Seudohermafroditismo Masculino
Dr. Silvio R. Zufiga (*)

Objeto de la presente comunicacion es revisar los conocimientos sobre
"seudohermafroditismo masculino"”, con ocasiéon de un caso ocurrido en el Hos-
pital General de Tegucigalpa.

DEFINICION

Es necesario establecer algunas definiciones que aclararan conceptos.

,Qué es hermafroditismo? Es la coexistencia en un mismo individuo de los
dos aparatos genitales, masculino y femenino. Se dice que el hermafroditismo es
total o completo cuando los dos aparatos estdn anatomicamente bien desarro-
llados y ambos son funcionalmente activos. Esta condicién nunca se ha compro-
bado en la especie humana pero es de ocurrencia normal en animales inferiores (1).

El hermafroditismo se apellida verdadero cuando en un mismo individuo
coexisten glandulas sexuales masculinas y femeninas. En unos casos ambas glan-
dulas estan fusionadas en un solo érgano situado a cada lado de la linea media,
constituyendo lo que se llama ovotestis; cada ovotestis esta dividido en dos zonas
de las que generalmente solo una es operante y es la que decide el sexo.

En otros casos el hermafroditismo es alternante, con lo que se quiere decir
que de un lado se comprueba una génada y en el otro la gonoda opuesta (2).

El seudohermafroditismo, como lo indica el prefijo, es la falsa bisexualidad.
Un seudohernafrodita tiene tejidos gonadales masculinos o femeninos, con tras-
torno del desarrollo normal del resto de su aparato genital. De ahi se deduce
la existencia de dos variantes de seudohermafroditismo:

a) El seudohermafroditismo sera masculino si la gonada existente es la
glandula testicular, y

b) El seudohermafroditismo serd femenino si la géonada presente es tejido
ovarico.

Dadas estas definiciones podemos decir que el seudohermafrodita masculino
es un ser genéticamente macho con partes genitales modificadas en la direccion
femenina (3).

PATOGENIA

Existen tres factores que afectan el desarrollo sexual normal. Tales son:
1) la determinacioén genética, 2) la diferenciaciéon embrionaria y 3) la madura-
cioén endocrina (4).

I.—DETERMINACION GENETICA. El sexo basico estd determinado
por la constitucion cromatinica del 6évulo fertilizado: a) un par de cromosomas

X resulta en dominio de la corteza de la géonada indiferenciada, con la subsecuente
constitucion del ovario, b) la combinacion cromosomica XY determina dominio
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de la médula de la génada indiferenciada y conduce al desarrollo del testiculo.
La falta de adecuado dominio cortical o medular puede conducir a una disgenesia
gonadal. La importancia de este factor ha sido demostrado por Witschi (5) por
medio de estudios hechos en anfibios; supone dicho autor que existe un inductor
medular que ¢l llama "medularina" y un inductor cortical que denomina "‘corti-
cina" que son los encargados de efectuar su accion especifica en su correspon-
diente dominio. Sin embargo, estos factores no han sido aislados.

I—DIFERENCIACION EMBRIONARIA. Para comprenderla es necesario
recurrir a la embriologia del sistema urogenital, enfocandolo especialmente sobre
el sexo masculino, que es el que interesa en esta presentacion.

Répidamente consideraremos la glandula sexual, los conductos de las glan-
dulas reproductoras, las partes comunes al sistema urinario y genital y, final-
mente, los drganos genitales externos.

a) La glandula sexual. Tanto en el sexo masculino como en el femenino
tiene un origen embrionario idéntico y, en un principio, no se pueden diferenciar.
Los esbozos de las glandulas sexuales se forman por proliferacion del epitelio
celomico situado en la superficie medioventral de cada mesonefros (reborde
genital). Aparecen a las 5 semanas, cuando el embrion tiene una longitud de 5
mms. Los testiculos derivan de la porcion medular mientras que los ovarios se
originan de la porcion cortical. El predominio del crecimiento de uno u otro es
determinado por los cromosomas sexuales; el cromosoma Y aparentemente deter
mina la formacion testicular y atin su presencia de dos cromosomas X (como en
el sindrome de Klinefelter) se produce un testiculo, aunque anormal; en ausencia
del cromosoma Y, parecen necesarios dos cromosomas X para un adecuado
desarrollo ovarico ya que uno solo (como en el sindrome de Turner) da origen
a rasgos gonadales rudimentarios en los que usualmente faltan ovarios, foliculos
o funcién hormonal; un cromosoma X extra (hembra XXX) no inhibe pero
modifica el desarrollo ovarico (6). La diferenciacién en gbnada masculina puede
ser reconocida en la 7 semana, en tanto que en la hembra el estado indiferente
se conserva hasta la 10° o 11$ semanas, en que aparecen las caracteristicas
propias del ovario.

