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OBJETIVOS:
Se desea conoces, en base a la experiencia en ef manejo de Genitales Ambiguos:

1. Laprevalencia de pacientes con Genitales Ambiguos en el Hoapital de Podiatria del Centro
Médico Nacional Siglo XX1.

2. Describic las caracteristicas genéticas de cada uno de los casos.
3. Describir el aspecto extomo de los gonitaies al diagnostico.

4. Describir la asignacion sexual a cada caso.

5. Describir el mancjo quinirgico instituido y ol resultado funcional



ANTECEDENTES CIENTIFICOS:

Se define a un paci con Genitales Ambig) a tode individuo que d su exploracid
fisica, no es posible definir su sexo fenotipico.

Esta instancia clinica se considera. una urgencia médics en e petiodo neonstal (1-2).
Lastimosamente en nuestro medio, la mayoria de los pacientes son captados tardiamente, con una
ssignacidn sexual determinada por personal médico inexperto o por los propios familiares,
generalmente errimea y con dramiticas consecuencias sicologicas y funcionales a futuro.

Actualmente vatios centros hospitalarios como ¢ con "Clinicas de Intersexo”(3),
donde se conjutan Pedistras, Endocrinblogos Pediatras, Cirujanos Pedistras Urdlogos,
Genetistas y Sicoterspeutas especialirados en ¢l tema, con Is finalidad de tomar desiciones
estructuradas a cada caso, buscando la mejor resolucion social, funcionsl y estética (4).

En un estudio realizado en un Hospital Infantil de nuestro medio, se establecid una incidencia de
1713000 sujetos (5); sin embargo, deberk tomarse esta cifra con cautela, ya que la incidencia varia
considerabiemente de acuerdo s las scries reporiadas y por otra parte es esperado, al menos en

w&okhmmmmenhmnuu

MmmmﬁhwmhwﬁquMh
aspectos embriologicos involucrados en la Diferenciacion Sexual (6).

Alrededor de La sexta semana de Ia vids embrionaria,la gmada indiferenciada se reconoce a nivel
del surco urogenital, junto a los Conductos de Wolff y Maller. Por otra parte, los genitales
externos para ambos sexos se encucatran mwaw;nm,mm
uretrales y Isbioescrotales que envuelven la membrana cloacal

um&mmmwymm-mwn

mismo tiempo, otros investigadores, han puesto en tela de juicio tal accién de dicho antigono (8-
9). Una vez establecids la diferenciacion testicular, el testiculo, alrededor de [a octava semana de
gesiacion, inicia la secrecion de dos hormonas: Tuolmdamdndohoéhdudelndl;yh
Sustancia Inhibidora de Maller, producida por las célulss de Sertolli y que son responsabies de
Mucmawm que da lugar a: Epididimo, vnmdefuuuuyvedmh
umdimhuqhmlummnduumﬂmlmdehm-hhamm
y al derivado de esta, Ia Dihidrotestosterona, por sccion de la § alfs-reductass.



La diferenciacion de las estructuras fomeninas aparece como un evento pricticamente autonomo.
umammuummahnumuw(m) De esta
forma, la no existencia de wmamsyhmmm«

partic de la octava semana de gestacion (11), condicionan ia diferenciacion del Conducto de
Miller en: Trompas de Falopio, mwyuﬂommytmmuhmdmd
desarrollo autonomo de los genitales externos.

Genital debe su géocsis & una amplin gama 3¢ patologias cuys etiopatogeni e
mmelm(s)

En 1949, By y Bertram (12), establecieron la diferencia entre el sexo masculino y femenino en
bese a 1 existencia de una masa de cromating, presente en of cromosona X. Este transcendental
hecho, permitic establecer, en ¢l caso de pacientes con Ambiguedad Genital, a partie del andlisis
de un frotis de mucosa bucal y la posicion de las gonadas, una clasificacion amplismente aceptada
3).

CROMATINA POSITIVA - CROMATINA NEGATIVA

"4 b ¢ N
Simetria Gonadal Asimetria Gonadal Simetris Gonadal VAMW
¥ ¥ ¥ ¥

En los cuadros 1 ol 4, sc presentan las carscteristicas histologicas gonadales y cromosomicas, de
cada uno de estos grupos y las diversas alieraciones que conformen el espactro de la Ambigiedad

La ruta diagndstics se inicia con ¢l examen cuidadoso del srea genital del nsonato, debiendo ser
clera ¢ irrevocable Ia conducta del médico, ummam.mhmm
debiendo ¢l caso ser valorsdo por porsonal experto y de ser confirmads ls Ambiguedad
mhmmeh'ﬂmhw‘(mS)(l4-l5-l6-l1).

