelos dicigoticos. Por otro lado, otros estudios reportan
tasas de concordancia de hasta el 40% para gemelos mono-
cigoticos .

Los defectos del cierre del tubo neural representan un
grupo comun de malformaciones congénitas del sistema ner-
vioso central. Afectan a alrededor de 1 a 2 ninos por cada
1000 nacimientos. Sin embargo, su incidencia se ha descrito
como variable entre diferentes poblaciones. Los DCTN ocu-
rren bien inicialmente durante el embarazo, entre la segunda
y la sexta semana de gestacion, y son causados por una falla
parcial o completa del cierre del tubo neural durante la em-
briogénesis. La mayoria de los casos se presentan en forma
de anencefalia o espina bifida 8. En esta ultima se incluye el
mielomeningocele, que es el tipo de defecto que se observa
en nuestros pacientes.

La mayoria de los casos de DCTN no son sindrémicos,
es decir, ocurren de forma aislada y tienen una etiologia
multifactorial 8. En relacion con los casos sindromicos, las
alteraciones descritas incluyen ciertas anomalias cromosomi-
cas (especialmente trisomias de los cromosomas 13 y 18, y
triploidia) y algunas enfermedades genéticas, como el sindro-
me de Meckel-Gruber. Los factores ambientales relaciona-
dos con un mayor riesgo de defectos del tubo neural inclu-
yen la geografia, el nivel socioeconomico, la edad materna,
la dieta materna, la diabetes mellitus, la obesidad materna e
hipertermia y la exposicion a medicamentos, especialmente
medicamentos antiepilépticos como el acido valproico °.

En nuestro caso, creemos que principalmente dos fac-
tores pueden haber corroborado la concordancia para
mielomeningocele en ambos gemelos. El primero seria un
antecedente familiar positivo de DCTN, que afecta a un fa-
miliar muy cercano (en este caso, el tio de los gemelos). Por
ejemplo, el riesgo de recurrencia en los hermanos de un
nino con defectos del tubo neural es aproximadamente del
2 al 5%, lo que representa un aumento de mas de 50 veces

en el riesgo sobre la poblacion general '°. El segundo factor
seria la no suplementacion de acido folico, especialmente en
una familia con antecedentes de DCTN. Hoy en dia se sabe
que esto reduce el riesgo de aparicion de defectos entre un
60 y un 70%. Curiosamente, la suplementacion con harina
se realiza de forma rutinaria en nuestro pais. Sin embargo,
a pesar de la aparente reduccion en el nimero de casos de
DCTN, esto no parece ser capaz de eliminar por completo
su aparicion. Algunos autores han notado que la fortificacion
de alimentos con acido folico en los Estados Unidos resulto
en una reduccion significativa en la aparicion de espina bifi-
da, pero no fue suficiente para abolir por completo los casos.
Esto sugiere que otros factores, ademas de la deficiencia ma-
terna de acido folico, estan involucrados en la etiologia de
la espina bifida °.

También existe una creciente evidencia de que el género
del nifio influye en el desarrollo de las DCTN. Existe un
exceso de varones entre los pacientes afectados por lesiones
espinales bajas 8 como se observa en nuestros pacientes.

Tampoco se puede descartar totalmente la posibilidad de
un embarazo monocigotico. Como se indico anteriormente,
en este, la corionicidad y la amniocidad estan determina-
das por el momento de ocurrencia de la escision del cigoto.
Cuando esto ocurre temprano, antes del 4° dia después de
la fecundacion, el resultado es la formacion de dos placentas,
dos amnios y dos fetos 2, como se observa en nuestro caso.
Por tanto, aunque improbable, incluso por la discrepancia
fisica entre ambos bebés, no podemos descartar que el em-
barazo de nuestras pacientes pueda ser en realidad de tipo
monocigotico, lo que ayudaria a explicar la concordancia de
mielomeningoceles entre ellas, pues en estos casos el indice
de concordancia de malformaciones es mayor.

Por tanto, la asociacion observada entre nuestros pacien-
tes se considera rara. Sin embargo, no podemos excluir la
posibilidad de que los factores descritos anteriormente pue-
dan haber contribuido a una mayor probabilidad de afectar
a ambos fetos. Eventos relacionados con la propia gemelari-
dad, asi como otros factores genéticos intrinsecos desconoci-
dos tampoco pueden ser descartados.
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