De la proliferacion de las células del reborde genital derivan la tinica albu-
ginea y las cuerdas testiculares, cuya porcion dista! dara origen a los tubos con-
torneados y la proximal a los tubos rectos. Su desarrollo estd practicamente
terminado al nacimiento. Mientras se efectiia aquel, los testiculos cambian de
posicion por un movimiento migratorio que se llama descenso: desde su posicion
original en la region lumbar descienden progresivamente, salen de la cavidad
abdominal a través del conducto inguinal correspondiente y se alojan, finalmente,
en el escroto, merced a la retraccion del gubernaculm testis y del cordén celular
que lo continua.

b) Los gonoductos. Existen en el embrion dos conductos que tienen relacion
con el desarrollo de los conductos genitales del adulto: 1) los conductos meso-
néfricos o de Wolff'y 2) los conductos de Miiller. Los dos tipos'de conductos
se desarrollan en ambos sexos al mismo tiempo, persisten por determinado pe
riodo y, luego, degenera el uno o el otro, segun el sexo (Fig. 1-A).

Desuno de los conductos mesonéfricas.—El conducto mesonéfrico es un
tubo que por su extremo inferior desemboca en la cloaca y que a lo largo de su
trayecto recibe la abocadura de los tubulos que constituyen el mesonefros o rifion
medio. El mesonefros degenera, siendo sustituido por el metanefros o rifion
definitivo. Su degeneracion no es total: el conducto persiste y persisten, también
los tiibulos del grupo medio y algunos de la porcion caudal. Los tabulos del
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grupo medio entran en unién intima con el grupo celular del reborde genital que
dara origen al testiculo o al ovario; tal fusion recibe el nombre de unidén uroge-
nital.

De aqui en adelante la conducta en cada sexo es diferente:

En el hombre los tubos mesonefricos que han hecho conexiéon con la red
testicular se transforman en conductos eferentes y en cabeza del epididimo; el
conducto mesonéfrico se convierte en conducto espermatico, siendo su porcion
inmediata al testiculo el conducto epididimario y el resto recibe el nombre de
conducto deferente, que se descarsa en la porcion del seno urogenital que sera
inicio de la uretra; su porcion distal se convierte en conducto eyaculador y las
vesiculas seminales se forman a expensas de unos hinchamientos del conducto,
cercanos a su terminacion. Asi, pues, partes que originalmente se desarrollan a
expensas del sistema urinario se vuelven secundariamente parte integrante del
aparato reproductor masculino. Los tibulos de la porcion caudal pueden per-
sistir en forma vestigial sin participar en la unidén urogenital y sin tener funciéon
conocida; tales son los paradidimos y los conductos aberrantes. La porcion
craneal del conducto mesonéfrico puede, también, persistir en forma de hidatide
pediculada (Fig. 1-B).

En la mujer no se desarrolla ningin 6rgano funcional del remanente del
mesonefros pero quedan ciertos vestigios: el epodforo, que corresponde al epidi-
dimo, y el. paradforo, semejante al paradidimo. A veces persiste una porcion del
conducto mesonéfrico, constituyendo el canal de Gartner, que viene a descansar
en las paredes del titero y vagina.

Destino de los conductos de Muller.—Estos conductos empiezan su desa-
rrollo a expensas del epitelio peritoneal que cubre el mesonefros: se forma una
especie de surco que se profundiza y transforma en un tubo; por su extrema
libre este tubo se abre en la cavidad peritoneal y por su otro extremo crece
paralelamente al conducto mesonéfrico, logrando alcanzar el surco urogenital.
Los dos conductos de Miiller estan al principio separados completamente pero
pronto sus porciones caudales empiezan a adosarse para formar el canal utero-
vaginal. A partir de este punto, el desarrollo es distinto en cada sexo (Fig. 1-A).

En la mujer el utero y la vagina se desarrollan del canal Gterovaginal y
las dos trompas de Falopio se originan en las porciones separadas de los
conductos miillerianos.

En el hombre los conductos de Miiller degeneran y en el adulto pueden
persistir dos vestigios de ellos: el utriculo prostatico y la hidatide sésil que
corresponde a la porcion abdominal de la trompa (Fig. 1-B).

c¢) Las partes comunes al aparato urinario y genital.—La cloaca es un saco
ciego dentro del cual se abren el intestino primitivo, los conductos mesonéfricos
y la alantoides (Fig. 2). Dorsalmente esta limitada por la notocorda y ventral-
mente por el ectodermo de la pared del cuerpo. El contacto de la membrana
ventral de la cloaca (endodermo) con el ectodermo, forma la llamada membrana
caudal.

