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OBllTIVOS: 

Se 11.a _.,en baM a la experiencia en el manejo de Oemtalel Ambipol: 

1. La plWVlllncia de .,..._ con Genitales Alllbipol en el lfolpilal de Pedimla del Ccntto 
M4dlco Nacional Siaki XXI. 

2. Dllcriblr lu Clnl:terlllicu lll*icU de cada 111111 de lol ~ 

l. Dacribir el upecto extemo de kit pnitaln al diaF{lllico. 

4. Dllcribir la uipación ....... cada cuo. 

5. Dacribir el nmejo quilÍlflliCO illlliluldo y el ..aliado tlmciollal. 



ANTECEDENTES CIENTIFICOS: 

Se define a un paciente con Genitales Ambipos, a todo individuo que dunnte .. exploraciOn 
filica, no es posible definir ., -o fenotfpico. 

Ella inllancia cllnk:a 1e c:omiclera. una uraencia médica en el periodo -.a (1-2). 
Lutimoumente en nuestro medio, la mayoria de loa pacientes IOll c:aptadol ~ con una 
lllipad6ll leXual detennimda por penonal médico inexperto o por loa propiol timilw., 
genenilmau errónea y con dnmMicu ~ licolósK:U y fbneionalCI a filturo. 

~varios e>e111ro1 holpi1llarios como el lluellrO, cuenian con "Cllllicu de húrwilo"(l), 
cloade 1e ~ hdimu, F.ndoain6lo¡jol Mlltu, Cirujlnol l'edillru UrólotJos, 
GeaetiMU y Sic:olerlpeulu etip«ialiadot m el tma, con la fillalidllll de IOmlr deticionet 
CllnlClllrtldu. cada cuo, buando la mejor molucióll -W, filllcionll y •*k:a (4). 

En un ellUdio realiado m un ffotpital lnfintil de lllltllro medio, 1e alalilec:ió llllA incidencia de 
1/13000 llljdot (5); lin tllllbmto • ..,_. __ ciflaconCIUlda, ya que la incidencia varia 
CCNllicknlllemellte de ~ a lu lleliea reportada y por otra parte a apendo, al menoa m 
~medio, que.......,. - llO - captadol por - -: Muerte ..... _.. 
por - honnonala no ideatillcadol; AftlbiaOedad Oaital no dilpoldcada o dilllft{lllico 
ludio de la n-. con nepliw-• a la OOlllUlta médica. 

Pira - m ..W de lo que mpira la AlllbielMdad de Genitales, a ~ reconllr loa 
upec:IOl llllllliolóticoa iavokacndol m la~ Sexual (6). 

Alrededor de la - - de la 'lida embrionaria.la 8ÓftldA indifel-*la 1e reconoce a nivel 
del 1URX1 ........... jualo a lol Conductol de Waltf y Milller. Por otra parte, los ..-ia 
extemol para .... - .. - npr...iwlol por el tuMn:lilo pnilal, los ptieaua 
--y~quemwetwnlamenx-cloKll. 

La ~de laa allUClurU .-linu in!-. y exi--. abedeee a una caada de 
ewlllOI, cuyo puo inicial .. cnc:uenlra ~· dehnninado. La .... c1'lil:a ......... 
que la llllNclura.,..ial 1edewrolla--1ina a partir del C111111010m1Y.~1e 
._.....,.._,.....,. m CUllllo a la W.iB~ peeiu denlro del- Y del locua 
relpOlllllllle de la difeiwitoci6n talicular, .-1llldoae ~ a niwl del bruo cono, 111 un punti> 
- al CllllRlmero, e.,_.~ como Anllplo de HillO«XJqlllibil H-Y (7). Al 
a- lilmpo, OlrOI ilMllipdarel. hin puesto .. Ida de juic:io tal 8CCi6ol de dichO ......, (1-
9). Una vez elllbllcida la diftnnciaci6n taliallar, el lelliculo, alrededor de la OClaVa 111111111 de 
.......... inicia la~ de dol ~: TellollcrOal, deriVllda de la célulu de Leidig y la 
Suancia lnllibiclcn de Mllller, proclllcida por lu ~de Scrtolli y que IOll rcoponublea de la 
diftnnciacion del Conducto de Wolff , que cla hlpr a: Epidldimo, - ddermla y vak:ula 
9lllllinal. Fmai-e, lol ...... extcrnol le daamlllan a partir de la N1pUe11a a la T-
y al derMldo de ala, la~ por~tlela5~. 



La diferencilCÍóll de lu elllUClurlll fillneaiall .,._ oomo un evento~ ... ónomo. 
La Mknl:ia de - pnMen1 de loe dUicol lllUdios de loll en fdos de cone;o. (10). De ata 
llnM, la llO ...... de Sulllnda lllllibidara de Mlillll' )' la pnJlllllle -- de 
Tlllllltenm • i!llttlleno por llOCi6ll de la Aronu11u1. que • __.,. ..-O • el OYlrio a 
parlir de la - -- de ll'laci6n (11), ~ la ~ del Conducto de 
Mllller 911: Trompa de Fllopio, CU11J10 y cuelo lllerillO y tercio lllPeli« de la VllliMo ali como el 
deMnollo llllÓllOlllO de los ...... -. 

