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INTRODUCCION

El Sindrome de Feminizacidn Testicular en
'mafrodita masculino, como entidad poco frecuen-
estro medio, me ha motivado a la revisién de -
detectado en la Seccidn de Ginecologia del Hos-
General San Juan de Dios; el cual ademAs, reviste
1al interés, por cuanto presenta una complicacidn
testiculos no descendidos,

En nuestro medio, la falta de conocimiento
a enfermedad, asf como de los mé&todos diagnbsti--

de la misma, creo sea la causa mayor de su poca
necia,

En este caso especialmente, observamos -
los recursos humanos tan importante
dejan como experiencia, que de haberse podido in-
gar mis adecuadamente, probablemente le hubie-
vitado a la paciente el problema que se asocid a su
dad patolégica; puesto que una buena evaluacién, -
# habria dado un diagnbstico méas temprano.,

s, fallaron y

La deteccibn del caso, fue obra de una bue-
evaluacidn pélvica posterior, ademés de una histo--
clinica adecuada, 1la que llevd a la duda diandstica -
sta a su vez, al diagnéstico definitivo.

Tanto exdmenes, como procedimientos y -
amiento complementarios, fueron efectuados por -
Sonas que desinteresadamente colaboraron, lo que
notivo de mi més sincero agradecimiento.

Quiero también dejar constancia de mi agra
miento, por la valiosa y desinteresada colabora--



cidn de la paciente, asi como también la de los D
res: Alejandro Palomo, Carlos Lizama, Federi
Castro, Julio Cabrera, Luis Felipe Garcia Ruan
Carlos Erwin Molina Méndez.
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OBJETIVOS

 Efectuar revision bibliografica, de el Sindrome

de Feminizacidn Testicular en el Hermafrodi--

2

tismo masculino; sus métodos diagndsticos y su
tratamiento.

Revisar los procedimientos efectuados, para el
dignbdstico en el caso de referencia.

Presentar el tratamiento primario efectuado en
. el presente caso.

Presentar los métodos de trtamiento complemen
tario.

Presentar las complicaciones del tratamiento -
si las hubiesen y el seguimiento de sobrevida -

hasta la fecha.

Contribuir al conocimiento de el Sindrome de- -
Feminizacidn Testicular en nuestro medio. '




MATERIAL Y METODOS
GENERA LIDADES

DESARROLLO NORMAL DEL SEXO

; Para la realizacidn de este trabajo, ini-
cialmente se revisaron los cinco (5) Gltimos afios -
 (72-77), en los archivos de Ginecologfa del Hospital
General San Juan de Dios, no habiéndose encontra
ningin caso reportado con el diagndstico de Sindrome
de Feminizacidon Testicular,

DIFERENCIACION DE LA GONADA:; Cuan
| embridon mide de 4 a 5 mm. (corona-sacro), apa-
un anillo genital como engrosamiento del epitelio
cido como epitelio germinal; separado por una mem
a basal del mesénquima subyacente. Esta membra
saparece y del epitelio proliferan los cordones se
Aparecen otros elementos en forma de células
ricas grandes, conocidas como CGonocitos o células
ainales primitivas; que se dispersan en las gonadas
vas. Los gonocitos se originan del saco embrid
v el intestino endodérmico, migrando luego hacia
llo genital. La gbnada en este periodo estd com-

. de células germinales primordiales, el mesén--
subyacente del anillo mesonéfrico y el epitelio -

Por este motive, el trabajo se basa en 18
presentacibén de un caso, detectado actualmente, has
ciendo revisidn bibliogrifica de la entidad, asfi co
también revisidn de registros clinicos de la paciente
en los centros donde se le prestd atencidn médica.

e Se utiliza en el presente trabajo, el ands
lisis prospectivo del caso, con el seguimiento de so
brevida hasta la fecha,

Los cambios en el desarrollo de los genita-
no se distinguen en los dos sexos, hasta las 6 ge--
as de vida embrionaria. (estadio de gbnada indife
ciada). '

En el hombre, la estructura testicular, --
ipia a diferenciarse en el embribén de 15 mm. (de
6 semanas) y se reconoce fdcilmente a las seis y --
ia semanas (27 mm. del embrién). Los cordones -

les primarios, se definen y delinean bien del epi-
0 germinal; ellos estdn compuestos de células ger-
lales y células sométicas, estas filtimas serin las -
as célylas de Sertoli. Los cordones més tarde --
an los tibulos seminiferos, rodeando las células -
inales y las células de Sertoli.
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El ovario primitivo sin embargo, ma
ne su estructura indiferenciada por més tiempo.
Los principales hallazgos del ovario en desarrollp,
son la persistencia y aumento de la parte superfic
que daré origen a la futura corteza, donde estén
lizadas las células germinales primitivas. La pa
te profunda originari la médula ovArica. Los cor-s
dones sexuales primarios o cordones medulares, de
generan temprano.

pronefros estd representado sblo por vestigios;
que el metanefros principia a diferenciarse.