La division de la cloaca se hace cuando el embrion tiene 5 mms. De la region
que se encuentra entre las aberturas del intestino y de la alantoides se levanta
un septum que crece hasta encontrar la membrana cloacal, quedando de este
modo dividida en una regién anterior o urogenital y una posterior o anal.
Cuando el embrion tiene 13 a 18 mms. la membrana urogenital se perfora
poniendo, de este modo, en comunicacion con el exterior al seno urogenital.
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Cuando la cloaca se divide, la embocadura de los conductos mesonéfricos
queda en el compartimiento anterior o urogenital; los uréteres tienen primitiva-
mente un punto de desembocadura comun con estos conductos pero, posterior-
mente, se independizan y se abren por aberturas propias en dicho compartimiento.
Por crecimiento del compartimiento vésicouretral se transforma su porcion cefalica
en vejiga urinaria y por adelgazamiento de su porcion caudal se origina la
ur?trg. La uretra asi obtenida representara la uretra prostatica y membranosa
del adulto.

~d) Genitales externos.—Tienen un origen similar en los dos sexos y, ya
diferenciados, tienen su homologo en el otro (Fig. 3).

En los embriones de 14 mms. se desarrolla una elevacion cénica que se
llama tubérculo genital o falo, que se ubica donde mas tarde se va a desarrollar
el seno urogenital. En la superficie caudal de este tubérculo existe un surco
mediano, el surco uretral, que estd bordeado por dos crestas llamadas pliegues
uretrales; en el fondo de este surco se encuentra la llamada membrana uretral.
El seno urogenital envia una prolongacion hacia el falo y llega a ponerse en
contacto con la membrana uretral. Cuando el embrion tiene 17 mms. la mem-
brana se rompe, dando por resultado que la porcion urogenital se abre al exterior
a nivel del surco uretral. En la base del falo, a la derecha a izquierda, se
desarrollan dos elevaciones que se denominan hinchamientos labioescrotales.

A partir de este punto se hace la diferenciacion sexual:

En el hombre el falo se alarga considerablemente y forma el pene con su
glande. La uretra se abre en la parte caudal de la base del mismo y hacia la
mitad del 2° mes los pliegues uretrales crecen, contactan en la linea media y
se funden de manera progresiva desde la base del pene. El tubo asi formado se
fragua camino en la cara caudal del mismo, progresa hasta el glande y se
completa hacia el 3er. mes, constituyéndose de este modo la uretra peneal.

Los hinchamientos escrotales emigran ligeramente en sentido caudal, hacia
la base del pene, y se funden en la linea media formandose una masa unica,
el escroto. Hacia estos hinchamientos crecen los conductos peritoneo vaginales
que prepararan el camino de descenso de los testiculos hacia el escroto. Hacia
el 97-' mes han logrado descender y después de esta emigracion, parte del conducto
peritoneo vaginal constituye una cubierta parcial al testiculo (tunica vaginal) y el
resto de su trayecto se ocluye en toda su longitud.

III—LA MADURACION DEL TRACTO GENITAL MASCULINO
ocurre en la vida postnatal por efecto de hormonas originadas en el 16bulo
anterior de la hipoéfisis (hormona gonadotropica) que actia sobre las funciones
espermatogénicas y endocrina del testiculo. Por intermedio de esta ultima se
producen sustancias androgenas, siendo la testosterona la hormona principal,
cuyo campo de accion es amplio pues, ademas de estimular el desarrollo del
aparato genital masculino, tiene efectos sobre las caracteristicas sexuales secun-
darias, efectos metabdlicos y efectos de conducta.

ETIOLOGIA

Por las ensefianzas que nos deja el estudio de la Embriologia podemos
deducir que el seudohermafroditismo masculino estd acondicionado por la
detencion del desarrollo del aparato sexual en uno u otro de los periodos de la
vida embrionaria. Ahora bien, ;quién determina esa detencidén? ;qué factores
intervienen interrumpiendo el mismo?
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Como los factores que causan el trastorno debe operar en una temprana
época del desarrollo, se ha buscado la explicacion de la condicion en informa-
ciones obtenidas experimentalmente con el intenso de duplicarla en los animales.
Jost (7) demostré que la castracion intrauterina de fetos de conejo resultaba en el
desarrollo de estructuras sexuales secundarias femeninas, tanto en los genética-
mente hembras como en los que genéticamente eran machos; dedujo, por tanto,
que la condicion femenina es neutra en lo relacionado con el desarrollo de los
conductos genitales y de los genitales externos y que el desarrollo del tipo
masculino requiere la influencia inductiva de los testiculos fetales (8,9, 10).

