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ANIRODUCCION

La ldentificacidon soxual e un conmplojo proceso do
diferonclaclén gque o5 afectado por numorosas variables, la
tranamigién soclal del sexo a5 una do las mias importantes. (1)
La aparjencia do los gonitales oxtornog dotermino a los
padres el Soxo asignade 4 gus hlJog, azl como su forma do
intoraccion soclal e ldontificocldn personal. l.a asichaclén
sexual antes de los {8 mesoc de edad pormite quo ol nifc
desarrolle con nrogurldad unao lmagen corporal adecuada de sl
migmo, cuande o6to no Gucede © 8o rotordo g0 generan una
gerieo do transtornos policolégicol, sociales y modicos.(3)

Monoy Y alpgunos otros autoros han obfnorvado una mayor
frecuencla doe bisoxualidad y homosoxunlidad en nifos ¥
adolotcontes con hiporplasia ndrenal congénlta-(2) En un
estudio 1llevade © cabo por Kinsey on paclonieu adultosn
sctudiande la monstruacldn, estado civil. conducta sexual ¥y
fortilidad on paclontos con hipotplasia ndronal congénita
encontrd altoraclones en ol indlco de fortilidad. gua qu do
2.5%, faltn do oxporlencias soxuales on 60X y actividad
hatarogoxual an solo 37X de las paclenton.(2Z) Existo
controverasia acorca do la posibilidad de qua éote tlpo do
conductas sgo¢ deban a influencia hormonal. Mulalkal considera
qua con mojorog rostltados do lag correcciones qulrGreicas- y
unn  supresién farmacoldglca més efoctlva do loo supraronales
88 puodan chtonor mejoros rosultados en el comportamliento de
ectas baclenten.{6) El apoyo psicolégico es Ilmpot tante para
mojorat o) sstado palcosoxual do entor paclentes.

La compleajfldad do log tranctornos !ntormoxo confundo al
personal ahcargado do oy dotecclion, pogtergandoe un
diagndotico y tratamlente oportuno. Hasta antes do 1976 ol
manojo del 1ntoraoxo 50 recomendaba que go llovars a caho en
la adolevaconcle y modlanto mGltiples procedimlentos, lo cual
ocaslona trangtornos do ldontidad., falta de adaptaclén social
y abandono houpltular1014)



El manojo do odtosn paclentos dobo do [1:34
multidipciplinarle, con 1p participacitn do Endocrinologos,
Peicologos, Cirulanos ¥y ospecinlloctas on Gon6tica. paora
llovar & cabo un estudic Intogral ¥y ennlizar la mejor
posibilldad do tratamionto de osStos paclontes.

El Cirujano o8 ol encargado de roallzar los
procedimiontos nocosarion para quo el agpocto ¥y funclonalldad
dol paclento ooo lo mds corcane ol #oxo anignado.

La evaluacidén do up raclon naclde con genitnlos omblguos
inicla con una adocuada historia ¥ oxamen fislco. dobors
insistirso on interrognr acerca de motodos do anticoncopclén,
enformededos moternas durapto o] embaraZo, ingostién do
fArmacos, alcohol 0 modicomoentos androgbnicos ¥
progogtacionalos, ptg&ggcln do alteraclonos gohitales en
femiliaros, muorto Inexpllceble de hermonos o prlgos duroanto
‘lag primeras fonmanfAgt do vide, as)l como lp oexlgtoncla de
=lnfnniudnd eh  alffun pimoebro de la familia. En ol momontoe
‘de lan exploraclédn fiolen se debe ovaluar la simetria gonital,
la preosencia do génadon ¢ mnivel ogcrotal, exceslva
pilgmentaclén de ponltales ¥y ‘dates do deshldratacidbpn. So
1lova n cabo busquoda de corpliscule do Borr, corplacuylo F,
carlotipo, dotorminacion do eloctrolitos abricos., do 17