Inicialmente el conducto mesonéfrico (con-
de wolff), se abre en ambos sexos por los lados

el seno urogenital o cloaca. En el hombre, la -
craneal del conducto mesonéfrico o de wolff, lle-
ser conectada a los tbulos seminiferos y a la -
estis. La parte distal, crecerid grandemente y -
4 méis tarde el epididimo; el resto desarrollard
En el embridn de 6 semanas, los cordo- ucto diferente.
nes sexuales secundarios o cordones corticales, [
recen aparentemente del epitelio germinal, se fr
mentan y se colocan ellos mismos alrededor de lagi
c€lulas germinales primarias, para formar el fo
lo primordial. Este encapsulamiento celular, se
convierte en las cé&lulas de la pregranulesa. lLas
lulas del estroma ovArico prenatal, se originan del®
mesénquima ovArico, principiando en la regidn del
hilio y diseminindose més tarde periféricamente enl
la médula y la corteza. “

En la mujer, el conducto mesonéfrico prin-
1 a degenerar en la vida embrionaria temprana. -
te caudal dard origen al retofio uretérico y contri
a la formacibn de vejiga y uretra. Esta parte -
1 degenera lentamente y ocasionalmente puede ob-
rse en la mujer adulta, como quiste del conducto

Lner,

En el embridn de 10 mm. en ambos sexos,
raginacién del epitelio celdmico dentxo del mesén-
dari origen a los conductos paramesonéfricos o
er. En la mujer persiste como el ostium abdo-
de la trompa uterina, que desarrollaréd més tarde
mbia. El extremo caudal del conducto de Muller,
na un crecimiento sbdlido dentro del mesénquima, --
lelo al conducto mesonéfrico. Este crecimiento -
sa el conducto mesonéfrico y eventualmente se -
‘en la parte media, fundiéndose con el conducto -
lado opuesto.

3 DIFERENCIACION DEL SISTEMA DUC==
TAL MASCULINO-FEMENINO: La via de excresi
de las células germinales de las gbnadas, difiere el
los dos sexos,

En el hombre a través de un conducto di
ferente, originado del mesonefro y en la mujer a
través de las trompas de falopio y el Gtero, originas
dos del conducto paramesonéfrico.

En el embridn de 12 semanas, el séptum -
estos dos conductos paramesonéfricos fundidos, -
arece y forma una sola cavidad llamada; canal --

En un embridén de 15 a 20 mm., cuando 3
la diferenciacidn gonadal principia, en la cavidad ab
dominal, el mesonefro todavia es un rifidn funcional




—

(itero-vaginal.

El seno-urogenital, se abre a ambos lados
o uretral. La superficie interna del tubérculo
 es una parte del plato uretral, el cual es una -
racion del epitelio del seno-urogenital.

La extremidad caudal de este canal {
vaginal, se pone en contacto con la pared dorsal ¢
seno urogenital, produciendo una elevacibdn, el tu
bérculo mulleriano. ILa parte craneal del condue
mulleriano, llega a formar las trompas uterinas
el fondo de el Gtero. La proliferacién del canal @
ro-vaginal, forma un corddn celular sb6lido llamadg
corddn vaginal. '

En el hombre el desarrollo de los genitales
, es dependiente de la influencia androgénica -
ducird los siguientes cambios; el tubérculo ge-
rece y es transformado en un falo cilindrico; el -
iretral se extiende hacia adelante, dentro de la -
entral del falo, para formar la uretra falica. -
as uretrales crecen y se unen, formando el rafé
1. Los pliegues genitales se redondean, mi---
posteriormente para fundirse y formar el escro

En el embridn de 12 a 13 semanas, ap
cen dos bulbos seno-vaginales, procedentes del s
no-urogenital cercano a la unidon del conducto de
Wolff, que formaran con el corddbn vaginal, el pla
vaginal; el cual més tarde en la vida fetal se ca
za y el epitelio de los bulbos seno-vaginales, un
con el epitelio del seno-urogenital, formara el Gtere

v la vagina de la mujer. En la mujer, el tubérculo genital no crece

el hombre, pero puede ser reconocido como -
Los pliegues labiales crecen frente al ano, -
ores al orificio urogenital para formar la comi-
terior. La porcidn lateral de los pliegues la-
crece para formar los labios mayores y las ho-
trales flanquean el orificio urogenital sin fundir
para formar los labios menores.

En el hombre el conducto paramesonés=
frico, degenera por la influencia de un factor inh
dor mulleriano, producido por las células de Ser
del testiculo.