Estas deducciones parecen apoyadas por las observaciones de Greene (11):
las hembras nacidas de ratas que en los comienzos del embarazo han sido inyec-
tadas con androgenos, retienen el sistema de conductos masculinos en adicion
de los femeninos; el seno urogenital se diferencia de la manera caracteristica
del macho y los genitales externos son marcadamente afectados. Por otro lado,
los machos expuestos a excesiva estimulacion estrogénica durante la vida em-
brionaria nacen con testiculos ectopicos, escroto hendido, vagina inferior parcial-
mente desarrollada y pequefio pene hispospadico. De particular significacion
es el hecho que ni los ovarios ni los testiculos son modificados por las condi-
ciones experimentales.

Estas observaciones experimentales en los animales parecen tener su com-
probacion en los humanos ya que si durante el embarazo se administran medica-
mentos androgénicos y afines a la progesterona, éstos pueden virilizar al feto
femenino. Wilkins y Col. (12) informaron veintitin lactantes del sexo femenino
que nacieron con masculmizacion parcial de los organos genitales externos,
consistentes en hipertrofia del falo y diversos grados de fusion del pliegue labio-
escrotal. Quince de las madres habian recibido medicamento del tipo de la pro-
gesterona por aborto incipiente o habitual, generalmente entre la 4 y la ¢'-'
semanas del embarazo. Casos similares de masculinizacion de fetos femeninos
han sido informados por Nellhaus (13).

Como corolario de estas pruebas experimentales y de estas observaciones
clinicas se ha sugerido que el seudohermafroditismo masculino es la resultante,
bien de un muy débil estimulo androgénico emanado de un testiculo fetal funcio-
nalmente deficiente o bien de una estimulacidén estrogénica anormal durante el
periodo de diferenciacion del tracto genital. De acuerdo con la primera inter-
pretacion, la presencia funcional del testiculo embrionario es indispensable para
que se produzca la regresion de las formaciones miillerianas y la estimulacidn
de las wolffianas. Si durante la vida embrionaria disminuye la produccion de
androgenos en el momento critico de la diferenciacion sexual aparecen anomalias
de las estructuras sexuales: no se produce la regresion de los conductos de
Miiller y los conductos de Wolff se desarrollan insuficientemente; después de
esta fase embrionaria, la escasa produccion de hormona fetal disminuye y los
genitales externos crecen fuera de su influencia y tienden a ser del tipo femenino.
La intensidad de la anomalia estaria en relacion directa con la precocidad de la
insuficiencia testicular embrionaria y con la cuantia de la misma.

La estimulacion estrogénica anormal durante el periodo de diferenciacion
del tracto genital parece insostenible en vista de que todos los embriones mas-
culinos estan expuestos a considerables estimulos estrogénicos durante la vida
embrionaria y, ain asi, permanecen inafectados. Ademas, los opositores del papel
de los estrogenos (Kaplan (9) entre ellos) en la constitucion de la entidad, con
justicia invocan que la supuesta interferencia de la funcién testicular ocurre en
un tiempo en que la produccion de estrogenos placentarios no ha aumentado; en
efecto, la excrecion estrogénica no comienza sino hasta la 14 semana de la
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gestacion y, por tanto, sin interferir con la funcion testicular fetal que ocurre
en época anterior.

Siempre tratando de hallar una explicacion a la anormalidad, Witschi (14)
ha sugerido dos posibilidades como causa de la misma: 1) una relacién-de herencia
e influencia materna y 2) una influencia inmunologica. Apoya la primera posi-
bilidad en la observacion de que dos o mas hermanos pueden ser afectados,
habiéndose comprobado que la anormalidad se transmite hereditariamente por
via materna con caracter recesivo (segin Zuspan (15) gen recesivo ligado al
sexo); segin Ortega Nufiez y Col. (10), el antalisis de los arboles genealdgicos
publicados demuestran que la relacion de hembras normales a varones normales
mas seudohermafroditas es igual a la de 1:1 (9 hembras para 7 seudoherma-
froditas masculinos mas 2 varones normales). En cuanto a la segunda posibilidad,
permanece en el campo de la hipdtesis; segiin Witschi, en el tercer mes de la
gestacion la madre responde a los estimulos partidos del testiculo embrionario
produciendo un antagonista inmunoldgico (factor antitestis) que traspasando la
barrera placentaria suprime la diferenciacion masculina pero sin alterar el compo-
nente cclulogerminal de los testiculos, que guardan una apariencia histologica
relativamente normal.

Se concluye de estas consideraciones que aun es desconocido el factor cau-
sante de tal detencion del desarrollo, quedando como posibles causas del trastorno:

1) insuficiente estimulo androgénico durante el periodo de diferenciacion
embrionaria,

2) una excesiva estimulacion estrogénica durante el mismo,

3) un factor hereditario materno y

4) una influencia inmunoldgica.