Ihidroxi-costeroides y 17 coto-estoroldos. Se realiza busguadn
do precurgeres androgénlcos, pruebas do  rogserva gonadal,
datormipnacién do  roceptores hormpenalos, asl como de su
sonslblllidad. A continuacion ogtudioe radiolégicon
.contrastedon ¥y ultrasonido para delimitar 1a Anatomia intorna
de loo gonltalac ¥ conocor ¢l aitlo de desombocadura do la
vagina. En ocasicnos o necesarlo ol roeallzar ondoscopla o
:laparotottla para podor 1llovar a cabe una agignaclidn soxual
dol paclonte.
Cuatro principsles grupos do anormalidades pueden causaf
confuslén pars 1lan osignacldn soxual al nacimionto y ostom
‘cortespondan at
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1) Psoudohermafroditismo femonino: 2)Psoudohermafroditismo
mascullno: 3)Hermafrodltlcome vordadera y 4)Dlsgonosia gonadal
mixta. Para quo un seor humanc $eo desarrolle {enotiplicamente
como hombre o mujer unn serie do oventos debon ocurrir en la
socuencia y mwomento adecuados. E1 embrion debo de tener una
cargn cromosbmica correcto. Las celulan germinalos migraen
doade el ondodermo del saco ambrloﬁurlo hasta el plicgue
urogenital y on este lugar llovan a c¢abo 1o inducclén para ol
desarrollo de las gongdes. Estas o su voz debon produclr
hormonas b4 los receptores tisulares dobon responder
apropladamentes a las hormonas soCretadas quo parmitan o
inhiven el desarrollo de los gonadac y conductos penitalos.
51 cualquiorn de entos evenios falla o se llove a cobo
tardianonte o} resultede eo un paclionte ¢on fenotipa anormal.

Las caracteristicas mnis lmportantes do los cuatro grupos
principalos de iptorasoxo son:

El Pacudohermafroditismo masculino so refiere a paclented
con cariotlpo 46XY pere que tienen una mascudlinizacién
doficlente do lor penitalos extornos esto so puede deber npi
1.)Produccién lnpsuficlonte de testosterona por defectom on la
biosfntesis. 2.)lncapacidad del organo blanco pora convertir
1a tastosteronn a dehldrotestostorona ¥ 3.) Deflclencia on
los receptores androgonicos y de la hormona antimilileriana.
Estod carrosponden o defectos enzimbticos, doflciencla de b
alfa reductaca © n sBindromes como ol de Gllbert-Drey{us,
Lubs ‘Relfengtoln ¥ Rosewater.

Loa paclentes con Peseudohormafroditismo fomenino ticnen
ung pfhoba de cromatina positiva con up carlotlpo 46XX. con
fenotipo  masculino. El |pédoc1mlento mis frocuente o
importante correnponde a log sindromes de hiporplasia adrenal
tongénita, debide 8 trapstornos onZimAticos con acGmulo de
metabolitos’ intermedics do log que algunon tlenen efecto
androgénico, lo quo masculiniza al producto, adepds de
cursar con pordidas salinas ¢ hlpertenslén.
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El tercer grupo corresponde al Hermafroditismo vordadero
al cual, o8 wuna de }lag causae mis rarns do amblpguedad do
gonltnlos. CSL08 PpaAclentos puadon tenor tolldo gonadal
masculine y fomonino blon dosarrollado no disgenttico o
puaden tener un ovetastes do un lado o do los dos. El 80¥ do
log pacleontef tionon un corlotlpo 46 XX y ol resto pueden
tonor un mogalco AG6XX/46XY o cariotipo 46XY.

En losn cotos do dlsogonosis gonndal mlxta se encugntran
génadas anormeles con ogtructuras Millorienes rotenldas,
asimotrfia lnterna ¥ exXterna asl comg nosalclamo on ol
carlotipo oncontrandose frecuentomonte 45X/46XY.