DIFERENCIACION DE LOS GENITALES
EXTERNOS: Alrededor de las 8 a 9 semanas, cu
do principia la diferenciacién, los genitales exter
pasan por un periodo indiferenciado en ambos sex0i
En el estado indiferenciado, ellos estin represen
dos por: un tubérculo genital o falo (primordio d
pene o del clitoris), un surco uretral, limitade la
ralmente por dos hojas uretrales y un par de plie-=
gues escroto-labiales, a ambos lados del tubérculo

ACCION ANDROGENA: Las principales -

nes de los andrbgenos incluyen; regulacidon de la
Cidn de gonadotrofina, formacidn del fenotipo mas
) durante la diferenciacién sexual y maduracidn y

sexuales después de la pubertad.

La testosterona penetra en la célula, por -
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lo que probablemente sea un mecanismo de difusi
pasiva. Dentro de la célula, la testosterona pue
convertirse en dihidrotestosterona, por la accidn
la enzima 5 alfa-Reductasa.

Testosterona o dihidrotestosterona, se
unen a una proteina especifica receptora de andrd
no, que existe en el citosol (R) y los complejos d
hormona receptor (TR o DR), pasan al nlicleo, do
de se unen a lugares especificos dentro de los cro--
mosomas.

El complejo testosterona-receptor, r
la la secrecibn de gonadotrofina y es causa de la e
timulacién wolffiana durante la diferenciacidon sexu
v de la espermatogenesis. El complejo Dihidrot
tosterona-receptor, se encarga de la virilizacion
externa durante la embriogenesis y la parte princi=
pal de la accidén andrbgena durante la maduracion
xual adulta. (cuadro # 1).

ANORMA LIDADES DEL DESARROLLO

INTERSEXO

Un individuo con intersexualidad se pu€s
de definir, como alguien que tiene gonadas bisexua=®
les u brganos genitales extragonadales, que son €37
racteristicos del sexo opuesto a la gbnada.

CONSIDERACIONES BASICAS

CRITERIOS PARA DETERMINAR SEXO:
Ciertos hallazgos caracteristicos, son més predo-~
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minantes en un sexo i . .
B asionay] que en el otro y serén los que - ncia no significa siempre sexo femenino, puesto -
1 s X b, i@
E gnario ] sindrome de Klinefelter, es una excepcion a la

La identificacidn del sexo gonadal por =
examen microscodpico de la gbnada, es la base de |
clasificacidon de Klebs para hermafroditas, enfati‘zn"
dose que la identificacion gonadal debe ser micro y
pica y no macroscopica; debiendo poseer el testict
tGbulos seminiferos y el ovario revelar oocitos. h

Existe otra forma de determinar el sexo, -
resencia de cromosomas XX o XY en las célu--
omaticas. En el hombre normal, la constitucidon -
josbmica sexual es XY, en tanto que en la mujer --
1 1a constitucion cromosdmica sexual es XX. La
acion de alguno de estos dos complementos cro
os, nos daré el sexo cromosémico de un indivi

Los genitales internos de la mujer, se
componen de trompas y Gtero y los genitales inter
nos del hombre, se componene de epididimo, cond
to diferente, prbstata y vesiculas seminales. La
presencia de unos o los otros, determinaré el sexol
genital interno. :

En situaciones normales, el estado hormo-
de servirnos para la determinacidn del sexo; a--
. determinacién de los niveles de testosterona en el
. que es alrededor de 10 veces mayor en el hom-
e en la mujer. Sin embargo, en situaciones a--
ales, éste no es un criterio real, puesto que tumo
‘hiperplasia adrenal, pueden hacer producir gran-
ntidades de androgenos en una mujer por lo demés

Los genitales externos, son los que s€ =
utilizan con méAs frecuencia para asignar el sexo. =
Loos del hombre estin formados de un falo, con la
retra que termina en un meato, localizado en el cens
tro del glande y pliegues escroto-labiales fundidos,
formando el escroto. Los genitales externos de 18
mujer estdn formados de un clitoris, labios menor
y labios mayores.

.