La ~ Oellilal da aa Poesía a una amplia pma dC. patologlu cuya etiopatogenla oe 
pllde ~el snapoa (6): 

l. Momlllu Cromolómicu. 
2. Dll6l'lllllea Elld6crillOI Primlriol. 
3. F .. en 01J111M Bllnco. 

En 1949, BllT y llahm (12), eltllilecicrull la diAnncia entre el - muculino y r-lno en 
l!Mea laailleill:iade una-decr--. ..-e•el-X. s..v- • m•• 
l!ecllo, penniti6 ellllllecer, en el cuo de,..,... con ~ o.ilal, a parlir del an6liais 
de. ftatil de-bucal)' la poaición de ... ....., - c:luillc.allll ...pi•-·_,.. 
(U). 

CROMATINA POSITIVA · CROMATINANl!GATIVA 

" ::ia " ::ia 

Slmetria Oonadal Alimetria Gonadll Simlllrfa Gamdll Aaimdria Golladal 

..¡, ..¡, ..¡, ..¡, 

Saldoherml[ u.matiodita Seudohem!af. ~.,.,...., ....... wnladero -.lino 

La Nla...,.. .. üW:ia - el- cuidadoeo del ......... del-. dllbillldo -
dn e inWWIClllle la COllducta del m6dioo, de no llipal:i6ll de -· .. la duda IUOlllllle, 
dllliendo el cuo - wlcndo por ....... aperto )' de - COOl!lnllldl la ~ Genilal, 
ilic:ilr la Nla crlllca dilpuella por la 'Cliaica de._. (Cuadro 5) (14-15-16-17). 

e.o..,..., --.enoillulllll, •elelludiode....,..fileradela111pa....ialyaquilnes 
111" •lmllipómrol..i,• '111'1 trw_illll!lillad,......_,..por 
el........, IDCill que rodea al indMduo )'el illdiMlo....,, .,..., cuyu ~ eaMlicaa 
)' alllCiDnelel lbluru o la polellCill ..... qcM!n de ... ..--. olllipt • - illl-.:ión 



c¡uinir¡lca. Pma - lfllpo de pKieldCI exillcn li-ucntoa clUlmente CllaMecidos por la 
'Cllnica de lnlerMko'. 

El tratamimlo de loa Oenilllea Aftlbiauol inwb:ra: 

l. Alpecloa t.Mdicoa, _, en el cuo de loa T- End6crinoa 
Priawiol, lllldilllte Tenpia SuaÍilutiva ( 18). 

2. Sicolenpia, dirigida a la Fllllilil, - IOCill inmldiato no elllpll'lllllll y 11 lndMduo 
a-(4). 



CUADROl 

SEUDOHERMAFRODmSMO FEMENINO 

l 

l 
IDPERPLASIA SUPRARENAL 

CONGENITA 

~ DEFICIENCIA DE 21 
IDDROXILASA 

~ DEFICIENCIA DE 11 
IDDROXILASA 

46XX 

l 
OVARIO 

DEFICIENCIA DE 3 BETA 
~ mDROXIESTEROIDESIUDROG. 

l 
VIIUUZACION EXOGENA 

MEDICACION 
~MATERNA 

TUl(ORF.S 
~ VllllLIZANTES 

VIRILIZACION 
~ IDIOPATICA 



CUADR02 
SEUDOHERMAFRODmSMO MASCULINO 

! 
46XY 

l 
TESTICULOS 

! 
HIPBRPLASIA SUPRARENAL 

CONGENITA 
-+ DBflaENCIADE 

21 IDDaoxJIASA 

-+ DBFICJJ!NCIADE 17 
IDDROXILASA 

-+ DBfl<Jl!NCIADB 17·20 
IJASA 

.... DBflCIENaADB 
COU!S'l1!ROL·Dl!SMOLASA 

L 
SINDROMF.S DE INSENSIBIUDAD 

ANDROOENA 

~
Dl!l'ICIENOA DE5 All'A 
al!DUCTAM 

111.00VID COMPLETO DB 
- llBCl!PTOll. 
-+ ILOOVl!O PAaaAL DB 

IU!CllPl'Oll. 

FALLA TF.STICULAR 

-+ DEFICIENCIA DE GONADOTROPJN.AS 

-+ SIND. DE DESVANECDOENTO TESTICULAR 
-+ DEFICIENCIA 17 D!TOSTl!llOIDE REDUCl'ASA 

.;...+ HIPOPLASIA DE CELULAS DE LEYDIG 
-+ SJND. PEJl~NCIA DE ESJ1lUC'l'VRAS DE MÚLl.Ell 

-+ OTJlOS TRASTOllNOS 









HJPOTESIS: 

No 11niquill'eel plllllt....iento de una Hipótllit, dldala~~ del lnlllio. 



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA: 

¿CuM • el a.lljo ncilJldo por lol plCiellel con dilpóllico de AmbiaOedld Geaital, elllldildol 
mel lfolpilll de ....... del <:mro Málico NICiaall Sialo XXI?. 



JUSTIPICACION: 

Jullillcllnol la ..-e rewilióa, en la aillencia de -- Cll09 de AmbilPilllld <lllilll. Diie•- m ~y ... ~ dllicu¡ ...... b·pu 11! 1 
• 

quWqiool '- lido diwnol, por lo que ................... la ........ del Servicio, 
.... CXllldul:tll ..,.itlcla ... lllMljo de-plCilllel. 
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HM'"+Wf ..... · 
Gmitlles Alftllituoa: Son aqudlol que no permiten uiplr un -.. fenollpico y que aman con 
..... mi.-w. 