Caso especial, sunque no inusual, es ol estudio de pacientes fuera de ia etaps neonatal y a quisnes
eménsamente se les asignd un rol sexual, estableciéndose una identidad plenamente aceptada por
¢l entorno sociel que rodes al individuo y ol individuo mismo, pero cuyss circunstancias estdticas
y funcionales fturas o la potencial melignizacion de sus gonadas, obligan 8 una intervencion



quirirgica. Para este grupo de pacientes existen lineamientos claramente establecidos por ta

"Clinica de Intersexo™.

El tratamiento de los Genitales Ambiguos involucrs:

l.WMmmdmﬁmem
Primarios, mediante Terapia Sustitutiva (18).

2. Sicoterspia, dirigida a la Familia, entorno social inmediato no  emparentado y al Individuo
mismo (4).

3.° Tratamiento Quinirgico, el cual ha sufrido modificacionss en cuanto & sus indicaciones,
tiempo de realizacidn y técmicas, concluyéndose ampliamente en ls actualidsd, que 1a plastia
genital definitiva deberd ser conchuida antes de los 30 meses de edad (19-20-21-22-23-24),



CUADRO 1

SEUDOHERMAFRODITISMO FEMENINO
|
OVARIO
HIPERPLASIA SUPRARENAL VIRILIZACION EXOGENA

CONGENTTA ,

DEFICIENCIA DE 21 MEDICACION

— HIDROXILASA — MATERNA
DEFICIENCIA DE 11 TUMORES
> HIDROXILASA —
— DEFICIENCIADE 3BETA VIRILIZACION

HIDROXIESTEROIDESHIDROG. =% IDIOPATICA



CUADRO 2

SEUDOHERMAFRODITISMO MASCULINO

!

|
TESTICULOS
HIPERPLASIA SUPRARENAL SINDROMES DE INSENSIBILIDAD
CONGENITA ANDROGENA
«=p DEFICIENCIADE DEFICIENCIA DE § ALFA
21 HIDROXILASA =% REDUCTASA
DEFICIENCIADE 17 - BLOQUBO COMPLETO DE
— HIDROXILASA RECEPTOR
—y DEFICIENCIA DE 17:20 —s BLOQUED PARCIAL DE
LIASA RECEPTOR
«~=p DEFICIENCIA DE
COLESTEROL-DESMOLASA ¢
FALLA TESTICULAR

—+ DEFICIENCIA DE GONADOTROPINAS

= SIND. DE DESVANECIMIENTO TESTICULAR

~=» DEFICIENCIA 17 KETOSTEROIDE REDUCTASA

"\ —® HIPOPLASIA DE CELULAS DE LEYDIG

~» SIND. PERSISTENCIA DE ESTRUCTURAS DE MULLER
~» OTROS TRASTORNOS ’ '



~ 'CUADRO3 -

DISGENESIA GONADAL

ESTRIA GONADAL ESTRIA GONADAL DISPLASIA TESTICULAR
. +TESTICULO .

L L
45O, 46XX, 46XY A5X0, 46XY  46XY

| | !

" DISGENESIA GONADAL  DISGENESIA GONADAL DISGENESIA



CUADRO 4

HERMAFRODITISMO
- VERDADERO

|

| MOSAICISMO:
‘ | 46XX, 46XY, 46XX/XY, etc

|

OVARIO Y TESTICULO
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HIPOTESIS:
Mnnﬁh‘dﬂmoﬁmoammﬁgdmumwuw. '



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:

LMudmmMmMmmmdewmmm
en ol Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI?.



JUSTIFICACION:

Whmmwhmammaww.
Desconoosmos su prevalencia y sus cancteristicas 'clinicas; ademés, los - procedimientos
quirGegicos hen sido diversos, por fo que pretendemos, & través de la experiencia del Servicio,
sentar conductss especificas en el manejo de estos pacientes.