Cuando las caracteristicas anatbmicas, ge-
s y hormonales de un individuo son como un hom-
Fxi ' bien como una mujer, éste se conduce méas confor
e de Ia z;i:?éilig?slsa;araCteris“?as i la lf v a&decuadamentn'a con individuos de sexo sﬂimilar' -
B croiituics E:n ‘i“l;le peﬂrmlten 1den-t1"_1_ tividad, pensamientos y proceso p’smologlco. ‘ D?
. o grénulo\en 1a- gl ! tmuJer, se man.lfle‘? L do a Money y colaboradores, el género de un indi-
. = sombrans nucleE;r = 1];:1 fr’na de 13« perife-= es valuado en relacibn a las costumbres genera--
oo ad it o B s material croméy Q-Omportamiento y proceder. ~Deformidades anatd
-cromosoma X, genéticamente inactivo, de los genitales, pueden causar problemas del -
que ha servido en ocasiones para determinar el seX 58Her g ’
femenino cuando est4 presente. Sin embargo, su 7 .
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. enzimAtico necesario para la biosintesis de am

En el momento del parto el obstetra, trégeno y andrbgeno.

diatra o la familia, en base a caracteristicas exte
asignard un sexo, el que més adelante servird p
orientacidn sexual de este individuo. Se ha dete
nado que, el comportamiento sexual y la orientacion
como hombre o como mujer (género), no tiene bas
instintivas innatas, sino que dependerén del sexo
nado al nacer.

HERMAFRODITISMO FEMENINO

£l hermafroditismo femenino, denota un in-
 que tiene ovarios, pero cuyos genitales externos,
desarrollado hacia la linea masculina. Fl caio-
invariablemente 46 XX, la cromatina X es nor--

> positiva y la cromatina Y siempre negativa,
nte es una clasificacién de causas de masculi-
en la mujen.

ESTADOS DE INTERSEXO

HERMAFRODITISMO VERDADERO
perplasia adrenal congénita

El hermafroditismo verdadero por def
cibn, existe cuando ambos tejidos, ovarico y testi

. Simple virilizacidn
lar son identificados en la misma persona.

Variedad con pérdida de sal
ic. Variedad hipertensiva

La demostracion de tejido ovArico, debe
incluir reconocimiento de oocitos; la presencia de €
troma ovArico, no es suficiente para identificar un
vario. Tejido ovarico y testicular, pueden estar
sentes en el mismo lado, como uno o como drgan
separados, pudiendo también estar presentes indep!
dientemente en ambos lados. Usualmente estos pa
cientes tienen varios grados de desarrollo ambise
La incidencia familiar de esta entidad ha sido repo
da. Un interesante hallazgo en este grupo de pac
tes, es que se desarrollan més testiculos en el lado
derecho que en el izquierdo.

Andrbgenos exdgenos
~ Andrbgenos maternos
IdeopAtica

‘Especial

Nonadrenal familiar

HERMAFRODITISMO MASCULINO

Los estudios endocrinos en esta entidady
son muy escuetos; en un caso de ovotestis bilaterals
el perfil hormonal semejé més estrechamente un
tron femenino y el ovotestis claramente tenfa el mes

El hermafroditismo masculino, existe cuan
individuo cuyas gbnadas son testiculos, tiene sus
les internos y externos desviados de los de un --
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~ hombre normal. Todos los individuos clasificad,
como hermafroditas masculinos, son genéticame
varones, en el sentido que se constituyen cromosém
camente 46 XY o bien mosaico con un cromosoma
Uno de los hallazgos mé&s notables en estos gené
‘mente varones, es la feminidad o ambiguedad en
desarrollo de los genitales externos, en casi, p
no en todos ellos.

Aunque no parece haber controversi
cerca de las células de Leydig, como una fuente
androgenos en la vida embrionaria, la hormona e
mulante bajo la cual funcionan las células de Leyd
ha sido controversial. Se ha dicho que las gonad
trofinas coridnicas, son la fuente principal de las =
hormonas troficas, al mismo tiempo que se ha pr
tado evidencia que la hormoena luteinizante de la p
taria fetal, ha contribuido a la estimulacién de la
células de Leydig, para producir andrbgenos tes
lares durante la embriogenesis. En la mayoria c
los casos, los conductos mullerianos no estdn des
rrollados, indicando que la produccién testicular
factor inhibidor mulleriano est4 intacta. Un sub
po tiene desarrollo uterino. Con algunas notables
eéxcepciones, como en el grupo de insensibilidad a
los androgenos y otros pocos, el desarrollo mama=3
rio no ocurre,

Tomado en conjunto el hermafroditismos
masculino, es uno de los dos tipos més comunes dé
intersexualidad. Ocurre con igual frecuencia que
hermafroditismo femenino por hiperplasia adrenal.
La estructura gonadal es masculina,

- 17 -

El hermafroditismo masculino, puede ser

a una gran variedad de defectos heredados, los
son indicados en la siguiente clasificacion;