Entre log paclontan quo son candldotos a una
reconstrucelon gepital tomprona, o5 deelr antes do les 1B
mesons do odad que o# ol porleodec on qQuo Yo 00 opcuontra
ldontificaclén goxual, 60 oncuentran aquolloe con disgenesia
gonadal mixta, sindreomo adronogenital y hermafroditlamo
vardadero, todos 1los cuales tilenen on comin la pregencia do
un  Bano urorenital con Jdpa doseobocadurs de la voplna distal
[} cuolio vesical, lo quoe pormite llovar a ciabo una
voglnoplastin baja.(1.4,5,10)

La presoncla de un senpo urogenital ocadlopn adoman
estasis urinaria lo cual provoecs une elovada frocuvncias de
infecciones do vino urinarjon en estos paclentos.

Por lo ahtorier consoldefomot quo ¢sto tipo do Patolopia op
una vertdadara urgencla tonto do tipo mbédico, palcologico y
sdclal, que requiore deo un diagnfstice y tratamionte
quir(irgleo temprano.

El  obJjeotivo del presonto trabajo os demostrar que os
posiblo llevar a cabo un tratamionto quirGrpglco temprano en
peciontes con ambipgucdad de gonliplos y preosencla do seno
urogenital. EBto ;ormitlrﬁ eliminar complicaclones do tipo
médico, psicoléopglee ¥y soclnl, que ce presentan en paclentos
ton intoergoxc ¥ que son apravados por ol retardo ch un manejo
adecuado. Tamblen congidoranos quée in téenicn utillizada es
faciimonte roproducible y con minimac complicaclonec.
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MATERIAL Y METQLOS

So lloevé 8 enho una rovisiéon retrospectiva de los
oxpodiontos clinlcos de paclentos ¢con dlagndstico de
ambigusdad de genitales tratados on ol Sorviclo do Clrupgin
General! dol Instituto Naclonal de Pedlatria do chero de 1985
a marzo da 1987,

So vstablocicron como critorios de inclustdn:

f.) Paclentog quo hablan sido estudlados por log Servicios do
Gon&tico ¥ Endocrinologin doel Instituto Naclional de Podiatria
en quloneg &e hizo el dippgnostico do hlperplacia suproronal
congénlita, disgenosla gonadal mixta y horoafroditisme
vardadieio y con asignaclén femonina.

2.} Preaencin de seno urcogenlitnl y dosembocadura do la vapina
digtal ol cuello vosienl.

5S¢ goleccionaron aguellop paciontef gquo cubrloron dichos
critorion, oxcluyéndoso o lom quo tenian dlagndstico de
pooudohormafroditisme masculine. preosoncin do gonndoas o nival
vscrotal y paciontes con hipospadlas pene coctotal.

So analizaron loo slgulentes parémotyos:

~ Edad

- Diagnéstice do bano

- Ultrnsonido pblvico

~ Janitograma

< Clstoscopla

- Examen general de orina ¥ urocuitlve, .

- Thenica qulrGrgico ( Facliilidad do reproducclén,
homorragia, infeccién, dohlscencias y cgtonosle).

- Evolucién postoperatoeria inmedinto.

- Sogulmionto oxtorno que varid do un mes a dos Qfos.

El univorso do trabajo egtuve conatltuido por 32
pacientes, ‘'de los cunles 2t llennron los criterios do
inclusbn. ’



A fin de conocor mas dotalladamente la Anatomia lnterna
y axtornn do los diferontos ¢hsos on su fase preoporatoria,
no roalizaron log slpulentos estudios para la planeaciédn do
lan oporacionos a ofectuar.

Ultragconido pdlvico: Ento ostudlo so llevd a cnbo con aqulpo
bldlmonctonal convenclonal poara deollmitar la morfolegla de
los gonltales intesnos.

Gonltogramwa: El objotivo do onto entudlo fue ol do conoecer la
longitud ¥ forma do la vagina y urotra, as!l como demostrar la
prasoncia do un seno uregenital.