SUJETOS, MATERIAL Y METODOS:

LRefinicidn del Eatudie:

Se realizark ¢l estudio en el Hospital de Pedistria del Centro  Médico Nacional Siglo XXI, con
tercer nivel de atencion médica, cuys drea de influencia compronde la Delegacion 3 y 4 ddl
Disttito Federal y los estados de Morelos, Guerrero y Chiapes; siendo transforidos los pacientes a
esta Unidad desde sus Unidades de Medicina Familiar y Hospitales Genorales de Zona.

&ELDische del trahaie 2¢ defios & continnacidn:

ALTIee de Expudlie;

s) Pordtipo de estudio se considera Observacional.

b)  Porla captacion de la informacion es Retrospectivo.

c) Porla medicion del fenimeno en ol tiempo es Transversal.

d) Porlapresencia de un grupo control es Descriptivo.

¢) Por Ia direccidn del andlisis es Encuesta.

f) Poria coguedad en la aplicacion y evaluacion de las maniobras 3 Abierto.

&2.Grupe e Estudlle:

8) Carscterisiticas de los casos: Se describen todos los pacientes stendidos en 1a Consulta
Emnuwuwamumwwsme
diagnbatico de Genitales Ambiguos, desde Enero de 1989 & Octubre de 1993.

b) Cercteristicas de los testigos: No se establecen grupos control.

€) CM&W&MMMM se describon a continuacitn:

d) Criterios de Exclusion: Se exchuirkn todos los pacientes que se describen a continuacion:
Pacientes mayores de 16 afios.
Pacientes que no prescrton ambigiedad de genitales.

°) Crmdolim &Mwhmmumlm

4l Tamade de ls Mumtre: :
Son todos los pacientes con diagnistico de Genitales Ambiguos que cumplen con los critexios
antes expuestos.



atDefinicide de ies Varighles:
Galtdumwﬂol Sonlquellolquenopunmenwmlrunmfemuptcqumwnmm
un estado intersexual

Hermafrodits Verdadero: qu#pmﬂemntmlqﬂomhmymymmm
cromostmica corresponde a Mosaiciamo (4-13).

Seudobermafiodita Femenino: Son pacientes genéticamente femeninos (46XX), con un grado
variable de masculinizacion de umm«-la) '

Seudohermafrodita Masculino: Son pacientes genéticamente masculinos (46XY), con un grado
variable de feminizacion de sus genitales externos (4-13).
Disgonesia Gonadal: Se define como un estado intersexual, donde se encuentran gonadas

estriadss, reconociéndose tres variantes; Mixta, pura y testicular (4-13). Caso particular
WhpﬁmmkaSﬁmd}Tm,qum?m

Tamaho del Clitosis: Tmmrﬁumdmdodehdoam!ﬂcﬁﬂhm(zs),
establece como valor normal al nacimiento un tamafio menor a | cm.

Tamallo del Pene: Se establecen como valores normales los consignados en ol estudio de la
mm(o)

Ubicacion de Gonadas; Nouyududeﬂmmnmondlmmdumﬂmmu
Aspecto de Bolsas Escrotales y Labios Mayores: Forma parte de Ia descripeion clinica inicial. -

Cromatina Sexual y Cariotipo: Son datos directos obtenidos del expediente clinico y conforman
para efectos del estudio, junto al aspecto de los genitales, las caracteristicas clinicas del paciente.

Asignacion Sexual: Se rogistra ¢l sexo asignado posterior al estudio del paciente.
Ultrasonido: Registra los haltargos y reportes diagnosticos.
Genitografis/Endoscopia; Describe los hallazgos y reportes diagnosticos.



Resultado Funcional: Describe situaciones que permiten valorsr of resultado funcionst de e
Mhmuﬁpumuwam Asi tomamos:

8)  Lamenstruscida, vids sscual sctiva o dilasacién digitsi de neovagina y of desarrolio de
mmm Introitoplastia 0 Vaginoplastia.

b) ereccitm y eyaculacidn, permiten valorar la Clisoroplastie, y la Plastia de Hipospadies.

c) nmm.muhm“““mt“h

d) hmhm“h“ﬂnhm“wuﬂ wn so
prosentan singuns de las situscionss descritas.

AL Deacrissida General del Kntudia.