SINTOMATOLOGIA

Desde el punto de vista clinica, Guinet (16) ha propuesto una clasificacion
en tres grandes series morfologicas:

a) Un primer grupo esta constituido por sujetos cuyo aspecto tipicamente
masculino esta alterado inicamente por una criptorquidia y un hipospadias.
El habito general no se presta a discusion: fisicamente son masculinos y son
criados como tales. El hipospadias es de asiento variable, peneano o peneo-
escrotal. El pene esta casi siempre deformado por una incurvacion producida
por una cuerda fibrosa adherente a la cara inferior de la vaina de los cuerpos
cavernosos. El escroto tiene una estructura normal pero es hipotrofico. Los
testiculos estan ausentes de las bolsas. La prostata es infantil. Puede haber
modificacion de la parte terminal de los gonoductos, consistente en descenso
del verumontanum y canalizacion por un utriculo profundo; presencia de forma
ciones miillerianas diferenciadas en trompa y ttero.

b) En el segundo grupo se encuentran numerosas modalidades patologicas.
En el momento del nacimiento existen dudas sobre el sexo real: los pocos casos
que presentan un escroto cerrado son declarados como masculinos pero ante la
presencia de un escroto hendido son considerados como femeninos. En una
estadistica de Evans y Riley (17), 5 de 12 fueron calificados masculinos y en
11 casos de Hamblen solamente lo fueron 3. A la llegada de la pubertad estos
sujetos que han sido considerados como femeninos empiezan a presentar hechos
contradictorios: el falo se hace eréctil, las menstruaciones no se presentan, la
voz cambia, la piel se vuelve aspera y acneica. En la edad adulta existe aspecto
androide de la musculatura, de la distribucion de la grasa y hace su aparicion
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pilosidad facial. Puede haber una ginecomastia juvenil persistente y, en algunos
casos, glandulas mamarias rigurosamente femeninas. El psiquismo reflejara una
adaptacion a su malformacion o una psicosis depresiva.

Los 6rganos genitales externos presentan pene atrofico, hipospadias y escroto
hendido. Se consideran tres variantes: a) un solo orificio urinario con desembo-
cadura intrauretral de los gonoductos, b) hendidura urogenital con desembocadura
separada de los orificios uretral y genital en una cavidad sinusiana intermedia y
¢) vagina bien individualizada con meato urinario en la parte anterior.

Los 6rganos genitales internos presentan una diferenciacion masculina de los
conductos de Wolff con una prostata atrofica, que puede faltar. Los derivados
del conducto de Miiller subsisten con aproximacion progresiva al periné. Los
testiculos tienen una posicion labio-escrotal, inguinal o pelviana.

¢) En el tercer grupo se retnen los sujetos cuyo habito genital, somatico y
psiquico es, sin duda posible, femenino y que, sin embargo, portan testiculos;
forman el llamado "sindrome de feminizacion testicular" o "Hairless Women".
La morfologia es femenina, la piel es fina, no hay barba, el libido se orienta hacia
los hombres y la maternidad es deseada. Los senos son normales, aunque las
aréolas y el mamelon guardan un aspecto juvenil. Hay ausencia o extrema
pobreza de las pilosidades axilopubianas.

Los érganos genitales externos aparentemente son los de una mujer normal.
La vulva muestra labios insuficientemente desarrollados; el clitoris aparente-
mente es normal; existe himen y vagina pero se termina en fondo de saco donde
no se ve ni cuello ni orificio uterino; la uretra ocupa su sitio normal.

Los érganos genitales internos son de tipo rudimentario y asocian los deri-
vados miillerianos con los wolffianos, a veces con predominio del uno sobre el
otro. Los testiculos ocupan el lugar de los ovarios o estan en posicidén inguinal;
su volumen esta considerablemente disminuido.

DIAGNOSTICO

Ante el diagnostico positivo se seudoherrnafroditismo se nos plantea un
primer problema consistente en determinar si es del sexo masculino o del
femenino. Luego hay que diferenciarlo de otros estados de desarrollo hetero-
sexual y, finalmente, distinguirlo de algunos trastornos endocrinicos particulares
a ciertas tumoraciones.

[.— DETERMINACION SEXUAL DEL SEUDOHERMAFRODITISMO.
—En ciertas condiciones la exploracion clinica es capaz, por si sola, de deter-
minar el sexo del seudohermafrodita pero en mas del 60% de los casos el sexo
es dudoso al nacimiento, en la pubertad y ain después de ella. En estas circuns-
tancias es muy dificil afirmar que un seudohermafrodita sea masculina o feme-
nino (sexus anceps). El tinico medio con que antes se contaba era la visualizacion
de las gonadas por laparotomia exploratoria. En la actualidad puede recurrirse
a la determinacion de la excresion estrogénica y de los 17-ketoesteroides urinarios
(véase cuadro).