Scudobennaliodi Femenino: Son piCicn1ca pnéticlmenlc fc:mcninoa (46XX). con un grado 
vlrillllede-·'WrriMde-..-..-< ... 13). . 

s.udobnlltodill Muc:ulino: Son p!ldallll ~ lllllllUliw (46XY), con un grado 
........ de lllmniaci6n de ........ atm (4-13). 

Di,....ia Gomdll: Se dellne como un _. inlelMXUll, donde • - a6nldu 
--... IWCOllOCi*ldole - wrilnlel: Mixta, pura y tellicullr (4-13). Calo pmliculer 
--..,_. loa ....... c:oa dilp6llico de Stndrome de Turw, que W11tiplllldlll a 11111 
.,......_ Gomdll Pin, aayu cancterllllcu cllnicu no incluyen la llllllilllldld de ........, 
llin ......,, • CXllllidenn 111 elle lllUdio por - illduldol en nílliplel dalllcacioan 
deOliilllel~y Ellldol ..._... 

Tmllllo del Clltoria: T- como ref'lnnda el lllUdio de la doctora Mc<iillivny (25), que 
ellllllece WillD Vlllor NXlllll al llldmienlo un lailllllo 111111111' a 1 cm. 

T...ito del ,_, Se .-allleceri como v1kn1 llOl'IDllel loe coillipadol 111 el lllUdio de la 
dDclon Dolllhue (6). 

Ubicaci6n de Clónldu: Not ayuda a deftnir una preainción dil8ft{lllica al - fllico iNcial. 

Alpeclo de BollU ElcrutM y Libios Mayores: F-pille de la delclipci6n cUinica inicill. 

Crolllllina Saual y c.riotipo: Son dllOI dincloa obl-.so. del ..,....... dlnico y c:oam.
......... lllUdio,junlo al ..-:to de 1o1...-...1u ClllÚlllicll dlllicu del pec:lmte. 

Mplc:i6a Saull: Se ....... d - ........, polleiior .. ellUdio del pec:lmte. 

~: .... loe ...... y iqlOltadilgnólticOI. 

<lenil~: Dllcribelol hlllaqplly reportelc!iap6otkx>t. 

CinlPfl'illllpol Quiríqicol: Se nllere al mimero de ~ quinír¡ica nlliZldu, en 
....................... coneccl6ndela ......... de ....... 
Ckulllfl"., de CiNlla: Se '*9 al _.,.., delcripliWI del pnlC)llllimieii, ~ a la 
--a6n quinqica del lalmbillleclad de ...... 



a.iltado Flllldollll: Dllaille ......._que ..... wlalw 11 _... ...... •la .............. ,,ª 21 
1 

, ................ Ali-: 

1) La nuaoi6a,Wla_...aalvao....._'91111•_.,.., .. .....,. 
__,,,..., ....... ...._ .. ._ 

1 
,. 1· ov.r :'••Ir 

b) La__..,., 1 
!O -~---llClillw a' ,. , ......... llfu 1 di 

e) Eldlarlvlllilllrioa .... •11..-.............. -... ........ . 
~· 

d) 1.a-..•aoftknllll,11-.... .... ._,..._queparm...,•ao ..-............... ...... 
HQ ' "Q 

1•1w•ee· 
Pur tnl.w • un llllldlo ~ • c:llcularín FNCUmlill Simplll y Medida do 
TtndlDdl e.mi. 



rACIUILIDAD y ASPECTOS &neos: 

El ........... ,._ - - ................ Al'llllMI ........ y .. 
........................................... y ....... 

d 1h a ...... .._... ...... y ........ T .... c.nl. 



llEClJRS08 HUMANOS, FISICOS Y FINANCIEROS: 

Loe_.._ OCIDlillm •el Ttlilll, el Tulor, un~ '!fidar",,,.. a, un Allior e 
DilllD Odllloy .... 1 

••: _ ,......., _ dll lillviciode e.....-.dll llolpilll 
de r.tillrladll <:.-, 1*dlco N8daall s¡p, XXI. 

! 



CRONOGRAMA DE AC'!fVIDADES: 

5lptilmlllw de 1993: 
Sellcción del - y ncolecc:ión de la bibliopúla. 

OctubN de 1993: 
Deunallo del Prococolo de Telil y recolección de dlloa de loe..,......... cllnicos. 

NO\llldn cle 1993: 
l!nlnpclelProtocolode Ttllilll ~ deElllllllnrapnaa ....,...__ 

Dicilllln ele 1993: 
T.,.._deDltol. 

l!nenl de 1994: 
l!nlnpde la Tclil. 