La técplca conaibie en la introducclon de golo 2
contipetros oo una sonda tipo Nelaton de callbro adecuado ala
oednd del paciente, a nivel dol orificio unico y la
administraclén de materinl d¢ contragto & proslén  que
pormitione visuallzar cada una de las patrtos menclonadab. .
Endoncopin: Utlllzando un élntoccoplo Storz # 3 se introduljo
ol ondoscoplo para ldentificar ol sono urogonital y ol mitle
do dosombocadurn de la vaplna y la uretra. Este ostudio oo
rnaliza aprovochando ol misma tiompo anestéolco de  Ja
vagihoplastia.

Con lot rescultados de los estudlos antoriores go practichd
una vaglnoplanstins boja con la slpulento técnlea:

So colocéd al pacionte on patiicidén do lltotomia ¥y se trazé
un ecolgajo en forma triangular, tonionde como vartlco ol
orificlo del cGono ¥ una bagso por dentro do los lfequion. quo
tuviara un tamnho adecuado para pormitir unn buona
irrigacidn. (fig. 1).

Acontinuacidn o levantd ol colgajo tenlondo culdado ¢o
ne abrir ol seno hasta hpber torminado con su disoccién (Fig
2), y& quo 5l esto sucedo Go presonta una hemorrapgla profuca
quo dificulta al rocto do la operactén.

Una voz roalizado lo &nterlor se abrié ol B8seno
urogenltal, e idontiflicd la uretra y la vaglna., colocdndose
unn  ronda  vagical o¢n la primera (Flg.3). Se profundlzé ol
corto & njvul de le vaglina para llevar a cabo unid anasStoMOsiE
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con o) colgajo trlangular evitando ln tension (fig. 4).

S5e calibré la vagina con un dlletador deo ilegar y se
Procodié n reallzar une cllioroplastis circuncidando el
Elande y dipecando los cterpos caovernogos hasta ol pubis,
colocando upn punto do transfixlén parn ovitar sapgrados, Bo
feseca parte dol glande ¥y lo otra oo conserva ¥y umbillca
aobre ol publs.

La sonda wveslcal s¢ montuvo durante 5 dias ¥ Bo
administré trimetroprib-sulfametoxasol durante ol mismo
tiompo. Lp agopela do la reglén g0 llevé o cabo unicomento
cona agua y Jabén. tratando de mantenerla soca.

Los datos do la informaclén recabada #e analizaron en
forma doacriptiva ¥ solo de manera grfifica on relacidén a la
odad. !



RESULTADOS

) Fuaron tratades 21 paciontos do spero do 1985 o marzo do
1987 en el Sarvicio do Cirugin General dol Inscitute Nacluonal
do Podiatria.
1.~ Lo odad nl momento dol tratamiento varié do 11 dias a
6 ofies, con un promedio de 15.! meses, cuya distribucléon por
grupos do edad aparoce en ls grafice # 3.

" 2.~ Lo clagiflcaci6n do oGtos pacientos sopln Gu diagnéstico
fuo come alpua:l
Hiporpiestn suprnrenal congdnlttn,

varfiedad ne pordedora do sal 9
variodad pordedora do cal &
Nermnfroditiamo vordoadoro 3
Diggonoala gonndal mixtin 3

3.~ h rodos log paoclentos se las reanlizé ultrasonlde pdlvico
plondo . da utilidad pnra domogtrar la presencin de gonitnlas
internos on sole B de ellos.
4.~ El gonitograma #o llové a cabo en 19 paciontus an quiohaen
pormlilé delimltar odocuadamenta ol sono urogonital y la
vaglna. En 2 casos s ancontrdé una uretra g{ue por
carnctoristicas semoja la morfologism do la urotra masculinn.
entontrando al mismo tlempo gou crifen on uUn Gonc urogenitnl.
lp qua pormitté identiflcar adocuadamento la dessobocadure do
la vapina ¥ la urotra oh ol sonao.
B.~ La clatoacopia preooporatoria so llevé a cobo on todos los
patlionten y on todos lod casog porimitiéd conocor la morfeolopin
dol agono urogenitsl ¥ los sltics do desembocadura de la
vagine y la urarra,

Do acuards & los estudios antceriores encontramos on lodos
los poclentes la deogembocadura do la veginn distal al cuella
vegicnl.