Defecto en el sistema nervioso central

a. Secrecibn anormal de gonadotrofinas
pituitarias

b. Ausencia de la secrecidn de gonadotro-
finas

Defecto gonadal primario

a., Defecto identificable en la biosintesis
de testosterona

a.l. Defecto en la sintesis de pregneno-
lona (hiperplasia adrenal lipbidica)

a.2. Deficiencia de la 3 beta-hidroxies-
teroide deshidrogenasa

a. 3. Deficiencia de la 17 alfa-hidroxila-
sa

a.4. Deficiencia de la 17, 20-Desmolasa

a,b. Deficiencia de la 17 beta-ketosterol
de reductasa

b. Defecto no identificado en el efecto an--
drbdgeno

c. Defecto en la regresidon de los conductos
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~se genitales masculinos completamente norma-

| estado hermafrodita sdlo aparece al descubrir-

radamente estructuras de Muller bien desarro.
Sin embargo, en la mayoria los genitales son -
~ Algunos pacientes pueden ser dificiles de --
inide muchachos simplemente criptorquidicos, -
ras hipospadicas; de hecho, tales anomalias a
e han considerado, las formas mas simples del

_ Fn ocasiones, el pene sdlo estd mo-
nte desarrollado y los pliegues escroto-labia-
hallan parcialmente fundidos.

de Muller
d. Destruccidn gonadal familiar

111, Defecto periférico de dbrganos termina-=
les

a. Deficiencia de la proteina androgéni
ca (insensibilidad andrbgena) '

b. Deficiencia de la 5 alfa-Reductasa

Anatébmicamente, los genitales externos de
etos, pueden Ser idénticos a los de hermafro--
=mbras, por hiperplasia adrenal congénita. La
parte de hermafroditas machos de esta categorfia,
)sideran y educan como nifias, aungue algunos que
nitales netamente masculinos, se consideran -

,on varones.

c. Anormalidad no identificada del efe@
to de los andrbégenos periféricos 1

Iv. Defecto en el cromosoma Y

a. Mosaicismo del cromosoma Y (difes
renciacidn gonadal asiméirica)
Estos pacientes se virilizan en mayor o me
o al llegar a la pubertad y pueden desarrollar
e resulta muy molesto si han sido educadas co-
, Nunca se produce menstruacidn, a pesar de
os conductos de Muller pueden estar bhien desarro-
5.  Cuando la hay el endometrio es capaz de res--
, seglin lo demuestra la hemorragia uterina, des
e haber administrado estrogenos.

b. Cromosoma Y estructuralmente anok
mal

c. Ausencia identificable de el cromo
ma Y.

En la préctica estos pacientes se divi
en° d'os grupos:; los que se virilizan y los que se fes
minlizan.,

HERMAFRODITISMO MASCULINO
CON VIRILIZACION

En su mayoria los hermafroditas masculi--
n virilizacidn, tienen un complemento cromosomi
wal XY. Sin embargo, se ha descubierto un sub-

O con un testiculo en un lado y una gbnada agenetica

Los individuos de este grupo, presental
con mosaicismo de fi=

gr.ados diversos de desarrollo del falo y fusién de it
pliegues escroto-labiales, En raros casos pueden ¢
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enorrea primaria, la tercera

Es causa de am
ia gonadal

e frecuencia después de la Disgenes

HERMAFRODITISMO MASCULINO Ber d
tnita de vagina.,

CON FEMINIZACION sencia cong
w Dentro de este grupo de pacientes, sej " |
‘cluyen diversos sindromes como: Sindrome de
' rﬁzacifm testicular incompleta o insensibilidad an
gena parcial; Sindrome de Reifenstein; Formas a
nales de resistencia a los andrbgenos; Regresion
normal de los conductos de Muller o Sindrome
persistencia de conductos de Muller y Feminizac
testicular completa o insensibilidad andrbgena to

Este trastorno s¢ hereda como recesivo li-

%, o autosdmico dominante limitado al varon.
, se efectha por las madres

Suele haber antecedente de individuos afecta
manera similar en la familia., La tercera par-
imadamente, de los pacientes con fenotipos y -
entemente idénticos, no tienen -
Se supone que los pacientes
resultan de mutaciones -~

h En el presente trabajo, se tratara m : s endocrinos apar
mente el Smdrome de feminizacidn testicular co dentes familiares.
ta 0 Insensibilidad andrbgena total, ya que es est cedentes familiares,
egtldad que se diagnosticd en el caso que se pres
r v o
| Las anormalidades en la accidon androgena,

FEMINIZACION TESTICULAR COMPLETA B .ian cuando la produccitn de gonadotrofinas y -
o esis de testosterona son normales; pero un defec

INSENSIBILIDAD ANDROGENA TOTAL ' editario, en una de las reacciones necesarias pa-
cibn del andrbgeno dentro de los tejidos blanco,

Este es un grupo muy notable de pacie esistencia para la accion de la hormona.

tes, que equivocadamente se consideran mujeres 1
males. En la pubertad, aparecen caracteres seXl
les secundarios femeninos bien desarrollados.
_hébito general del cuerpo y las lineas son netamen

_ femeninas; las mamas se desarrollan segiin la lin:
femenina y la mucosa vaginal, se encuentra plena-=
mente estrogenizada.