HOIA DE RICOLICCION DE DATOS: 

NVMl!AO: ___ _ 

l. NOMlllUI:. ___________________ ~ 

2. Cl!DULA: __________________ _ 

3. DIAGNOSTICO: ________________ _ 

4. EDAD AL DIAGNOSTICO: ___ _ 

5. Gl!NITAUlS AL NACJMJENTO: 

a) Falo: 1.ollilud __ cm. HipannJla 

De_.,. cariolipo: Cllloria .... 

b) Gllmdll: Vlliclc:ión: 

e) llallM__..: Nonnal 
llildo 

d)IAllim..,..: 

6. CllOMA11NA: 

7. CAIUOl'IPO:. ___ _ 

l. ASKlNACION SEXUAL: 

... _.... 
CIMI ...... 
blrW+ i , • ......., 
~ 



9. ULTllASONIDO: 

10.ENDOSCOl'IA: ____________ _ 

11. GENITOOllAMA:. ____________ _ 

12.ClaOOIA: a) T ... ~: _______ _ 

b)TipodeCinlcfll: ________ _ 

e) No ameritó:. __________ _ 

13. llESULTADOFIJNCIONAL: 

14.COMPLICACIONJ!S:. ___________ _ 
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RESULTADOS: 

Se llbldiaron un total de 45 p11Cien1et, divididos• 4 pupos (Cuadro 6): 

l. SulohlnM&odila F...-: 
2. ~-odila..__,: 
3. ~Clollldll: 
4. lllrmdodlta Vllll9dero: 

26 pc:tel.(57.7%) 
• pctw.(17.7%) 
9 pctw.(20.0%) 
2 pc:tel.(4.4%) 

lltJDOIDllMAnoDl'l'llMO ftMDllNO: 

Elle ¡rupo, el lllÚ-.. coafonn6 por 26 PICiaút. c:amlituyendo el 57.7% del tolll de 
cato1 elludildol. Elle ¡p1apo • dMdi6 a 111 vez en 2 IUbpupos. cocmpondielllet a lu 2 ................ 
El diap6lllc:o ftle de Dellcienda de 2l·Hidroldlua en ambol IUbpupoa, 3 de ellos con Vuiedld 
No Perdedora de Sal (11.54%) y lol 23 mtlnln a la Variedad l'lrdedora de Sal (11 . .WÁ). 

Lol .......,. .... llllliladcll 111 OCJIÍUlllO, _.,., que la t.Wia de tdld 11 clilp6llico 
&e de 7 i-, _.,......que VIII delde lol 2 dlu a lol 3 lllal de tdld. Se 1'lliló llbdo ele 
ClriDlipo (46XX) y cnllllllila-..1 (poliliva) en todoa lol CUOI. 

l!l llllldio de aenitJ1e1 11 - lllico illicil1 dllnallró in-el& de dlloria hiperltóllco, con 
Media de 2.25 cm. y wrillllla de 1,3 a 3 cm. tOlllMdo en -. la medición Nlliada en -iueDoa 
-~1114111pa-.ayllbioamayorw~-loa26c:uoa. 

La policióft de ............. - OYlrioa, file inlrlllbdomilll y aillllllriea .. tocloa los -
Se realUó lJllrMaaido AWoaiml .. bu8ca ·----_.... ...... 13 ....... que 
llOft'llPOllcle 11 '°" ele .. - De eatol, el l*'-'ido ...., 4lllnll:lurll ........ 11 
- (61,75%); ,._.de oWriot en 3 CUOI (11,75%); pr...a de lflldoulo m l caao 
(6,25'i)y aollede .. ..._..,..111 l C1M>(6,25'i)ll!*D04e&i6lllrUCtlln....._ 

Se N11izó l'.ndolllapia 111 11 CU01 (42,3%). De eatol, el llbldio dellli6 IDDO llRJllllÜI y wpa 
en 1 - (72,72%); UNlra _.._en 2 CIMll (11,11%) e idlllillcó ....- lin IODO 
urQ1111i111 en l euo (9,09%), ato último, comiborado en el acto ClpllllOrio. 

La o.ilopda • rmüO 1111 CUOI (30,76%). De CllOI, 1e idlalillcl> v.- en 4 - (50%); 
Un1llH1~1112 CM01(37,5"o)y no llielllillictorio~en l cuo(l2,5%). 



F.11 - • la conecccióll quinírp:a, • -6 ~ • COllducta ..... CÍnllllll 
........... , ....... 1911,,. ...... l9ll,1el-.ohióll..,._...,........,. 
ua 161o .-.., quir(lq¡iDo (Clllalv e,_ .¡e.¡' 11' ) en 5 - 'I 1 - • lllOM&Jaa en a 
.....,......_(~o~ 'I pOlllrkli-lnlrcAipl1•'1) . .....,, 
-~--- ... ª ,. ................ l911ri* J 

1

• Lol-
........ ._......._ ....... l9llen1m161o-.,qukíqko. 

Cliaideclolia. .... , .. , 
Ut1J \

1 e •-..n1&11i1a11111. 
ClilaroplMlla. 
~. llltroilaplMda. 
CliavplMlla •llllnlilaplMlla 
flllció (C-1111 llplCi&ceda). 

Talll 

lcuo . 
lcuo. 
lcuo. 
4-
5-. 
13 ClllOI. 
lcuo. 

26ClllOI. 

1 - (Reaumda lllmililr). 
25-

lcuo. 
lcuo. 
lcuo. 



(SU 1Uf$ 111 DEIE 
SAUR DE lA 8\ll\IU.CI 

El mullldo l\ancional pudo 1er Vllorldo en 3 pecienlet, dallro de la edad publnl. por la 
pnMllCia de mellllnlllCión; Ull& de .... pr-6 IDllb'ocolpot que M*iló iltllYlllCi6n 
cPníraica de ufllllda. nplJílldale - ...... de lnlroilopllllla dlllllo de lu 
compticKionlll y a otro ele loe padnel IWl no • le realiza la lnlroilopllllla. Al dmáo del 
ntudio IÜl9Íft pec:iellte llabla ..... Wla lel<llll ICliva. 

