	[image: image1.png].3

INP




	
	INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRÍA

SESIÓN ANATOMOCLÍNICA

26 DE MAYO 2011





PRESIDE: DR. GUILLERMO SÓLOMON SANTIBÁÑEZ




COORDINA: DR.  HÉCTOR A. MACIAS AVILES




PATÓLOGO: DR. MAURICIO ROJAS MARURI




TRABAJO SOCIAL: LTS ARMINDA CASIMIRO VICTORIA




RESUMIÓ: DRA. JESSICA D. SANTILLAN JUÁREZ

NOMBRE: MMV SIAMÉS 1

EDAD: 1 DÍA

GÉNERO: MASCULINO

PROCEDENCIA: TLAPA, GUERRERO 

FECHA DE INGRESO: 07.07.2010

ANTECEDENTES HEREDOFAMILIARES:

Madre de 17 años de edad, padre de 21 años aparentemente sanos, desconocen consanguinidad.  Abuelos aparentemente sanos, resto sin antecedentes de importancia.

ANTECEDENTES PERINATALES:

Producto de madre de 16 años de edad al momento del embarazo. G1, P1. Embarazo sin control prenatal, sin ingesta de multivitamínicos, aparentemente normoevolutivo, no se realizaron ultrasonidos. 

Se obtienen neonatos siameses a las 39 SDG, vía cesárea por presentación pélvica, con solo 1 cordón umbilical, se dan pasos iniciales de reanimación y PPI con bolsa y cánula endotraqueal hasta mejorar coloración,  Apgar de 3/8, Silverman 0,   peso de ambos 3990 g, talla 48 cm, requirió manejo con intubación orotraqueal por 1 día.

ANTECEDENTES PERSONALES PATOLÓGICOS:

Niega alérgicos, quirúrgicos, traumáticos, transfusionales.

PADECIMIENTO ACTUAL:

Inicio su padecimiento actual al nacimiento cuando se encuentra como hallazgo gemelo siamés variedad toracópago, con dolicocefalia, fontanela anterior de 1x1cm, frente estrecha, hipertricosis, tórax anterior fusionado con tórax del segundo gemelo, así como tercio superior abdominal hasta nivel umbilical, abdomen con red venosa colateral, extremidades sin alteraciones por lo que son  enviados al INP.

NEONATOLOGÍA (08 JULIO 2010)

Se realiza ecocardiograma encontrándose corazones independientes estructuralmente sanos, con PCA en cada uno y pericardio fusionado, ultrasonido transfontanelar sin alteraciones, ultrasonido abdominal: 2 hígados unidos por un istmo, sin dependencia y sin compartir otras estructuras. Es valorado por los Servicios de cirugía general, cirugía de tórax y cirugía plástica, se solicita angio-tomografía venosa y arterial.

NEONATOLOGÍA (13 JULIO 2010)

Presenta fiebre de 39 grados de 5 horas de duración y datos de respuesta inflamatoria sistémica, BH: Hb 16.7, hto 50, leucocitos 21,400, Neutrófilos 71% Linfocitos 19%, plaquetas 277 mil, examen general de orina normal. Es valorado por el Servicio de infectología quienes no pueden descartar infección nosocomial y dejan cobertura para Estafilococo aureus, con dicloxacilina  y cefotaxima. 

NEONATOLOGÍA (14 JULIO 2010)

Presenta desaturaciones de hasta 60% asociadas a bradicardia por lo que se proporcionó tratamiento con bolsa y mascarilla con mejoría parcial, motivo por el cual se decide colocar en CPAP y mejorar la saturación de oxígeno, también presentó crisis convulsivas tónico clónicas generalizadas por lo que se inicia tratamiento con difenilhidantoína.

CIRUGÍA (15 JULIO 2010)

Se revisa estudio de tránsito intestinal en la que se observa sistemas digestivos independientes.

NEONATOLOGÍA (16 JULIO 2010) 

Presenta aumento del esfuerzo respiratorio, acidosis respiratoria, hipotensión y llenado capilar prolongado, se realiza intubación orotraqueal y manejo con líquidos y dopamina con lo que mejora.

SESIÓN  CONJUNTA DE SERVICIOS QUIRÚGICOS (19 JULIO 2010)

Se sesiona el aspecto quirúrgico de la separación de los siameses toracópagos, se comentaron que en los estudios de imagen de ambos pacientes tienen esternón, corazón (4 cavidades), tracto gastrointestinal, así como hígado individualizado pero con istmo hepático compartido, comparten piel de la cara anterior toracoabdominal. Se consideró como prioridad terapéutica el manejo de sepsis, colocación de expansores tisulares una vez que se resuelva el proceso infeccioso.

NEONATOLOGÍA (20 JULIO 2010) 

Presenta deterioro ventilatorio y hemodinámico importante, presenta aumento de volumen en cuello y región torácica súbita  que condiciona proceso restrictivo.

SESIÓN CONJUNTA NEONATOLOGÍA, CIRUGÍA GENERAL, CIRUGÍA DE TÓRAX, CIRUGÍA PLÁSTICA Y CIRUGÍA CARDIOVASCULAR. (20 JULIO 2010).

Enterados de la mala  evolución clínica del gemelo I el cual se encuentra con diagnóstico de sepsis grave de foco pulmonar, con aumento de volumen en cuello y región torácica que requirió aumento de los parámetros de ventilación, se decide realizar cirugía por máximo beneficio para el gemelo II.

NEONATOLOGÍA (20 JULIO 2010)

Se difiere cirugía por mejoría ventilatoria en sala de operaciones, y se decide no realizar procedimiento quirúrgico  de urgencia.