Los valores plasméticos de testosterona y
os de produccidn de la misma por los testiculos,
males; en ocasiones incluso mayores dque para -
s normales. Probablemente la produccibn ele--
testosterona, sea secundaria a un valor medio
4tico alto de hormona luteinizante que, & Su vez, -
de de una reacci6n de regulacion de retroalimen--
defectuosa, por resistencia a la accion de la tes-
na, a nivel de hipot4dlamo-hipdfisis. Los valo--
os de hormona luteinizante, también probablemen
pendan de la intensa produccidn de estrbgeno por -
ssticulos y por lo tanto, de las concentraciones ele

| Su frecuencia se ha calculado que varia
entre 1 por 20, 000 a 1 por 64, 000 recién nacidos m
“culinos. N
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vadas de estradiol en sangre de la vena espermét ona, No parece en la actualidad probable.

En resumen, la resistencia a la regulacidn de ret;
alimentacidén para la produccidon de hormona lute
zante por el andrbdgeno circulante, origina valoreg
plasméticos altos de LH; esto a su vez, provoca i
tensa secrecidn por los testiculos de ambos, tes
terona y estradiol. Por lo tanto, la resistencia g
andrbdgeno junto con la produccion aumentada de
tradiol, origina el desarrollo de caracteres sexua
les secundarios femeninos, cuando llega el tiempo
la pubertad, asi como la formacioén de un fenotipo =
femenino durante la embriogenesis.

Se ha podido demostrar, que la piel de la -
pacientes con feminizacidn testicular, tiene L.I"
idad para la conversidn de testosterona en dihi-
sterona bastante menor que la piel vulvar de --
normales y mucho menor, que la piel del es--
e varones normales.

Ademés la administracidn de testosterona

irotestosterona, a pacientes con feminizacibn

, no provoca respuesta andrbogena, mientras

concentraciones plasméticas de dihidrotestoste-

corresponden a los valores observados en el va--
nal,

Keenan y colaboradores, sefialaron que
puede demostrarse la existencia de una proteina re=
ceptora especifica para androgenos, en fibroblast
cultivados de la piel de mujeres normales; mientr
que los fibroblastos no clénicos procedentes de in
viduos afectados, presentaban una capacidad muy
ja o casi nula de fijacion.

las caracteristicas clinicas principales son
mes. Se observa una mujer fenotipica, que se -
e amenorrea primaria (pospuberal), o hernia in-
(prepuberal). El desarrollo de la mama al ---

o de la pubertad esperada, el hdbito generaly la

Por lo tanto, el defecto primario de e ucibn de la grasa corporal, son de tipo femenino.

trastorno, es una anormalidad heredada en la cantis

dad o la funcidn de la proteina receptora. E1 pelo axilar y pubiano, es escaso o nulo,

uede haber algo de pelo en la vulva. El pelo del -
cabelludo, es el de una mujer normal, con ausen-
pelo en la cara.

La insensibilidad a los andrbgenos, €S
explicacién mAs factible de este sindrome. En ef
to, no se observa masculinizacidén en respuesta a
cantidades normales para el vardn de testosterona =
producidas en el organismo, ni ala administracion ¢
exdgena de esta hormona. Ademés, no ocurre re
puesta anabblica a dosis de testosterona que debe
inducir respuesta maxima en varones normales.
La sugestidn, de que el defecto primario podria ser
una deficiencia de la enzima 5 alfa-Reductasa, que 5
impedirfa la conversibdn de testosterona en dihidro="

Los genitales externos son completamente -
inos, v el clitoris es normal o pequefio; la vagina
8 y ciega, aunque puede a veces tener longitud -
rmal, No existe ningln genital interno excepto,

testiculos sin descender.

Los testiculos pueden estar localizados en -
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el abdomen, siguiendo el trayecto del conducto in

o
lcag =

1 o 1aki pre que concurran las caracterist.

nal o en los labios mayores.

éiteezta describieron anteriormente. El haélﬁ—g
cariotipo masculino normal 46‘XY, port;m i
_o:sémico, garantiza la presencia QE tes. _f:u adi,_
o puedan palparse. Brindan confirmacion i
1?'ftgspvalor'es plasméticos de testosterona,. los )
"'t'é.n muy por encima de los correspondlent’iii
r.ya nivel de los normales para el hom s

Los testiculos procedentes de pacient
en la pubertad o adultos, con el sindrome de femir
zacibn testicular, debido a insensibilidad androg
revelan: Hiperplasia de las células de Leydig y
tiibulos seminiferos, conteniendo solamente célulag
de Sertoli; sin espermatogenesis.