SIEllDOllDMAl'llODl'MO MASCllLINO: 

Elle pipo COlllbnmido por 1 l*ienlea. comliCuye d 17,7% de los cuoe ......., 
llllldMdimdole 1111wzen4.......,. por loe dilp\llicol .,....iadol. 

Se pr-61111 euo de~ ele O.wc:imienlo Tlllicullr, q11e ...,.-d 12,5% delllro 
del pupo. La edad al illic:io del tlllUdio lbe ele 5 llllot, con Clrlolipo 46XY y CIOllllllina lllllllll 
flll!llM. El upecto de los pnilllla-lbe la~ ele pme de~ llOlllMlln 
y bolMI llCnltllel llipap'h!cn ClOll llllllllá de..-.... (ltlliclllol). El ultruonldo no llie ClplZ 

de cWlnir - --- inl.w y llO. telliJJ() ~ ni llllUdio -**6pico. El 
procedimiento quUúrp:o OOlllilli6 m Explcnd6n ....... y ....,.._ Billllnl, 
reportándole Anarquía Bilánll - blllaqo. No te 1'lpClltallJft comp,.mil- y .... 111 
úllilllo COllllol por la C-.111 Exuml, llO ba lido polillle ...,.. valonci6n llmcionll. Su 
uipll:ión a-U.. 

La Hiperpluia SUpnnnll ~ por l>elldmcia de 3 a..Hidruxilul • ~ ., un 
- (12,5%), ClOll eUd de 56 dia 11 illic:io del llllUdio; Clriolipo 46XY y cnimadM _... 
mptiva. El uplCIO de - ........ - ClOlllillió .. la pr-a de llipcMpldiu 
,..,....Obll y _., bllldo. Laa ........ (lillllCulot), • --- • ....,. ele bola 
srObll, llilNlricol. El ultruoaiclo eKJObli defilli6 la pc-m de llllic:ulol )'el pl'DC1t'1ímll0 
~ Allliado llOlllillió • l'llllia ele HipolpldiM-1écnica de Bym lro. y 2do. lilmpo, 
no reportindole llCG;" mioo•. El nmllldo llllldanal • iapllllle, ya que 111 dlorro urinllio 
... .utbrn-. por .. ,.... ...... Su uipaci6ft • lllllCulifta. 

La pc.-il de Tllllculo F.._ te oomibcri en uo- (12,5%), - edad el diap6ltico 
de 6 dlat, con Clliotipo 46 XY y -a _,.a mpliva. Loa ........ - npartllQn 
,_ llOllllll y _,_ llllldo. con ..._. de .-.. (*llculal) • c.11 ......_ No • 
......, ullrlaollido ,_ ........... nporlllldo ..... de wp.. En ... plCiellle .. 
.-.un Wlioa pcw+t••iN - quiríqicol: Exploraci6n bltuiml 8illlenl con tw de lliaplia 
..-W. como Pl'IOld ·, r 1nici11, ftlllClldlniloel,....... de telllculo. <lt\'llMll!aíl • Olro 
tiempo quiftqico y~ v......-... conlJllerpolicl6ll de Siplaidel • 1992 a la edad 
de 14 lllot, llO ............ CM11•il l':ior• .. ......, de los pcocedimielllot IWllizldol. El 
reeullado tlmcicml • OOlllidlra aptlllle por la prKticl de dilatacióa cli&ital de ~ lill 
j!CQIJlemu. La uipal:ión--........ 

Fillllmente,te ell8bleció dilp6llico de Hiperpluia SuprlRlltl ~ por Ddlc:iencia de 21· 
HidroxillM Vlriedad Perdedora ele Sil ., 5 - (62,5%), con edades compmdidu nre 6 a 
50 dlu, con una Media de 22,S dlu. El Clriotipo fbe 46XY y la c:romatina NIUll neptiva en 



todol lol cuos. El eumen ftlico inicial nportó p11111 de cncttrilllic:M nonmles con -o 
biftdo • lodol lol-. Lu llÓftldll (IClliculol) ~ .,._ .. bldo de baba_.. 
• 2 - y • clllll ....,.. • J ~ • lodol lol cuot cxillla lilllllrla. El pRIOldimienlo 
qukúlJiClo COlllillió • OrquidoplKia • J -. no .-ilmdo dlutl& loe dol lellllál; no • 
.,......._ e amr'" • •- El remllwlo ftmdollll • COlllidlra no vllanllle y la uipw:ión -*•1o15 __ ___ 

DUGENESIA GONADAL: 

Elle pupo conl'onnwlo por 9 pecienlel. collllituye el 20% del tolll de C11D1 y • lllbdivide en 
dol llllPOI -m a lol diapólticol-..dol. 

El dilp6llico de Slndrome de Tllll*, que corrapoade a um ~ Oonadal l'llra, C1111Vo 
..-e en 6 -(66,6%), con edadel al dilp6llico COiiipllitdidu.,. 11 a 14 allol 5-. 
con Media de 13 allos. El emiolipo .,._.file 45XO m 5 - (13.~) y 45 XX/XO en un 
- (16,6%). con cromatina _.. mpaiva en todol lol -· El lll*IO de loe ..-.. 
CllhlllOI, como a dúico • - patolop, ftle aarmal, • dec*, no aillió ..-....i de 
........ Se nallz.ó ultruonido en un oólo cuo, identiflc6ndole allUcluna llllllllrilnu. No • 
nalia6 nilWiD procedimiento quinqico, por ranto no ailte valondón blc:ioaal • ate upecto 
y la uipación -.111. flle ......... en todot lol CUOI. 

