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Conjoined Twins with Different Congenital  Hear t  Anomalies 

Summary. A ease report of triplets, two of which were male conjoined twins (thoraco- 
ompha.lopagus) is presented. Only one pericardial sac was found in a common chest containing 
two hearts. Each twin had his own inferior and superior vena cava. The superior venae cavae 
fused to a common vein just before entering the Feriea.rdial sac and the inferior venae cavae 
fused behind the liver before passing through the diaphragm. There was a common liver with 
two gallbladders and separate bile-duct systems. One twin had multiple congenital anomalies : 
cor biloculare, hypoplasia of the pulmonary artery and of the ductus arteriosus, dextro- 
position and ectasia of the aorta, agenesis of one coronary artery and of the spleen. Each lung 
had three lobes. Furthermore, a mesenterium commune was found. The other twin had an 
atrial septal defect. The problems of monozygosity of conjoined twins, of hypoplasia of the 
ductus arteriosus and of agenesis of the spleen associated with congenital heart failure are 
discussed. 

Zusammen/assung. Bericht fiber mgnnliche siamesisehe ZwilIinge {Thoraco-omphalopagus) 
bei einer Drillingsgeburt. In der gemeinsamen ThoraxhShle der Zwillinge fund sich ein Herz- 
beutel, in dem zwei I-Ierzen enthalten waren. Jeder Zwilling hatte eine eigene vena cava sup. 
und inf. Sie verschmolzen miteinander dicht vor dem Eintritt in den Herzbeutel bzw. vor 
dem Durchtritt durch das Zwerchfell. Die Zwillinge besa]en eine gemeinsame Leber mit zwei 
Gallenblasen. Ein Zwilling hatte multiple MiBbildungen- Cot biloculare, Hypoplasie der 
Pulmonalarterie nnd des Ductus arteriosus Botalli, Dextropositio der Aorta, Aplasie einer 
Coronararterie, dreilappige Lungen, Mesenterium commune und Agenesie der 3[ilz. Der andere 
wies einen Septum primum-Defekt des Herzens auf. Auf die Problematik der Eineiigkeit 
siamesischer Zwillinge, die Hypoplasie des Ductus arteriosus Botalli und auf das Ivemark- 
bzw. Alienie-Syndrom wird eingegangen. 

Die H/~ufigkeit der Geburt  siamesischer Zwillinge sehwankt  zwischen 2 auf 
25000 (Adair, 1930), 2 uuf 82000 (Mortimer, 1924) und  1 auf 60000 (Potter, 1952) 
Geburten.  Aird (1959) rechnet  mi t  der Geburt  yon  insgesamt 12 siamesischen 
Zwill ingen pro Jahr  in der ganzen Welt.  Als Beispiele, die seit langem bekann t  
sind, seien bier aufgeftihrt:  die Biddendo Maids, die 1100 in Eng land  geboren 
wurden,  die Forente ine  Twins, die im 14. J a h r h u n d e r t  lebten und  die Scottish 
Brothers, die 28 Jahre  lung am Hole yon James  the Third vort Schot t land lebten 
(Aird, 1954). Die weitaus berf ihmtesten siamesischen Zwillinge waren Eng und  
Chang Bunker  (1811--1874), die diese MiBbildung in der Welt  bekann t  mach ten  
und  nach  denen sie ihren lkTamen erh id t .  

Siamesische Zwillinge k6nnen  wie folgt klassifiziert werden (Benson, I962): 
A) Symmetr isehe Zwillinge: Thoracopagus, Xiphopagus oder Sternopagus,  

Omphalopagus,  Craniopagus, Pygopagus,  Isehiopagus. 
B) Asymmetr isehe  Zwillinge z.B. f6tale Inklus ionen.  
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Aird (1959) schlug vor, siamesisehe Zwillinge un te r  einen gemeins~men Nenner  
zu bringen,  um so die Aufnahme in die Wel t l i te ra tur  u n d  die Uberprt i fung der 
Arbei ten zu erleichtern. Er  n a n n t e  sie pauschal  , ,Conjoined Twins".  U n t e r  diesem 
Namen  sind auch bereits Arbei ten erschienen (Stiggelbaut, 1958; Klein,  1964; 
Joseph, 1969; Rudolph,  1967). Un te r  siamesischen Zwillingen finder m a n  am 
h~ufigsten den Thoracop~gus mit  73%. Es folgen der Pygopagus  mi t  19To, der 
Ischiop~gus mi t  6% und  der Craniopagus rait 2% (Robertson, 1953). Iqach 
Rudolph (1967) sind 70% aller siamesischen Zwillinge weibliehen Geschlechtes. 