El estudio se reslizs en of Hospital de Pedistria dei Cantro Mddioo Necional onm sobre fos

- eupediontes clisicos de todos los pacienies con Siagnbutico de Andigiedsd Genltal, sstudiados
“!-oblmhnoﬁnblm So analimari: wa%umm

MMhMQM-MnMIMmNMW,thn
iacluirin sodos los detos arriba consigrados.

afdndlisle de Dates;
’mmamMoMMuMFmsmyma
Tendencia Contral.



IAC'I'IIII.IDAD Y m ETICOS:

B“nﬂhnmmhq‘nm-dm&wyn
aﬂubm“hmm*b—lMy-m
m-mhmmywuuhr“w :




RECURSOS HUMANGOS, FISICOS Y FINANCIEROS:

mmmwnd‘rmdm un Asesor Epidemiologico, un Asesor en
. Dissiio Grilico y dos computadoras: _mymumd.muw
do Pediatra do Contro Mddico Necional Siglo X1



CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES:

Septiembre de 1993:
Seleccion del tema y recoleccion de Ia bibliografia.

Octubre de 1993: :
Mummarﬁymmamumwm.

Noviembre de 1993: ’ .
Entrega del Protocolo de Tesis al Servicio de Ensefianza para su sprobecion.

Diciembre de 1993:
Tebulacién de Datos.

Enero de 1994:
Entrega de la Tesis.



HOJA DE RECOLECCION DE DATOS:

w

NUMERO:
1. NOMBRE:
2. CEDULA:
3. DIAGNOSTICO:
EDAD AL DIAGNOSTICO:
GENITALES AL NACIMIENTO:
a) Falo: Longitud __cm. Hipertrofia - Normal
Implestacite: Normal Asormal
Morfologia: Normal Encorvamiento
De acuerdo a catiotipo:  Clitoris Pene
" b) Gonadas: Ubicacidn: Bolsas cecrotales
. Canal Inguinal
Simétrico
Asimitrico
©) Boisas escrotales: Normal
- Billdo
d) Labios mayores: Normal
' Escrotalizados
6. CROMATINA: Positiva
7 CMI'IPO:
8. ASIGNACION SEXUAL: Masculino



9. ULTRASONIDO: Ovario

No se reslizd

10. ENDOSCOMA:

11. GENITOGRAMA.:

12. CIRUGIA: ) Tiempos Quirirgicos.

b) Tigo de Cirugias:

) No amexito;

13. RESULTADO FUNCIONAL: Menstruacion

Ereccide/Eyaculacion

Chorro urinasio por glande

Vids Sexual ActiviDilatacion digital
Metrocolpos }

14. COMPLICACIONES:
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RESULTADOS:
Se estudisron un total de 45 pacientes, divididos en 4 grupos (Cuadro 6):

1. Seudohermafrodita Femenino: 26 pctes.(57.7%)
2. Seudohermafiodits Masculing: 8 potes.(17.7%)
3. Disgenesia Gonadal: 9 petes.(20.0%)
4. Hermafrodita Verdadero: 2 potes (4.4%)

Cads grupo se estudid por separado, mumonoemmmmmm'
patologia que conforms el sspectro de la Ambigiedad Genital

SIUDOHERMAFRODITISMO FEMENINO:

Este grupo, ¢l mis numeroso, se conformé por 26 pacientes, constituyendo of 57.7% del totai de
casos estudindos. Este grupo se dividid a su vez en 2 subgrupos, correspondientes a las 2

patologias presentes.

El diagnistico fue de Deficiencis de 21-Hidroxilass en ambos subgrupos, 3 de ellos con Variedad
No Perdedora de Sal (11.54%) y los 23 restantet a 1a Variodad Perdedora de Sal (88.46%).

Los subgrupos fueron anslizados en conjunto, encontrando que la Maedia de edad al diagnostico
fue de 7 meses, con varisbies que van deede (08 2 dias 8 105 3 alios de edad. So realizd estudio de
cariotipo (46XX) y crometing sexusl (positivs) en t0dos los casos.

El estudio de genitales o} axamen fisico inicial domostrd presencia de clitosis hipertrofico, con
Modia de 2,25 cm. y variables de 1,3 a 3 cm, tomando cn cuenta 1a medicion realizada on aqueilos
casos estudiados en etapa neonatal y labios mayores escrotalizados en kos 26 casos.

La posicion de las ginadas, en este caso ovarios, fue intrasbdominel y simétrica en todos Jos
CABO08.