La IJi...-;a Gonadal Mixta~ .,,-e en 3 -, COI.., Atienla al 33,3% del pupo. 
Lu edades al dilpóllico fberoa de 5 • 12 allOI, - Mlldil de 1,9 ... Lol Clriotipot 
..--,. fberoa 46XY/45X en dos cuos y 45X/46XY/47XYY en 11111>; laCIOlllllina lllllllll llle 
nepliva • todol lol-. El mpecto de lol llllilalel-file tillo lipolp6dioo •un cuo y 
&lo liperttóllco m dos CllOI, con ~ blfldo e D - y 1111111111 al UD cuo 
llCll'reipOlllliea&e a &lo biperuóllco. Lu IÓllldll fberoll ....._ en todDa toe -. con 
loclli1.adón iNrlllbdominal para .. ellrla .,...... y c8llll ..... pan .. Mldculo. Se l9IÜó 
ultl1llallido •todos toe c:uot, identiflc6ndooe lllnlClllnl ....._y ovario m 11111>, no lielido 
c:onduyaa • CllllllO a dellnición de-.. e toe dos - Se 1911116 ....._en 
UDCUO, ........... llllenl:ia de ...... -~ aloqportadopor d ultraollido. 

Lucirualaa•~de_. alcuo: 

En un cuo, • realiziÓ Gonadeclomla, ~ Plallfa de Hipalpldiu con léc:aic:a de 
BylR, lro. y 2do . .-.,., y~ colocw:ión de próQlil lllliculam. 

En olro cuo • IWlli.eó Falectolma, Gaaldectomla e ~ ate úllimo procedimiel-., 
.... ......, de aillellCia de ......... cual----.. por lo que. procedió. v....,...._ con ~ de Sipoidel .., 1992 a toe 12 allol de edad, deumlllando 
..,_ adjumo ... anutoalolil Siploideo-Pcrilal, dNnlnlolelo IÍll iaddenlel. 

Fm.in.ite. • l'll1im U~ en d )*ienlc .-.e, quedando pendiente la 
reconllnlCCióil aenital extema lin nporte de complicaciones. 



El multlldo llmcionll a vllonblc m lot dol primeros prollldilllieat por la -.pncia del 
chorro urinlrio de - uniforme a partir de la punta del .... y m el otro cam por la 
Clp&CÍdlddel.,..._de ..... ---. ...... 1a-..-.•.,..,..... 
Laali¡mción-mlbemamllina,..elprim.-cuoy.._..,.. ... clol...-. 

8UMAnlODl11SMO Vl:IDADi:llO: 

Ea diap6ltlc:o alUVo .,._.¡o en doa c:uoa, l10llllitu,...i el 4,4% del toeal. Lu edldea 
npuwlu ...._ 1 alo J -y 50 cllaa. El mriallpo .. 46XX y 46XX/46XY C011 CS--. 
_... politlva m _..,._El &lflCIOde b,.... __ ._ dillinlo • clda cam. Ea 

..,, • ~ llllo llipllU6&o - - ....... y ... otro - &lo lipalrá6oo COll 
balm_.,...lllldaa. La policl6ll de ......... ...,._ .. ........, lllO ... cmml-.... e~- SeN&á6ultr--.io •los.,.-, PllO no a.a.de &ylllla 
porpollrecWlaici6n. ............. --· "'9d" ..... IÍl9ni y-oe. tiluadón _......_la_,.. por • .._., wrn de.--......_ lipaplMicu. La 
clnllia • pllne6 de -- .. CllO, ..... el primr ............ GoNdlolamla 
llilllml,.con pr--=ia de -.., mú C1ilAln> e flllRlitapllllf y • el otro cam, • l'llb6 
Gamdaclamla dnc:ha(-.) y Orquidapaia bquilrda; ~ Pllllla de 
Hipalpldill - *8ica de e,.., lro. y 2do. lillllpo y ......... coloctlci6ll de pn\laia 
llllicullr clncba. No • ..,nuon ~ quiriqicu. La Ylloncl6n lllllCionll no ha 
lido palible IÚll m el prim.- CUO, millllru que m el ....,, M oonlidln llCIPllbla. por la 
-.-;. Ullibme del cllano urinmio a llMI de la punta del ..... La &IÍll*:ÍÓll Mlllll a 
....._.pnel l•.c&my_.pmael2do.cam. 



DISCUSION: 

El ditp6llklo de Hip9rpluia Supr...a ~por Deficimcia de 21-Hidroxilua, plrdó la 
nlacl6n llPlllda - la Yuildld Penlldon de Sal y No Penlldon de Sal. Llam6 la~ 
no-CllOI que ...,andlll a Vlrilir.ación EJlátlena. 