Eigene Beobachtung 
34j~ihrige I I I  pura mit unuuif~lliger Familienanumnese. l)ber Kinderkrankheiten konnten 

keine Anguben gemaeht werden. Mit 10 Juhren Appendektomie. Seit 1967 rezidivierende 
Ekzeme an den Beugeseiten der Extremit~ten. Keine Hypertonie, Schilddriisenerkrankung, 
Diabetes mellitus, ~ierenerkrankung oder Tuberkulose. Keine Struhlenbelastung. Kein ~edi- 
kamenten-, Nieotin- oder Alkoholabusus. 

Gyniilcologische Anamnese. Mit 13 Jahren Menurche. Monatsblutung regelm~Big ulle 27 Tage 
yon 5 Tagen Bauer. Keine Aborte. 1963 und 1969 Spontungeburt eines gesunden Knaben. 
Schwangerschaften komplikutionslos. 1971 wieder schwunger, zu Beginn der Gravidit~t, in 
Unkenntnis ihres Zustandes, relutiv viel Alkoholkonsum. Im 6. Schwangersehaftsmonut Bein- 
5deme, aueh Schlafst6rungen, abet keine Schlufmittel. 

Be/und. Proteinurie mit 7 pro mille Esbuch, eine Ani~mie mit 64% Hgb und ein HIyper- 
tonus yon 160/100 mm Hg. Am 1.11.71 wurden m~Lnnliche siumesische Zwillinge nuch late- 
ruler Episiotomie geboren. Sie lebten, wurden abet rasch cyanotisch. 5 min sp~ter wurde ein 
drittes mi~nnliches Kind entwickelt, ftir das ein Apgar yon 9 uusgerechnet wurde. Es war 
48 cm lung und 2450 g schwer 1. Die siamesischen Zwillinge starben eine Stunde spi~ter infolge 
Herz- and Kreislaufversagens. Der fiberlebende dritte S~ugling hat sich bisher (2 Jahre) 
normal entwickelt. 

Obdulctionsbe/und. Siumesische Zwillinge (Thoraco-omphalopugus) yon zusammen 3450 g 
Gewicht und 44 bzw. 45 cm L~nge. KnScherne und Weichteilverschmelzung in der Puru- 
sternal- und Puravertebrullinie yon den Schlfisselbeinen his dicht unterhalb des Nubels. Nur 
eine Nubelschnur vorhunden, die drei GefiiBe enthi~lt. Ausgepr~gte Cyanose beider Zwillinge. 
Gemeinsame Thoraxh6hle yon der BuuchhShle durch ein intaktes Zwerchfell getrennt. Ein 
gemeinsamer l-Ierzbeutel mit zwei HIerzen. Jeder Zwilling hat eine eigene Vena eava sup. und 
inf. Die oberen Hohlvenen verschmelzen untereinander dicht vor dem Eintritt in den Herz- 
beutel, die unteren hinter der Leber unterhalb des Zwerchfells. Die Vorh6fe stehen dutch die 
gemeinsamen Hohlvenen miteinander in Verbindung (Abb. 1). Beide Zwillinge haben eine 
gemeinsame Leber mit zwei Gullenblasen. Sie liegt in der Mitre der beiden LeibeshShlen. 

Zwilling A. 44 cm lang. Beide Hoden descendiert. Cot biloculare. In den Vorhof mfinden 
die vier Lungenvenen ein. Die Atrioventrikularklmppe ist vierzipfelig. Es liegt eine Dextro- 
positio und Ektasie der Aorta vor. Hinter der dorsulen Aortentaschenklappe geht nut eine 
Coronararterie ab. Hypoplasie der Pulmonalarterie (Abb. 1) und nieht auffindbarer Ductus 
arteriosus Botalli. Agenesie der Milz. Beide Lungen sind dreiluppig. Mesenterium commune. 