6.- En todos loc paclentes sc reallzd examen gensarnl do orinn
¥y urocultivo, decumentandose la presencla de infoccldn on 1l
do ellos, por lo due en el prooparatorio rocibleren
tratamionto con  trimetroprim-sulfemotoxazol a dogis do 10
mg/kg/dia durante 10 diss. no documentondoce infoccidn de
viaa urlnarias en el postoporatario.

?.- Surgleton complleaclenos on 2 paclontes; ol primero
congigtld on la formaclén de una falsa via durante la
realizacion de la ondoscopia. por lo guo Gse aplazd la
oporaclén 6 mosos al cabo de los cuales so0 efectud sin
cgmpllcuclonuu. En ol sopgundo oo prasentd infocciédn de ia
"hoerlde la cual so trale con aseos locales Sin socuclas
postorloroG.

B.~ Lo8 rosultados obtenidos durante el segulmlonto go puoden
catalogar do adecuados ya quo la aparioncia do los gnnltales
oxternos 68 femonina ¥y 8¢ puedon enllbray adocundamento a
nival vaginal cen un dllatpdor de Hepar. sin documentarsoe
entenosis.

T “{S\h\w\“‘“""’
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RISCUSION

La aslgnacion sexual ¥ el tratamiento gulrGrglico de los
paclontes con gonitales ambipguos, dobo 1llevarse tan
tempranasente ¢omo gea posjble &8 fin do permitir que ol
Indlviduo dosarrolle una adecuada imagon corporal, quo le
permita una forma de Interaccién socinl o lidentificncldn
personal para un estado blopsalcosocial satinfactorlo. Dicha
agignaclén soxual dobe de reallznrse antos de los 16 mesos de
aedad, que os cuando ya existe una ldentiflicacién soxual.

La vaglnoplastia y» clitoroplasiisa sun procedimlentos
suycaptlblos do raallzarge doesde el pariode neenatal en una
forma segura, como ya ha usldo roportade previamente por
Holder y Uonahue.

Con la aslgnoclon tomprana do una Jldontidad soxual
dafinlda 8o Jlogran orradicar los trapastarnes pslicolégicos y
socinles quo hobltuslmonto e Presentian on estos paclentes y
sug familias debldo a un rotardo on su manojo.

La mayoria de los paglontes con smblguodad do genitnles
paortenacen a los grupos do!

Meogonosin gonadnl mixta.
Miporplauia guprnronal congbénita.
Hormafroditigmo verdadoro.

Siendo suceptiblos do una roconstrucclén  genital
toempranfn on ostos caseos, dobldo & 1la prosencla do geno
urogonltal y Ja desembocadura de la vagina distoal al cuolle
vesical.

En ¢l pgrupo tratado eh gsto ostudio, todos los paclontes
se  oncontraron dentro de las 3 catoporias menclonadas y ho
encontramos casos en los que oxlstfera una deosembocadura
proximal, los cuales no son candidatos para una correccién
temprana. :

Dentro de 1os entudios quo 8o realizaron para conocar la
morfolegia intorna ¥y externa a nilvel gonital. el ultrasonido
pélvico fue el que menor utlilidad tuvo. en nuestra
experlencia, ys que sole on algunos casos fue posible
demostrar la presencis do genitales internos.

- 10 -



A dlforoncia del anterlor estudlo, el! rconitograma
demostlrd Gor un oxcelonto auxiliar do diagnostlco. ¥4 quo a
posar do qua en algunog cAcot 80 puode Prestar a confugion
fcomb on les dog casos en que So obtorva uUna 1lmageon que
recuerda la uretra masculina), slompre fue posible dellimitar
la presencia de un seno uropenital. Gonsidoramos puos qua
con una adogcysda técnices on Sy roalizacion, orlontara hacia
la forna y localizaclon del sano urcgenital.