Se dalió .. Wliás cocjunlo de llnbo9 lllbjpvpol. por lu limililudll que ..... ...- .... 
lflclo dll ..-. --. La Media de edad. ~ alta y ......... dilp6ltlco 
tllllio y polllrior llwio a - Unidld. En eullllo a cariolipo y pr-.:ia de CS--. -...1, los 
.....,. _los...,....,.. De la n.. forllll, el ..,.ao de lol ---y la policl6lt 
de.......,•- ICOlde a lo npoltado. COlllÍdlnlllOI de importanc:ia--valor 
noriml p11a 11dltaris11 --..o, el nítrido por la doctora Mc<Mlway (25), •decir, menor 
de 1 cm.; - dato, 1101 pennilió _..,._la hipertrolla de cllloria • todoa loa CllOI. 

Lllllló la llllll:i6ll que • Nllima ullramdo 111 tan a6lo d 50% de loa -. ya que a un 
eatudio de tkil dioponibilidad. no invuiw, de aran definición • 11111m aperimenladu y en 
--- de P111 valor dilpóllico, IW todu, que .... olillplaria la priclica del 
mitmo. En CUllllO • los ........ COlllidenmoa que lo _,. ... idellllllclción de 
- lllillllrilnu y OVlrio y la idmli&acióa de telliallo 111 1111 -. Induce poca 
conllabilidad, tolllllldo en - loa reportea...,....,. pn d cuo de la Hiplrplaaia Supnrwl 
Coiw6aila (6,26). . 

La EndolCXJllla • nllizó en a6lo 11 cuot, pinlando nlaci6n 111 1 de 11 CllOI con loa hllluaoa 
quirúraicol. 111 COlllpllaCión COll la Genit.,.,.&a. que a6lo • nlacion6 • 4 de • -· Por Din 
pmte, la Endoacop1a. si bien es un procedimimlo ~ e invlliw, • l"lllliza blgo 
-esia e ~ lllles del ptocediniento quiriqico pi..lo; • Cllllbio., la 
Genitop&a, que es un procedimicnlo i¡ullmade ÍIMllM>, por la introdullclón de ma IOlllla y 
iplic:llción de lllllerial de CXllllrule, ademU de la expoalción a nidiaci6n, no liempn es rmlizado 
pord millllD penonal, lo que ~-d 1111f1111 de aror. 

Loa pl'D Dldiminoa quinlqjcoa • COllliderson 111 - de la .. • que .... nllizadol, 
puea 11 inicio del eatudio, - que exilllan m-Ymicaa y pi.. quirúrPoa pua el 
mitmo padec'raiellCo. Aal, - de 1911, d plaa quin'qioo trmdo llllllllció la l'laalla de 
Glnilllll • 2 tilmpoa •• de 13 ....... y 111 1111 a6lo tiempo 111 .. 5 --. lilulCión 
llClullmcnle inlcepcable. por la npen:wi6n licolóP:a de una comcci6n llnlla y porque 11 
- no• COlllidera d tallllllo de lu ealnlcluru lllllilnlicu un...,...._º quin'qioo. Ali 
mitmo, la Clitoridectomia ea un procedimicnlo llllndonldc> por el s.vicio • la actualidld, ya 
que d dltoria - órpno eréctil y IClllible, ve comprometidoa upectoa ftmcionlla COll -
procedimimlo. 

Dentro de lu COlllplicacione encolllfldu, llllllÓ la lleDción, la ia-ICiórl uretral por 
Cllilnci6n, la cull • pmenló en d único picienle a quien • le nalizó; ~. no 



- en el apedilnle w ru6n que ~ el .. OQldilnie¡•o. Lla - dcJI 
~~-dlcirla~ele~yla~eleSulurl,1e 
- dentro ele lu COlnplialciow ........... -procllllimiemol. 

LI uipKión 1111111 como muc:ulino a un ...-.. obacleció a la rocuada llllllM del .,.._ ele 
_,.._a..lilll)aaali¡o, quilnaaa.......,, porlaWilllld6aeleu ........ --. 
.. Vlláa. _...., ... bajo oodk:illlleillllllclull 'I .... 9Clllariclell. Allle- lledlos, le 

decidió la uipacióa muculinay la prio:ticaele - ~...-. bilaltnl. 

SJ:VDOHUMAnlODl118MO MAIClJLINO: 

En - arupo, la dWwtidad ele diap6llicol y lu ... Cll1ICllrilllca dúlicaa - ellot, 
ollliF a un anilüit por llpllldo. Loa IÍllico. J11B01 dlrol ele COIMIJlllCla en todol lol CUOt 
ftlsae: El patrán Cl'Cl8ICll6mico 46XY y la,...-. ele cr--. .illl lllPIM; ..... ele la 
pr..aa lin*rica ele....,.. en lbndo ele bolaa-.illl. 

Slndrollle ele Demnecimieato Tlllicular: 
o.te el ~ele villa~. ella enlidad rllpOllde a una flllla _....ele induoción 
ICiaadal o toni611 lealicular llillllnl "In utero•. El illllLgo hol-i por acc:i6n ele la Tellolleróaa 
en ellOa pacm.. es normal; en --a., el t-8o del pene • normal ClOlllO en elle 
.,...., pero con bollu ~ vaclu, por auamcia ele.,...._ LI ~ • muculina 
y deade el punto ele mi. quinqlco, ee le ofteci6 ftllljonr el apec:IO ellélico (4) COll la ClOlocaciOli 
ele ...... felliQilarw. 