A continuacion se anota un cuadro dlf?rerél—e;_
; o e =

los perfiles anatdébmico, genéticoy endocm;lases

oditismo masculino, €n cada una de sus C A

En ocasiones pueden identificarse, r
de conductos de Muller o de Wolff, en la aponeurosi
paratesticular o en bandas fibrosas que se extienden

desde el testiculo. En el Sindrome de feminizacidn tegticular,

o a insensibilidad andrbgena, la orientacion 1]);:03

‘é}s invariablemente femenina, & menes qued g-

‘-confusifm por una revelaciu(m desafortufa ade 5
ente, respecto & la presencia de testiculo o

po masculino.

Antes de la pubertad, la presentacidon
clinica de la insensibilidad andrbgena, suele consis
tir en el hallazgo de un testiculo en la regidon ingui
nal, o también se descubre, por la determinacion =
sistemética del cariotipo de un pariente més joven, =
de una paciente afectada. ]

La reseccibn quirfirgica de los testl_cul.os%o -
efectuarse con el fin de evitar el aparecimien

Si no hay signos de masculinizacion de = proceso testicular maligno.

los genitales externos, la vagina es corta y ciega y
el Gtero ausente, y sobre todo si se obtienen antece
dentes familiares con caracteristicas clinicas de
sensibilidad andrbgena, cabe esperar feminizacion
en la pubertad.

Como los individuos afectados, presentagxe:
e puberal normal, con crecimiento brusco y i’
llo de caracteristicas femeninas y como rarame__
desarrollan tumores testiculares, a?tes den ctor:ab
da la pubertad, en pacientes con testiculos m’r b
ales o asintomAticos en otra forma, es co,muqar_
r la orquiectomfa, hasta pasada la adolescencla.

La ausencia de respuesta anabblica a 1a =
testosterona administrada, también ayudaréd a distin®
guir la insensibilidad andrbgena, pudiendo predecir =
feminizacidén en la pubertad. .

) Se ha mencionado que la orquigctqmlffl pze-_
ral, estd indicada solamente sila paciente tien

Después de la pubertad, deberé SOSpeCh culos en la regidn inguinal o en los labios mayores

se feminizacidn testicular debida a insensibilidad an®
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PERFILES ANATOMICO, GENETICO Y ENDOCRINO DEL. HERMAFRODITISMO MASCULINO

FENOTIPO

Trastorno Herencid Conductos Conductos Seno Uro- Genitales Mama

de Muller de Wolff genital externos
5 deficien- Recesiva au Ausentes Desarrollo Variable Generalmen Generalmente
cias enzima tosbdmica o variable de vardn a te femeni-- masculina
ticas ligada a X hembra nos
Deficiencia  Recesiva au Ausentes Masculinos Femenino Clitorome- Masculina
de 5 alfa-Re tosdmica galia
ductasa
Feminiza- Recesiva Ausentes Ausentes Femenino Femeninos Femenina
cion testi- ligada a X
cular com-
pleta
Sindrome Recesiva Ausentes Desarrollo Variable Desarrollo Femenina
de Reifens ligada a X variable de macho a masculino
tein hembra incompleto
Feminiza- supuesta Ausentes Masculinos Femenino Clitorome- Femenina
cidn testi- recesiva li galia y fu--
cular in-- gada a X sién poste-
completa rior
Sindrome Recesiva Trompas y Masculinos Masculino Masculinos Masculina
de persis- autosdmica ftero rudi-
tencia de - o ligada a mentarios
Muller X
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ENDOCRINO RELATIVO AL VARON NORMA L RESULTADOS CON FIBROBLA STOS CULTI
VADOS DE PIEL GENITAL
i6n de Produccibn de LH Formacibén de Fijacién de Dihi-
rona Estrbogeno Dihidrotestos- drotestosterona
terona
i¥e Variable Elevada Normal Normal
uida
Normal Normal o au- Baja Normal
mentada
Alta Alta Normal Baja
Alta Alta Normal Baja
Alta Alta Normal Baja
Normal Normal Supuesta Supuesta |

Normal Normal ‘
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oquen molestia, o si hay formacidn de her-

Después de la orquiectomfa, estd indicada
substitutiva con estrbgenos, para evitar sin
tipo menopdusico, que de otra manera se -
n en los pacientes.

La caida de excrecidn de estrbgenos, que
ir a la orquiectomfa, sugiere decididamente
ticulos son la sede principal de la produc--
frogencs. Sin embargo, las suprarrenales
ntribuir notablemente en alguncs casos a la
n de estrogenos, lo que explica quizd por qué
lentes, no experimentan sintomas de tipo -
jico después de la extirpacién de los testicu--

Si fuera necesario, se efectuari una opera
I plastica.