Zwilling B. 45 em lang. Angedeutete Husenschurte mit spitz zulaufendem, hartem Guumen, 
aber ohne Knochen- oder Weichteildefekte. Beide Hoden nicht descendiert, l~eben den bereits 
erwahnten gemeinsamen Orgunen und Verschmelzungen des Skeletes nnd der Weichteile 
lagen ein Septum primum-Defekt des Herzens und ein noch oftener Ductus arteriosus Botalli 
~ r  �9 

Histologie. Die untersuchten Organe zeigten altersentsprechende Befunde. Die Pulmonal- 
urterie des Zwilling A wurde in Seriensehnitten untersueht. Dabei wurde der Abgang eines 
Gef~iBes mit einem Durehmesser yon 0,1 cm gefunden, das den hypoplastisehen Ductus 
arteriosus BotMli darstellt. Die Nabelschnur zeigte histologisch drei GefaBe; zwei Arterien 
und eine Vene ohne Obliteration. 

1 Fiir die ?Jberlassung der klinischen Daten danken wit Herrn Chefarzt Dr. Puuly, Evung. 
Stilt St. Martin, Koblenz. 
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Abb. 1. Herzen der siamesisehen Zwillinge. Links Cor biloculare mit hypoplastischem Ducus 
arteriosus Botalli. ZeichenerklS~rung: V.c.s.c.=Vena cava sup. communis, V.c . i . c :Vena  
cava inf. communis, V.c.=ventriculus communis, P=Arteria pulmonalis, A.d.=Atrium 

dextrum, V.d.=Ventriculus dexter, V.s.=Ventriculus sinister, A. :Aorta  

Die wiehtigsten Herzma6e der Zwillinge sind in der folgenden Tabelle zusammengestellt. 

IIerzmaBe in mm 

Zwilling A Zwilling B 

Herzbasisspitzenabstand 29 
Durehmesser des Vorhofes 17 
Kammerdurchmesser des Cor bilocul~re 17 
Durchmesser des Vorhofseptumdefektes 
Umfang der Valvula atrioventricularis communis 32 
Umfang der Mitralklappe 
Umfang der Tricuspidalis 
Wanddieke der reehten Herzkammer 
Wanddicke der linken Herzkammer 
Wanddicke des Ventrieulus communis 3--5 
Umfang der Pulmonalis 7 
Umfang der Aorta ascendens 18 

33 

13 

25 
16 
3 
4 

18 
16 

Diskussion 

Es wird in den meisten Arbeiten angenommen, dal] siamesische Zwillinge ein- 
eiig sind (Sehwalbe, 1907; Stockard, 1921; Newmann, 1940; Mortimer, 1942; Aird, 
1954, 1959 ; Collin, 1956 ; Hamilton, 1962 ; Cywes, 1964; Klein, 1964; Joseph, 1969 ; 
Oberniedermayr, 1969). Sie entstehen dadurch, dag das gesunde Ei zu einem be- 
stimrnten Zeitpunkt in seiner Entwicklung durch exogene oder endogene Faktoren 
gebremst wird (Newmann, 1940). Kommt es nach kurzer Zeit nicht zur Normali- 
sierung des Teilungslorozesses, resultiert eine inkomplette Trennung der Zwillings- 
anlage, also siamesische Zwillinge (Schwalbe, 1907; Stockard, 1921; Cywes, 1964). 
Folgende Argumente sprechen ffir diese Theorie: 
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1. Siamesische Zwillinge sind fast immer an symmetrischen Stellen miteinander 
verwachsen. Asymmetrien kSnnen durch Torsion der Verwachsungsstelle ent- 
stehen. 