Estrégenos Gonadotropina  17-ketos-

teroides
Seudohermafrodistimo masculino Bajos Normal Normal
Seudohermafroditisrno femenino Elevados Usualmente no Elevados

se comprueba
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Se puede, asimismo, emplear un procedimiento sencillo de laboratorio que
manos experimentadas da un 100% de seguridad. Tal es la determinacion del
"patron cromatinico sexual", que fue introducida por Barr (18). La aplicacion
del método esta basada en la observacion de un caracteristico cuerpo de cromatina
que puede ser encontrado en un alto porcentaje de nucleos en las genéticamente
hembras (50-80%) y solo en un pequefio porcentaje en los genéticamente machos
(1-14%). Como materia de estudio puede utilizarse la biopsia cutdnea; sin em-
bargo, Moore (19) ha demostrado que los frotis obtenidos de la mucosa oral
pueden sustituir al procedimiento anterior, teniendo como ventaja la simplicidad
de la toma y su mas facil interpretacion; el porcentaje de los nucleos que con-
tienen los cuerpos cromatinicos es inferior en los frotis orales que en la biopsia
cutanea, variando de 0 a 4% en los machos y de 20 a 80% en las hembras. Este
procedimiento ha sido utilizado para la determinacion prenatal del sexo del feto,
usando ntcleos celulares del liquido amniético obtenido por aspiracion con aguja
y jeringa. Los resultados de este estudio se informan como "cromatino-positivos"
para los nucleos de tipo femenino y como "cromatino-negativos" para los de
tipo masculino.

II.—OTROS ESTADOS DE DESARROLLO HETEROSEXUAL:

a) Sindrome de Klinefelter.—La disgenesia testicular del tipo de Klinefelter
(esterilidad, esclerosis de los tubos seminiferos, testiculos hipotréficos, eunocoi-
dismo y ginecomastia) tiene un patrén cromatino-positivo y hace el diagndstico
diferencial con el seudohermafroditismo masculino. Se hace la observacion de que
a pesar de ser cromatino-positivos, la combinacion XX no es la normal pues a
ella se le agrega un cromosoma Y, lo que da la combinacién final XXY con un
total de 47 cromosomas.

b) Sindrome de Turner.—Los individuos de este sindrome recuerdan a la
mujer pero tienen un patrén cromatino-negativo (seudohembras); se ha demostrado
que solo se hallan presentes 45 cromosomas por ausencia de un cromosoma X
(XO). Para hacer el diagndstico hay que tomar en cuenta que poseen genitales
externos femeninos, que son cromatino-negativos, que falta la maduracién sexual
y que excretan grandes cantidades de gonadotropinas.

¢) Hermafroditismo verdadero.—De acuerdo con Riley (3) la prueba de
la cromatina sexual demuestra que son cromatino-positivos, lo que hace facil el
diagnostico diferencial con el seudohermafroditismo masculino. Segun Barr (20)
los nucleos son cromatino-positivos en algunos casos y cromatino-negativos en
otros y, por tanto, Williams (21) asegura que el diagnéstico de tal entidad puede
hacerse inicamente después de efectuada la laparotomia y el estudio histolégico
de las gonadas.

III.—TRASTORNOS ENDOCRINICOS PARTICULARES A CIERTAS
TUMORACIONES

La feminizacidon o masculinizacién consecutiva al desarrollo de tumores ova-
ricos, testiculares o de la corteza suprarrenal que sean de caradcter funcional,
facilmente se diferencian del seudohermafroditismo pues si bien es cierto que
desarrollan las carateristicas secundarias del otro sexo, su tracto vaginal esta
anatdmicamente bien constituido ya que la tumoracién ocurre cuando' los cambios
embrionarios normales ya han ocurrido.

TRATAMIENTO

Segun Wilkins (22), la escogencia del sexo bajo el cual han de ser criados
debe basarse primariamente en la apariencia de los genitales externos, especial-
mente en el tamafio del pene.
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A-—Los seudohermafroditas masculinos que tienen un pene suficientemente
bien desarrollado para funcionar como tal, deben ser criados como masculinos
y el hipospadias y el escroto hendido deben ser corregidos. SI existen tutero y
trompas, deben ser extirpados. Como no puede decirse si estos pacientes se mas-
culinizaran o femenizaran al llegar a la pubertad, se aconseja la orquiectomia
para evitar lo ultimo; subsecuentemente, en el momento de la pubertad se insti-
tuye tratamiento con testosterona.