La  endoscopia fue cln  lugar a dudas ol ostudio quo
permitié conocer con toda precislon el 6ltle oxacto de
-dosembogadura do la uvretra ¥y lp veglna. Estoe ostudio implica
minima morbllidad y tione la vontala do podor realizarse en
cl mismo tiempo quiriirglco do la vaginoplastia.

Exigton algunos dotnllos do la técnica quirGrglica gue
son importantes de mencionar:?

1.- El colgajo debo do toner unn baso do tamafic adocusdo, Guo
fnio codpromotn la clrculacién.

2.-La digeecclén Iplelal .dol sonoe urogenital dobo do gor
cyldadosa, Yo 4ué 5l 80 loglopa, BO presonta una homorrapgin
abundanta, dobido n s gron irrigacldédn do onta aron
dificultande ol rooto du la oporacién.

3.~ BEvitar la tonslén del colgajo.

El manojo poptoporatoric en ostog pucloentos oo sencille
y consiste en uscos localos con aguz ¥ Jjabdn, manteniendo la
zona le mhg geca ¥ limpta posiblo. ayudando eon Bu
Tecuparaclédn el mantenay una gonda uretral durante b dias y
la adminlstracién de alpgun antigépticeo de vias urinarles.

*  Log resulrados obtonldos fueron bugnos on todas los
casos, la aparliencla gonital o8 femonina y no so encontrd
hasta osto momento estonosia do la vaplnoplastin ya que en
las citas de control, ha 8ido posible calibrar a las
paclontos con un dilatador de Hepar.

En més de la mitad do 1las poclientes se dotoctaron
Infecclones fecurrentos de vias uripnrias antes de la
operacioén, duu ge ntribuyé a la prosencla de orinn residual a
nivel del geno urogenital, logrdndoso erradicor énte
padecimiento on ol totel de¢ los paclentos deapuds do la
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oparaclén. Por lo gquo creemos importantes que a todotd oBtos
pacicntes ce les roallze examon pgendral do orina y urocultivae
antes de la oporaclén.




CONCLUS [ONES

- La asipgnacidn soxual 6o dobo do roalizar l¢ whAs
tempranamente posible, o idealmento antots ¢do loes 18 meses do
odnd, para ovitar los transtornos médlcos, palcolépglicos ¥
socialon quo derivan do un rotardo on 8YU mMANOJO.

- La mayvoria de los paclentes con cgonitalos ambiguos
correapondon al grupo de altoracionos suceptibles de
corragliraoe dursnte ol peorlodo noonatal y de la. laottancla.

- Lo vaginoplastia y la clitoroplastin son procedimiontas
tocnicamento soguros y posibles do reallzarco on patlontos en
perliodo neonatal y de la lactancle por porsenal capacitado.

- £l tonltograme ¥ la clstoscopia pormiton conocer la
locanlizoacidén y dosembocndura do la vapgina enh la urotra o oano
udrogonital, sin aumentar signlficativamento la morbliidad,
pormitlendo una roconntrucélén mis anatémlica.

- El ronllzar 1ln cofrocclon tompransmente pormite la
erradicaclon da las Infeccionos de viae wurinariag al
dosaparocor la eatasis urlnaria. '

- Consldoramos aque al estudlo y sogulmieonto do omtos
paciontegs debo hacorse on  forfa intogral por un grupo quo
incluya por lo menos a Endocrinbdlogos., Pslicélogon, Clrujonos
¥y espeoclalistags an Cendtica. osto doboré ser a medlano y
large plonzo, annlizando aspoctos pelcolégicos y de tipo
funcional, tanto desde el punto deo vigte seXual como ol
roproductive, a través de otrns iinoas do investigacldn
prospoctivas.
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Vaginoplastia y Clitoroplastic.

Fig. 4.
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