2. Sie sind 5,ul3erlieh gleiehgesehleehtlich. 
3. Sie haben immer die gleichen B]utgruppen. 
4. Viele finden sieh in einer gemeinsamen AmnionhShle und besitzen nur ein 

Chorium. 
In unserem Fall wurde die Blutgruppe nicht bestimmt, die Placenta nieht zur 

Untersuchung eingesehickt. Die Nabelsehnur enthielt nur drei Gef~Be, dies ist 
eines der entseheidenden Argumente fiir eineiige Zwillinge. Ob das iiberlebende 
3. Kind dem gleichen Ei entstammte wie dig siamesisehen Zwillinge, kann nieht 
mehr entsehieden werden. 

Siamesische Zwillinge zeigen gleiche Mil3bildungen, die jedoeh bei dem einen 
Partner sts ausgeprggt sein kSnnen als bei dem anderen (Stiggelbout, 1958; 
Ito, 1963; Cywes, 1964; Klein, 1964; Robertson, 1964; Colafraneesehi, 1966; 
Hetherington, 1967; Oberniedermayr, 1969). Der Umfang der inneren Mil3bil- 
dungen ist um so grS•er, je ausgedehnter die s medialen Verwachsungen 
sind (Aird, 1959). Bisher sind aber keine F~lle bekannt geworden, in denen beide 
Zwillinge aueh bei sehr 5~nliehen Mifbildungen die v611ig gleichen Organvergnde- 
rnngen gezeigt hgtten (Ysander, 1924; Mortimer, 1942). Die bei siamesischen Zwil- 
lingen in ca. 73% beobaehtete Spiegelbildliehkeit tritt bei eineiigen, getrennten 
Zwillingen nur in 22% auf (Robertson, 1953). Auch die Tatsaehe, da~ siamesische 
Zwillinge nieht die frappierende Ahnliehkeit der iibliehen Zwillinge aufweisen, 
ffihrte dazu, dal3 an ihrer Entstehung aus einem Ei gezweifelt wurde (Herxheimer, 
1932; Aird, 1959; Hudson, 1964). Diese Autoren halten es for mSglieh, dab zwei 
getrennte Blastomeren miteinander verschmelzen. 

Ein doppeltes Herz oder wenigstens Verdoppelung einzelner Teile finder sich 
bei Doppelmil3bildungen, je naehdem, ob zwei getrennte oder ein gemeinsehaft- 
liehes Herz angelegt ist (Sehwalbe, 1907; Herxheimer, 1909; Goerttler, 1967). In 
unserem Fall wurde bei dem einen Zwilling eine sehwere Herzmil3bildung ge- 
funden, w~hrend der andere nur einen Vorhofseptumdefekt aufwies. Der offene 
Dnetus Botalli ist physiologiseh. Das Vorkommen yon angeborenen Herzfehlern 
bei Zwillingen und Mehrlingen ist oft untersueht worden (Herxheimer, 1909; 
Morison, 1949; Paes, 1956; Stadler, 1956; Uchida, 1957; Jones, 1958; Yueeoglu, 
1958; Ross, 1959; Gensini, 1961; Klein, 1964). Dabei fgllt auf, dal3 nieht beide 
Zwillinge an den gleiehen Herzfehlern leiden. Bei zweieiigen Zwillingen drangt 
sieh eine genetisehe Komponente als Ursaehe der Mil3bildung auf. Anders bei ein- 
eiigen Zwillingen, die das gleiehe genetisehe Material besitzen, hier bleibt die Frage 
noch often, weshalb der eine Zwilling auf die gleiehe Schgdigung anders reagiert 
als sein genetiseh gleicher Partner. Ross (1959) versuehte dies damit zu erkl~ren, 
dal3 nur der Fetus gesehgdigt wird, welcher der Noxe am ns gelegen ist. 
Diese Vorstellung l~f~t sieh aber nieht ohne Kritik auf siamesische Zwillinge iiber- 
tragen, bei denen nut einer einen Herzfehler aufweist, wie in den Fallen yon l~oss 
(1959) und Klein (1964). Hier k6nnte eher die Expressivitat und Penetr~nz eines 
Gens (Klein, 1964) die Ursache des I-Ierzfehlers sein. Es ist auch zu bedenken, dal3 
bei Parabiose jeder Art immer ein Individuum oder Partner dominant ist oder 
wird (Aird, 1954). Somit k6nnte der eine Zwilling im Laufe der Entwicklung intra- 
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uterin zum teratogenen Fak to r  ffir den anderen werden. Wird dieses in der De- 
terminationsperiode einzelner Organe wirksam, so entstehen komplexe Mil]bil- 
dungen (Goerttler, 1967). Die Determinationsperiode yon Herz, )Silz und Lungen 
fallen in die gleiche Zeit (Doerr, 1957; Goerttler, 1963). Die Determinat ion den 
Ductus  arteriosus Botalli soll zwischen der 4.--6.  Embryonalwoche  liegen (Breit- 
fellner, 1964). I n  unserem Fall waren diese Organe mii~bildet, so dal~ angenommen 
werden kann, dal3 ein teratogener Fak to r  zwischen der 4. uud 6. Embryonalwoche  
gewirkt hat. Ein zeitlich festgelegter Fak to r  spricht zwar ffir eine exogene Ursache 
der Mi~bildung, schlie~t jedoch eine genetische Fehlsteuerung nicht  sun. 