B.—Muchos seudohermafroditas masculinos con genitales ambiguos tienen
un falo tan pobremente desarrollado que no hay esperanza de hacer parecer
o funcionar como pene; constituye un valladar insuperable para los ajustes psico-
logicos satisfactorios en su papel de hombres y es preferible criar a estos desafor-
tunados como mujeres. En este caso debe efectuarse la orquiectomia y los geni-
tales externos no deben ser corregidos por remedar los genitales femeninos. En
la pubertad deben recibir estrogenoterapia. Alrededor de los 20 afios se aconseja
construir una bolsa vaginal.

C.—Un tercio de los pacientes tienen genitales externos femeninos sin
agrandamiento del clitoris; en la pubertad se feminizan excelentemente debido
a la secrecion de estrogenos testiculares. A menudo se casan y llevan una vida
conyugal normal, a pesar de su infertilidad. Los testiculos no deben ser extir-
pados hasta que la feminizacioén esté completada pero, después de este periodo,
es aconsejable la orquiectomia por el posible peligro de degeneracion maligna;
a continuacion debe instituirse estrogenoterapia.

D.—Desafortunadamente el médico se encuentra con pacientes adolescentes
o con adultos jovenes que han sido criados en el sexo inapropiado, y no de
acuerdo con los principios antes expuestos. Ante esta posibilidad, lo mejor es
mantenerlos en el sexo que civilmente se les ha asignado, empleando cualquier
procedimiento médico y quirirgico que llene tal propdsito (23, 24).

INFORME DEL CASO

El caso que ha motivado estas consideraciones es el siguiente:

J. O. A. B., de 16 afios, soltero, originario y procedente de Aguantequerique
(La Paz), ingreso al Hospital General de Tegucigalpa amparado bajo el registro
N° 1019, siendo su queja principal "distension abdominal y falta de deposiciones",

E. A.—Informé sufrir desde hacia 16 dias de dolores sordos generali-
zados a todo el abdomen y con irradiacién lumbosacra, de tipo colico y que
progresivamente se han venido intensificando. Desde hacia 4 dias el dolor se
volvié continuo, con supresion de defecaciones y de expulsion de gases. Ha
tomado varios purgantes pero las defecaciones obtenidas fueron poco abun-
dantes, fétidas y de color oscuro. Desde hacia 3 dias distensidén progresiva del
abdomen que moderadamente le ha dificultado la respiracion.

Fuera de tener 5 hermanos normales y de no haber tenido experiencia sexual
el resto de la anamnesis no fue contributoria.

EXAMEN FiSICO

Paciente de regular constitucion fisica, con paniculo adiposo poco desa-
rrollado, con habite -externo sugestivo del tipo masculino, cooperador y de psi-
quismo aparentemente normal.

P. A.: 120/80; f '0 p. m.; T.: 37°1 C R.: 18 p. m. Talla: 1,60 m.



Fig. 4 Aspectos de los

genitales externos del caso informado.
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Los tnicos datos anormales fueron los siguientes:

Abdomen.—Simétrico y globuloso. En la regién hipogastrica y parte inferior
del mesogastrio se constata la presencia de una masa que da la impresion de
ser la vejiga urinaria considerablemente distendida, llegando hasta 2 traveses
del ombligo. Esta masa es dolorosa, intramusculo-aponeurética, inmovil y mate
a la percusién, enmarcada por una zona timpanica. Ruidos intestinales ausentes.

Genitales. Escasa pilosidad publica y de distribuciéon femenina. Pene de
tamafio y aspecto normales pero sin mostrar meato ni uretra. En la parte pos-
terior del escroto se comprueba un orificio de 1 cm. de didmetro y que esta
bordeado por dos valvas. En el periné y por delante del ano se aprecia la presencia
de una fosilla de 2 eras, de didmetro y de escasa profundidad. Ausencia de
testiculos en el escroto o en el trayecto inguinal (Fig. 4).

Tacto rectal. Ampolla vacia. Se constata lo que en apariencia es una prostata
y, por encima de ella, la tumoracién renitente detectada en el examen de abdomen.

Piel. Escaso pelo axilar y se insinfia un bozo.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Placa simple de abdomen: a nivel del hipogastrio se nota la presencia de
una tumoracion redondeada y bastante grande. El colon esta dilatado por gases.
—Dr. J. Rivera M.

Cistograma: La vejiga urinaria muestra al parecer dos compartimientos; en
su polo superior presenta una compresion extrinsica la cual es ejercida por la
tumoracién que se describié antes.—Dr. J. Rivera M.