Se realizd Ulirssonido Abdominal en busca de estructuras sexusles internas en 13 pacientes, que
ol 50% de los ca20s. De estos, ol ultrasonido definid estructuras milleriamas en 11

cason (63,75%), presencis de ovarios en 3 casos (18,75%); presencia do testiculo en 1 caxo

(6,25%) y no fue de ayuds disgnistica en 1 ca90 (6,25%) pues no definid estructurs siguna.

Se realizd Endoscopia en 11 casos (42,3%). De estos, el estudio definid sono urogenital y vagina
en § casos (72,72%); uretrs exclusivamente on 2 casos (18,18%) ¢ identificd vagina sin seno
urogenital en 1 caso (9,09%), esto tiltimo, corroborado en el acto operatorio.

La Genitografia se reslizd en 8 casos (30,76%). De estos, se identificd Vagina n4eum($0%)ﬁ
Uretrs exclusivamente en 2 casos (37,5%) y no fue satisfactorio técnicamente en 1 caso (12,5%).



En cusnto a Ia correcceion quinirgics, se encontré diversidad de conducta entre las cirugias
renlizadas antes y deapuds de 1988, ya que antes de 1988, se resoivit ol sspacto genital externo en
un 88io tismpo quirirgico (Clitaro ¢ Introitoplastia) en S caeos y 8 casos a8 resvivieron en dos
tiempos qQuinirgicos w Clisoridectomia y WW) Incluso,
fes Clitoridectomias fueron mm-ublﬂw caos
restantes, fiaron resusktos después de 1968 en un silo tiempo quinirgico. .

La lista de procedimientos quinirgicos realizados es la siguiente

Clitoridectomia, : 1 caso.
Introitoplestie. 1 cas0.
Uterosalipingooforectomia Bilatersl. 1 cas0.
Clitoroplastia. 4 casos
Clitoridectomis ¢ Introitoplastia. S casos.
Clitoroplestia ¢ Introitoplastia. 13 casos,
Fallecid (Causa no especificads). 1 caso.
Totel 26 casos.

Ademés se realizaron como procedimientos complementarios:

Laparotomia Exploradora en busca de gonadas. - | can0.
Reimplaste Ursteral Bilsteral més Cirugia de Incontinencia. : I‘euo.,

Las complicaciones presentadas:

Lasceracion uretral por calibracion. .1 caso.
Estenosis de Introitoplestie. 1 caso.
- Dehiscencia de Introitoplastis. 1 caso.

La ssignacion sexual fue:

Masculino 1 caso (Renuencia fiumiliar).
Femenino 25 casos.
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quiningica de usgencia, registrindose como estenosia de Introitoplastia demtro de las
complicacionts y & otro de 1os pacientes aun no e fe reslizs la Introitoplastia. Al téemino det
estudio ningin peciente habia presentado vide sexual activa.

SEUDOHERMAFRODITISMO MASCULINO:

Este grupo conformado por 8 pecientes, comstituye e 17,7% de los casos ewudiados,
Mlnmnlmwhww

ammm«mumrm,mwd 12,5% dentro
del grupo. La edad al inicio del estudio fue de S afios, con cariotipo 46XY y cromatina sexuat
negativa. El aspecto de los genitales extarnos fuse la presencis de pene de caracteristicas normales
y bolsas escrotales hipoplésicas con susencia de pomadas (testiculos). Elnhmoddonohcqnz
ummMMymnmeumm El

mmmummmmmmwmm Su
asignacion ey masculina.

La Hiperplasia Suprarenal Congénita por Deficiencia de 3 Bats-Hidroxilasa se presenté en un
em(ll.&%).mddde“dudmum cariotipo 46XY y cromating sexual
oegativs. El aspecto de sus genitales extomos consistid en la presencis de hipospadias
_Mymuﬁdo Las gonadas (testiculos), se encoutraron en fondos de bolsa
eacrotal, simétricos. Ef ultrasonido escrotal definid Ia presencia de testiculos y of procedimiento
quiningico reslizado consistio en Mastia de Hipospadiag con téchics de Byans 1ro. y 240. tiempo,
1o reportindose complicaciones. El resultado funcional cs scoptable, ya que e chorro urinario
emorge uniformemente por s punta del glande. Su asignacion es masculing.