Bei Zwilling A liegt eine komplexe Mi~bildung vor, die auch deswegen interes- 
sant ist, well sie mit  einer Agenesie der Milz verbunden int. Uber  das Vorkommen 
yon Asplenie oder Polysplenie ist 5fter berichtet  worden (Ivemark,  1955; Goerttler, 
1958, 1963 ;Moller, 1971). Es wird Ivemark-  bzw. Asplenie-Syndrom genannt.  Da- 
bei l inden sich Mil~bildungen im Bereich der Bauchorgane wie z.B. Situs inversus 
(Goerttler, 1967). Beim Vorliegen eines Cor biloculare trifft man  nicht  selten auf 
eine Pulmonalarterienstenose und einen rechtsseitigen Aortenbogen (Campbell, 
1952; Fontana ,  1962). Bei angeborenem t terzvi t ium kann  dan Auft re teu yon  
Howell-Jol ly-KSrperchen im peripheren Blut  klinisch zur Entdeckung  einer ab- 
dominalen Mil~bildung mit  Milzagenesie fiihren (Moller, 1971). 

Beim Zwilling A konnte  der Ductus  arterionus Botalli erst in Serienschnitten 
der Pulmonalarterie  aufgefunden werden. Er  ha t te  einen Durchmesser yon 1 ram, 
so daf3 anzunehmen ist, da~ er funktionell ohne Bedeutung war. 

(Jber Fehlen oder Atresie des Ductus arteriosus Botalli ist bisher selten berichtet worden 
(Herxheimer, 1909; Powell, 1957; Breitfellner, 1964; 1VIolz, 1968). Es ist denkbar, da~ eine 
Agenesie in den bisher publizierten Arbeiten nicht vorgelegen hatte, sondern yon einer hoch- 
gradigen Hypoplasie vorget~uscht wurde, welche nur in Serienschnitten der Pulmonalarterie 
hi~tte erkannt werden k5nnen. Ob es sich nm eine Atresie oder I-Iypoplasie handelt, ist jedoch 
im Hinblick auf die h~modynamischen Auswirkungen ohne Bedeutung. Der Ductus arteriosus 
Botalli hat, wie bekannt ist, die Aufgabe, die Durchblutung der Lungen weitgehend auszu- 
schalten. Ein Fehlen des Ductus ist mit dem intrauterinen Leben nut vereinbar, wenn das 
Blut aus der rechten Herzkammer unter Umgehung der Lungen in die Aorta gelangt ()/[olz, 
1968). Diese Funktion kann durch jeden Rechts-Links-Shunt fibernommen werden, da der 
pulmonale Widerstand grSBer ist als der periphere, solange die Lungen nicht entfaltet sind. 

Bei Zwilling A in unserem Fall wurde der Ductus  Botalli durch dan Cor bilocu- 
late ersctzt, wobei die Pulmonalarterienstenose durch ErhShung des pulmonalen 
Widerstandes ffir die H g m o d y n a m i k  des embryonalen Kreislaufes yon  Vorteil war. 
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