Telliclllo F.--e: 
Aqutel - ~•el bloqueo completo ele rwceptor a la Tat-.ina, por lo que el 
prClllÓlliCO lbacicnl ~ • Niio. Elle hlcllo jullillca la uipaciáa ......... y la ....,. 
ele Golllldeclomla 8ilahnl y leQOllllnlcción paila! por v.....,.... con ~ ele 
Sipoidea. 

Hipilpluia ~ c.,mila: 
Loa .,...._ con Hipelplaaia Su¡nnaal Coapiita, i-1 J I' • •• ele aa wriedad, 
NCillillon tnlmllllllo 9*úrlioo _...,. corNlir cleliletot Allllómlcol eipeclllccJf. 

DlllGSNDIA GONADAL: 

l!n - pupo le decidió incluir • lol .,...... - clilip6llico ele Slndnlme ele 1\um', por 
can....- a wDirplella<lonadal Pin, que li bien no,...._..,......... ele.-... 
1e - dUlc•- induklol en lu clalillc!Kioriee ele Genitalel AmbiallOI y Elladot 
IJll--.(6). 

En CUllllO a la DUtinnia Gonadal MiJda, llam6 la lllmci6n tambi&I lo llldio ele 1U envio a 
elllldio. &,jo el conocimiento del cleun'ollo potencial ele <lonldollluloma en &ónadu 



11 a ,,.., todol lol ..-... lblflln ll!lllllidoe a 0a r1 rtonb La 4*ici611 • - • 1a 
........... - ...... el ral -- que loa ...... ,. •• 11'1\wl al 
......,.,.Clllll--.quetodot ..................... ---par ...... -. 
- .... ..,ar a lol dcll llkll y - im ral _..ya........,, 11 ......_ quin'qlca • 
..-.. ........ .....-yfimic ' •eelral-.1' 1 11•c. Eulique,..aque 
•..+ llr-·.¡or ...... - ....... _......,, • ....,.llD.---.,, 

DaMAnOlllTISMO VUDADUO: 

Lu ......... pupo. plmUll ele ICUllllo .1o1 ...... -Ol'IClfllh'l6sl 11111 ea, 
par .......... All-que•imcuo, 1a..-...e1eCM11111t1billMnlylafticlercia 
par ....... ele --- lllillllrimm. permill6 .. ~ ..... y llll¡raci6n 
........ En el Dll'O - ......... ele - dncllll y telllculo illqullldo pniid6 .. 
,,_......,,.,.. Dncha, On¡uldopaia ....... y ........ coloclCl6n ele pr6Celil lllliculu' 
clendla.- la-.U lliplclón muculina. ' 



CUADR06 PREVALENCIA 
CASOS 

SEUDOHERMAFRODmsMO FEMENINO 26 (57.7%) 

Hiperpluia s.,nre.1 CCJlláüla deficiea 11c 21 3 (6.6'lfo) 
Hidralilua Varieclad No Perdedan de Sal 

Hiperpluia Slpnrnal CCJlláüla deficiesil de 21 23 (51.l'lfo) 
Hidralilua Yarilüd Perdedan de Sal 

SEUDOllERMAFRODmSMO MASCULINO 8 (17.7%) 

s~ de Davuecimieato 'Ieltic:alar 1 (2.2'lfo) 

Hiperpllaia Slpnrnal ~ deficiesia de 3 1 (2.2'lfo) 
Beta·ffidradaA 

'lfttblo Felliairaate 1 (2.2'lfo) 

Hiperpluia Slpnrnal CCJlláüla deficieacia de 21 5 (11.l'lfo) 
HidrcdlA Variedad Perdedan de Sal 

DISGENESIA GONADAL 9 (20%) 
Dilfe ... aa-.1 Pllra (..._ .. 'Dlran) 6 (13.3'lfo) 

Dilp ... o-dal Mida 3 (6.6'lfo) 

HEllMAFRODITISMO VERDADERO 2 (4.4%) 

TOTAL 4S 100% 
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CONCLUSIONES: 

l. El ia!pllleilldillle la idn•illeldón ...... de la ~ Oenilal, ato ... la dlpa 
lllOllllll. 

2. Loe-de .. ._.....~ dllien•elblllildosporlllFlfOIMdiooilaUpdo .. 
... Clinlcade lnlemlo, ........... _dlllión....,..y..-. 

3. Lauip1ci611-* •-lqlllcia...iica. 

4. La,_....__.• - trlllljo • c:oinddlnle oon la .,,_..por otru 
Seriel. 

5. El lllOlllllllO opoftln> pn reüzlr la --.:ióo quinír¡ica ele - dlfiniliva, IC 

-cl!'Mkho'ldo por el dilp(llllclo de tblldo, IÍll......,,..,.. prww •la 
medida de lo polible, ... l-.uccl6n ..... dlllnitiva-cll lol 30 -·vida. 

6. En - Holpilll, el Ultruaaido no • im llllidio de cerma ~ lino de 
orientlción, por la aillencia de un .ito Indice de error. 

7. La Endotcopia dellst l'ellimw en todos los pmcienlea que..-_. Seno Uropnilll. 

l. CCXlliderum que la Gmilosnfta ..... - excluida del Prolocalo de &ludio • Gmit8lel 
~. 

9. sn ~•_...a fliluro, ...,.,._ 1u - que~ error., el 
~ h a N!tica, ul COlllO llllblecer la npen:uli6a llllOCiollll clll pralllema IObre 
el ladMduo Y IU i!mmllO Socill. 
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