La presencia de Testiculo Feminizante se corrobord en un caso (12,5%), con edad ol diagndatico
de 6 dias, con cariotipo 46 XY y cromating sexial negativa. Los genitales extemos reportaron
mmﬂym%mmm:;’“M(M)ﬂﬂmm'

mm»mm;«umammawm
problemas. La asignaciin sexual os fomening.

m-mm,uenmmmuwwmmman-
Hidroxilasa Variedad Perdedors de Sal en S casos (62,5%), con edades comprendidas entre 6 2 -
50O dias, con una Media de 22,5 dins. El cariotipo fue 46XY y la ctomating séxusl negativaen



todos los casos. E! examen fisico inicial reportd pene de caracteristicas normales con escroto
bifido en todos Jos casos. Las gonadas (testiculos) estuvieron presentes en fondo de bolsa escrotal
en 2 casos y on canal inguinal en 3 casos; en todos los casos existia simetria. El procedimiento
quirirgico consistib en Orquidopexia en 3 casos, no ameritando cirugia los dos restantes; no se
presentason compiicaciones. El resultado funcionsl se considers no valorable y la asignacion
ssxual en los 5 casos es masculing.

DISGENESIA GONADAL:

Este grupo conformado por 9 pacientes, constituye ¢l 20% del total de casos y se subdivide en
dolmmdulolwm

El diagnistico de Sindrome de Turner, que corresponde a una Disgenesia Gonadal Pura, estuvo
presente on 6 casos (66,6%), con edades al diagndstico comprendidas entre 11 s 14 aflos S meses,
cott Media de 13 afios. El cariotipo presontado fue 45X0 en 5 casos (83,3%) y 45 XX/XO en un
cas0 (16,6%), con cromatina sexusl negativa en todos los casos. El aspecto de los genitales
extemos, coma es clisico en esta patologia, fue normal, o8 decir, no existid ambigiedad de
m&mmmmhmmmm.mwmm No se
realiz6 ningin procedimiento quinirgico, por tanto no existe valoracion funcional en este aspecto
thmmmuw&)ﬂmm

hmmmmmwi! correspondientes al 33,3% dol grupo.
mmummmus.ummmanm Los cariotipos
presentados fueron 46XY/A5X en dos casos y 45X/46XY/4TXYY en uno, la cromatine sexual fue
negativa on todos los casos, El sapecto de los gonitales externos fue falo hiposphdico en un caso y
falo hipertréfico en dos casos, con escroto bifido en dos casos y normal en un caso

un caso, detecmindndose asusencia de vagina, en contradiceion s lo reportado por el ultrasonido.
Las cirugias se realizaron de acuerdo al caso:

En un cas0, se realizd Gonadectomia, posteriormente Plastia de Hipospadiss con técnica de
Byars, 1r0. y 2do. tiempo y finslmente colocacion de pritesis testiculares.

En otro caso se reslizd Falectomis, Gonadectomia e Introitoplastia, este Gltimo procedimiento
snto o supuesto de existencia de vaging, la cual se encontraba susente, por lo que se procedit a
vmmmmasmmlm.mnmummm
sbeceso adjunto & la snastomosis Sigmoideo-Perineal, drenéndoselo sin incidentes.

Finalmente, se realizd Uterosalpingogonadectomia en el pacientc restante, quedando pendiente Ia
reconstruccion genital externa sin reporte de complicaciones.



El resultado funcional es valorable en los dos primeros procedimientos, por la emergencia del
chorro urinario de manera uniforme a partic de la punta del glande y on el otro caso por la
capacidad del paciente de reslizarse dilataciones digitales de la neovaging sin problemes.
La asignacion sexual fus masculing pers ¢l primer caso y fomonine para los dos restantes.

BERMAFRODITISMO VERDADERO:

Este diagnistico estuvo presenie en dos casos, constituyendo ef 4,4% del total. Las edades
registradas fueron 1 allo 3 meses y S0 diss. El casiotipo fue 46XX y 46XX/46XY con cromating
sexual positiva en ambos casos. El aspecto de los genitales extenos fue distinto en cada caso. En
uno, 8¢ presentt fulo hipertrofico con seno urogenital y en ol otro caso falo hipotroico con
bolses sscrotales bifides. La posicion de las gbandas en ambos casos fue ssimitrica, esto e, en
canal inguinal ¢ intraabdominal. Se realizd ultrasonido en los dos casos, pero no fusron de ayuda
mmm&mmuum,mumymm
corroborads durante is cirugla por ideatificacion de estructuras mbillerienss hipoplisicas. La

Gonedectomis  derecha(ovoteste) i posteriorments, Plastia de
Hipospadias con técnica de Byars, 1r0. y 2do. tiempo y fissimente, colocacion de pritesis
testicular derecha. No se roportaron i in . La valoracion funcionsl no ha

sido posible sin en el primer caso, mquemdlqdo se considers aceptable, por la
emergencia uniforme del chorro usinario a través de [a punta del glande. hmﬁamﬂu
femenina pera ¢l Ter. cas0 y masculing pera el 2do. caso.