Sangre: Ht.: 42 vols.%, Hg.: 14,5 gm.%, G. B.: 10.350 mm’®, N-66%, L-
32%, E-2%, T. de C: 2'3", V.D.R.L.: Negativa, grupo sanguineo: O Rh +, N.
N. P.: 44 mgs.%, Creatinina: 1,85 mgs.%.

Enema de bario: Dificultad en la penetracion del bario. Tanto la -ampolla
rectal como el sigmoide estan desplazados a la derecha y arriba. La porcion
afectada sufre moderado estrechamiento (Fig. 5).

Pielografia descendente: Rifiones en forma de herradura. Buena funcién
renal con caliectasia y piclectasia bilateral. Uréteres desplazado hacia afuera en
su mitad distal con dilatacion acentuada de la porcion proximl (Fig. 6).

Cistoscopia: A través de un hipospadias perineal se introduce cistoscopio
N° 16 y se llega a la cavidad vesical sin dificultad. El agua introducida no
fluye, teniendo que introducir el cistoscopia a la derecha o a la izquierda para
lograrlo. La region del trigono estd bastante congestionada, lograndose ver los
orificios uretrales con dificultad. La vejiga estd comprimida por una tumoracioén
extrinsica, lo que le da la forma de un 8 acostado. En el cuello vesical se nota
redundancia de mucosa que da la impresion de una prostata infantil. En la
uretra prostatica se ven pliegues de mucosa, sin poder asegurar que se trata de un
veru montanum.—Dr. Munguia Alonzo.

Prueba de la cromatina sexual: Cromatino-negativo.—Dr. Carranza.

Se efectu6 una exploracion quirirgica y en la descripcion de la laparotomia
se asentd: "Se comprobd voluminosa tumoracion en cavidad abdominal, irregular,
de aspecto maligno y con numerosos coagulos. Comprobaron numerosas adhe-
rencias con asas intestinales. Esta tumoracion comprimia a la vejiga por su cara
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Fig. &
Enema haritado.

posterior y al rectosigmoide en su cara anterior, siendo éste desplazado hacia
la derecha. Se extrajo la tumoracidn y, siendo muy friable, se logro efectuarla
por fragmentos. En la cara anterior del recto se encontré una formacion que
dio la impresion de ser una matriz rudimentaria, la cual llegaba a contactar por
abajo con la uretra membranosa; al seccionaria se constatd que estaba llena de
un liquido mucoso abundante. En el lado izquierdo de la pelvis menor se hallo
un testiculo ectopico y atrofico. No se hallo el otro testiculo.—Dr. Aguiluz".

Informe anatomopatoldgico: "Teratoma maligno de testiculo ectopico (semi-
aoma + carcinoma embriogénico). Testitculo ectopico del lado opuesto sin pa-
tologia demostrable.—Dr. R. Duréon". Se comprobo6 la existencia de trompas
de Falopio y de utero rudimentarios entre las muestras remitidas.

En resumen, se tratd de un caso de seudohermafroditismo masculino com-
plicado con el desarrollo de un teratoma maligno en uno de los testiculos ecto-
picos, lo que produjo fenomenos compresivos en las vias urinarias y obstruccion
mecanica rectosigmoidea incompleta, que fue lo que lo obligd a buscar hospi-
talizacion. El paciente tuvo un postoperatorio tormentoso y fallecié en el 3er.
dia postoperatorio.
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Fig. 6
Pielografia descendente.

Con intencién se han dejado por fuera las consideraciones sobre los tumores
testiculares, ya que ese no ha sido el objetivo de esta comunicacién. Se cree
estar en lo seguro al afirmar que el tumor testicular nada tuvo que ver en la
patogenia del seudoherrnafroditismo sino, mas bien. el seudohermafroditismo
con su ectopia testicular abdominal fue propicio para el desarrollo del tumor.
Segun Patton (25), "el testiculo criptorquidico estd mas sujeto a sufrir degene-
racion maligna que el testiculo situado en el escroto". Varios informes dan la
incidencia como de 5 a 48 veces mayor. Esta también aceptado que una orqui-
dopexia no disminuye las oportunidades de malignizacion. Estos hechos hacen
reflexionar sobre la conveniencia de efectuar una orquidopexia o remover el
testéculo.

RESUMEN

Se definen las variantes de seudohermafroditismo, se analiza su etiologia,
patogenia, sintomatologia, diagndstico y tratamiento.

Esta revision es motivada por un caso de seudohermafroditismo masculino
ocurrido en el Hospital General de Tegucigalpa, Honduras, del cual se dan detalles.
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SUMMARY

On ocassion of a case of Male Seudohermaphroditism observed at the Ge-
neral Hospital of Tegucigalpa, Honduras, a review is made on definition, etiology,
pathogenesis, symptomatology, diagnosis and treatment of Seudohermaphroditism.
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