EIM Y TAMIZ (21 JULIO 2010)

Se toma muestra de sangre y orina para determinación de aminoácido plasmáticos, ácidos orgánicos en orina y perfil de acylcarnitinas.

NEONATOLOGÍA (23 julio 2010)

Presenta inestabilidad hemodinámica y ventilatoria, desaturaciones, a pesar de incremento de parámetros ventilatorios;  presenta oliguria e hipotensión,  requiere aumento de dosis de aminas.

NEONATOLOGIA (27 JULIO 2010)

Presenta fiebre y leucocitosis, debido  a múltiples factores de riesgo como catéter central, ventilación mecánica, nutrición parenteral, se decidió por parte de infectología ampliar esquema con vancomicina y meropenem.

AUDIOLOGÍA (03 AGOSTO 2010)

Audición derecha normal, audición izquierda pendiente de valorar.

DERMATOLOGÍA (O4 AGOSTO 2010)

Dermatosis en extremidad superior izquierda constituida por máculas equimóticas con esfacelación central, y en brazo tercio superior neoformación eritematosa  subcutánea dura de superficie irregular  con lo que se diagnostica probables trombos sépticos. Se toma cultivo y biopsia de la lesión.

CIRUGÍA PLÁSTICA (06 AGOSTO 2010)

Se realiza colocación de expansores bilaterales en tórax anterior, sin incidentes ni accidentes.

ECOCARDIOGRAFÍA (05 AGOSTO 2010)

Comunicación interventricular membranosa grande con cortocircuito de derecha a izquierda.

Persistencia de conducto arterioso. Hipertensión arterial pulmonar severa, a nivel sistémico

Cualitativamente buena función biventricular. En cuanto a la continuidad de la pared libre ventricular del paciente con la pared libre ventricular del hermano se reportan que existen zonas en donde la movilidad es independiente una de otra con una separación minima (menos de 1mm) y existen otras porciones donde la movilidad es dependiente entre ambos ventrículos, además existe discontinuidad del pericardio en esta porción.

ECOCARDIOGRAFÍA (9 AGOSTO 2010)

Anatomía segmentaría normal, tetralogía de Fallot, comunicación interventricular, cono ventricular grande con flujo laminar de derecha a izquierda, hipoplasia severa de anillo pulmonar, estenosis subvalvular y valvular pulmonar severa, persistencia de conducto arterioso tortuoso, hipertrofia y dilatación del ventrículo derecho. Se inicia oxido nítrico.

NEONATOLOGÍA (10 AGOSTO 2010)

Se descartan émbolos sépticos por reporte de biopsia de piel,  únicamente áreas de necrosis cutánea. Cultivo de secreción con reporte de S. hominis.

SESIÓN CONJUNTA  CIRUGÍA, NEONATOLOGÍA CIRUGÍA CARDIOVASCULAR, CARDIOLOGÍA, CIRUGÍA DE TÓRAX, CIRUGÍA PLÁSTICA, ANESTESIOLOGÍA, Y CUIDADOS PALIATIVOS (10 AGOSTO 2010)

Se concluye:

· Los servicios de cirugía cardiovascular, cirugía de tórax y cirugía general están de acuerdo con la separación.

· No se puede donar piel ni otros tejidos de un gemelo a otro debido a implicaciones éticas, legales y por la viabilidad de los colgajos.

· No existe cobertura cutánea suficiente para cubrir ambos gemelos en caso de separación exitosa, se continuará expansión.

· Retirar el apoyo de oxido nítrico debido a hallazgos de tetralogía de Fallot en último ecocardiograma

CIRUGÍA PLÁSTICA  (11 AGOSTO 2010)

Piel con datos de sufrimiento, eritema y lesiones en extremidades costrosas, se difiere expansión por alto riesgo de necrosis y exposición del expansor.

COMITÉ DE ÉTICA (17 AGOSTO 2010)

Sugieren que la realización de la separación se haga lo más pronto posible ya que el transcurrir del tiempo compromete el pronóstico del paciente estable, y tomando en consideración que este paciente presenta pronóstico fatal con una cardiopatía compleja y antecedente de hipoxia perinatal. 

CIRUGÍA PLÁSTICA (18 AGOSTO 2010)

Persiste sufrimiento cutáneo en área de expansión, zona delimitada en hemitórax izquierdo en proceso de formación de costra, continua diferida la expansión y el día 20 de agosto se inicia protocolo de expansión rápida.

CIRUGÍA PLÁSTICA (25 AGOSTO 2010)

Se encuentra en condiciones generales estables en cuanto a lo ventilatorio y hemodinámico, con apoyo de aminas, afebril, por lo que se realiza separación total de órganos con duración de 12 horas  sin incidentes ni complicaciones.

CIRUGÍA PLÁSTICA (28 AGOSTO 2010)

Tórax con bolsa y sonda con salida de material gastrointestinal, en flancos y hemiabdomen inferior se encuentra datos de compromiso vascular en colgajo, órganos intrabdominales contenidos.

NEONATOLOGÍA (29 AGOSTO 2010)

Ventilatoriamente con acidosis respiratoria, hemodinámicamente inestable, se agrega falla renal,e hipoglucemias persistentes y alteraciones electrolíticas, se realiza valoración de cirugía plástica y pediátrica por sospecha de perforación intestinal la cual no se puede confirmar en ese momento.

NEONATOLOGÍA (30 AGOSTO 2010)

Taquicardia persistente, hipotensión refractaria a tratamiento, anuria, presenta bradicardia  y desaturación, se realizaron maniobras de reanimación por 15 minutos sin respuesta.
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