DISCUSION:

SEUPOHERMAFRODITISMO FEMENINO:

El diagnéstico de Hiperplasia Suprarenal Congénita por Deficiencia de 21-Hidroxilass, guards la
Mwmuwmﬁwymmau Llamé la atencién,

00 enconirar casos que respondan a Visilizacion Exégena.

Se decidio ol snilisis conjunto de ambos subgrupos, por las similitudes que ambos guardan para
efecto del presente estudio. La Media de edad es Uamativamente alta y responde al diagnidstico
tardio y posterior envio a esta Unidad. En cuanto s cariotipo y presencia de cromating sexual, los
resultados son los esperados. De 1a misma forma, ol aspecto de los genitaies externos y Ia posicidn
de gbnadas, se encuentran acorde a lo reportado. Consideramos de importancia tomar como valor
normal pars o clitoris al nacimiento, el referido por Ia doctora McGilliviay (25), es decir, menor
de | cm.; este dato, nos permitié establecer la hipertrofia de clitoris en todos los cascs.

Lhnbhlmbnqunnﬁmuh-mdommmdmabsmnmum
estudio de fiicil disponibilidad, no invasivo, de gran definicion en manos
mdemvdorw nmmqnhnnmhmw
mismo. am-mmmmbmmm
mmymyhmh testiculo en un caso, traduce poca

Mommmmwmdwuhww
Congénita (6,26).

La Endoscopia se realizd en sélo 11 casos, guardando relacion en 8 de 11 casos con los hallazgos
quinirgicos, en comparacion con Is Genitografia, que solo se relaciond en 4 de 8 casos. Por otra
parte, la Endoscopia, si bien es un procedimiento instrumentado e invasivo, se resliza bejo
ancstesia ¢ inmediatamente antes del procedimiento quinargico planeado; en cambio, e
Genitografia, que es un procedimiento iguatmente invasivo, por la introduccion de una sonda y
aplicacion de material de contraste, sdemis de la exposicion a radiacion, mmumhndo
por ¢l mismo personal, 1o que probablemente aumenta ol margen de eror.

Los procedimiontos quinirgicos se consideraron en razon de la época ea que fueron reslizados,
pues al inicio del estudio, encontramos que existian diversas técnicas y plames quinirgicos pars o
mismo padecimiento. Asi, antes de 1988, o plan quinirgico trazado establecié la Plastia de
GdﬂuuZuqo:midelSmyumn&oWoulusmm

mddwn:m&pmaémlym.wmm: aspectos funcionales con este
procedimiento.

Dentro de las complicaciones encontradas, llamo Ia stencion, Ia lasceracion uretral por
calibracion, la cual se presentd en el Unico paciente a quien se le realizd, lastimosamente, no



encontramos en ¢l expediente une razdn que justifique ol procedimiento. Las otras dos
complicaciones encontradas, es decir ls Estenosis de Imtrottoplastia y ls Dehiscencia de Sutura, se
encuentran dentro de las complicaciones esperadas para estos procedimicntos.

La asignacion sexual como masculing 8 un paciente, obedecio a la rotunds negativs del pedre de
sceptar como femenine & s bijo, quien & su entender, por la virilizacion de sus gonitales extermnos,
era varon, esto sunado & su bejo coeficients intelectual y nula escolarided. Ante cstos hechos, se
decidio la asignacion masculina y la prictica de uns Uterosalpingooforectomia bilateral.

SEUDOHERMAFRODITISMO MASCULINO:

En oste grupo, la divecsidad de diagnbeticos y las diferentes caracteristicas clinices entre ellos,
obligd a un sndlisis por separado. Los Unicos puntos claros de convergoncia en todos los casos
fueron: El patron cromostmico 46XY y la presencia de cromatine sexual negativa; adomis de la
prosencia simétrica de gonadas en fondo de bolsa escrotal.

Sindrome de Desvanecimiento Testicular:

Desde of punto de vista fisiopatologico, esta entidad responde a una falla completa de induccion
gonadal o torsion testicular bilateral *In utero™. El influjo hormonal por accién de Is Testosterona
en ostos pacientes es normal; en consecuencia, ¢ tamalio del pene es normal como en este
paciente, pero con bolsss eacrotales vacias, por susencia de ponadas. La asignacién es masculina
y desde el punto de vists quinirgico, se le ofiecio mejorar el aspecto estético (4) con la colocacion
de proteeis testiculares.

Testiculo Femnitizante:

Aqui ol evento fisiopstoiogico es el blog leto de ala T W, por lo que el
Mﬂmm«m Enbchopmﬂahumﬂnfwmyhpﬁuu
de Gonadectomia Bilateral y reconstruccion genital por Vaginoplastis con Interposiciéa de

' Sigmoides.

Hipurplasia Suprarenal Congéaita:

Los pacientes con Hiperplasia Suprarenal independientemente de su variedad,

DISGENESIA GONADAL:

Wumhﬂwm”iwmmm*m
5o cncuontran clisicamente incluidos en las clasificaciones de Genitales Ambiguos y Estados

En cuanto a la Disgenesia Gonadal Mixta, llamé la atencion también lo tardio de su envio a
estudio. Bajo el conocimiento del desarrofio potencia! de Gonadoblastoms en gonadas



disgendticas, todos los pacientes fueron sometidos 3 Gonadectomia. La desicion en cuanto a la

ssignacion sexutl estuvo basade en el rol seal que o pacientss ya dessmpelisban al
wcum que todos aquelios pacientes que wlmwMVu,
m“mahhdaymmtdmdynm conducta quiningica se
encamind & resfirmar estética y funcionaimente o rol sexual dessmpeliado. Es asi que pese a que
m.mw.mwwm,umummm

Las cirugias en este grupo se plancaron de acuordo a los haltazgos snstomopatolégioos, esto
wmm Mmmnmw,hmammiyhm



CUADRO 6 ~ PREVALENCIA

SEUDOHERMAFRODITISMO FEMENINO
Hiperplasia Supraress] Congénita deficiencia de 21
Hidroxilass Variedad No Perdedora de Sal
Hiperplasia Seprareaal Congénita deficiencia de 21
Hidroxilsss Variedsd Rm de Sal

SEUDOHERMAFRODITISMO MASCULINO
Siadrome de Desvanecimiento Testiculsr

Hiperplasia Supraremal Congénita deficiencia de 3
Beta-Hidroxilasa

Testiculo Feminizante

Hiperplasia Supraresa] Congénita deficiencia de 21
Hidroxilass Variedsd Perdedora de Sal

DISGENESIA GONADAL
Disgencsia Gomadal Pura (Sindrome do Teraer)
Disgencsia Gonadal Mixta
HERMAFRODITISMO VERDADERO

TOTAL

CASOS
26 (57.7%)

3

23

L")

N w e w

45

(66%)
(511%)

(17.7%)
(22%)
@2%)

(22%)
(1L.1%)

(20%)
(133%)
(6.6%)

(44%)

100%
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CONCLUSIONES:

Es imprescindible la identificacion temprana de la Ambigtiedad Gonital, esto ¢s, en [a ctapa
neonatal.

Los casos de Ambighedad Genital, debon ser estudisdos por ua grupo médico integrado en
una Clinica de Intersexo, para asl brinder una solucitn integral y oportuns.

La asignacion sexual es uns urgencis médica.

La Prevalencia oncontreda en nuestro trabajo es coincidente con la presentada por otras

encuentrs condicionado deberd
mabmmmmmﬁnmamaomam

mdeMmamm&MWMu
orientacion, por la existencia de un alto indice de error.

La Endoscopia deberd realizarse en todos los pacientes que presonten Seno Urogenital.
Consideramos que [a Genitografia debe ser excluida del Protocolo de Estudio de Genitales
Ambiguos.

Sulimnm&nuﬁmm establocer las causes que comdicionan error en ol

diagndetico imagenologico, nmmummumm
ol Individuo y su Entorno Social.
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