La compliacibn més grave en el paciente -
0, es el desarrollo de tumores en los testicu-
escendidos,

El origen de los tumores en testiculos ec-
ha sido muy discutido. ILa cripiorquidia, pa
er el factor concomitante que se acompafia de -
robabilidad de presentar malignidad. Corres-
‘al Seminoma, un porcentaje desproporcionada-
lto de los canceres en testiculos que no han deg

 (50%).

Se considera que los testiculos ectdpicos -
nales, son més susceptibles al cdncer que los -
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ales. No se ha dilucidado la causa de esta mayor
eptibilidad; tampoco se conoce la evolucidn natural
los tumores en la Feminizacibén testicular,

La incidencia de neoplasia testicular, es di = °

e medir, dado que muchas de las gonadas son re
idas en la edad temprana. La posibilidad de una -
sia maligna a edad temprana, no puede excluir--
Morris y Mahesh, encontraron solamente un tu--
maligno entre pacientes de edad temprana (13 a 19
y dos entre pacientes en sus 20 afios; pero entre

cientes por encima de los 30 afios de edad, encon-
iron 11 tumores malignos, mayormente Seminomas.

El Seminoma es un tumor bastante bien di-
tenciado, de malignidad relativamente baja, Consis-

en masas de células bastante uniformes, que pudie-- |
il provenir del epitelio germinativo del testiculo.

Macroscopicamente, el Seminoma comien-

omo nodulo pequefio de tejido carnoso, semejante a

, de color blanco grisiceo, por lo regular bas--

bien limitado del parénquima testicular adyacente,

ne color amarillo canela. En el corte, el parén- |
tumoral suele ser homogéneo, de color gris-blan |

3 menudo presenta zonas opacas blanco-amarillen- |

necrosis isquémica o hemorrigica, ”

Estos tumores tienen dos caracteres histo- ' _ .‘
poblacidon bastante uniforme de células, que - 1% ‘
sta netamente con el teratoma y componente va--
de estroma, que consiste en tejido fibroso infil--
de linfocitos., Las células del Seminoma son bas
oluminosas, redondas o poliédricas; a veces con

- bt

s
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borde poco definido y nucleo central bastante redon
y regular, que presenta nucleolo destacado. El citgs
‘plasma es bastante claro, lo cual guarda relacibn,
la concentracidon de glucdgeno y lipidos de la célula
ILas células suelen disponerse en capas extensas o
dones macisos. En las variantes mejor diferenciada estaciones iniciale
las columnas de células estdn dispuestas de manera s. Los Seminomas tien
que el nlicleo y el citoplasma més denso, queden en -'ios regionales linfaticos y
centro. En otras Areas, el aspecto puede consistir - os arteriales principales,
en grupos de células libres dentro de los tubos., E
estroma fibroso, en ocasiones origina un cuadro lo
lar poco definido; sin embargo, no hay formacién d
glandulas ni signos de crecimiento papilar. Con fri
cuencia se advierten zonas microscbpicas de infarto =
isquémico o hemorragia. Suelen observarse forma
nes granulomatosas completas, con células gigante
de tipo Langhans y se considera que son reaccidn ir
matoria, a los focos de necrosis intratumoral. Cu
do estin bien desarrollados los granulomas, guardan =
semejanza notable con los tubé&rculosos y el Gnico ca
rédcter diferencial, es que estin rodeados de células
Seminoma,

entar 24 0 36 nhicleos.

Con respecto al curso clinico, la's neopla--

manifestarse por aumento de volurfaen o en-
le del testiculo. En ocaslones, las
¢ son las que resultan de metas
den a dar metistasis a los

a los que siguen a los -
sobre todo los yuxtaadr

. suelen
imiento palpab

tibilidad a la radiacibdn, incluso -
do se ha propagado a sitios extragonadales, hacEa
1 pronbstico para estos tum(zresg sea buelno. i
jectomfa, seguida de radiacibn general a ’a tc; ZS )
‘bdominal y regidon genital (cadenag paraadrtic: :
no-ilfaco bilaterales; pélvis antﬂerlc‘)r v posﬂ:er’lot,‘=
abrtico anterior y posterior), disminuye la morta
1 2 menos del 10% en la vigilancia de 2 anos.

La suscep

PRESENTACION DE CASO

G.C.A. de 36 afios de edad, ladina, ’alfsitbe-
soltera, catbdlica, de ocupacibn; oficios domésticos,

La infiltracibén linfocitica, a veces con for
| malteca, originaria del Departamento de Jalapa.

macidn verdadera de foliculos, se observa en gran p
centaje de los Seminomas. Se sospecha que sea rea
cidn inflamatoria al tejido tumoral extrafio y que la -=
abundancia indique la resistencia del paciente al tu--=
mor. Puede acompafiarse de la reaccidén granuloma

sa descrita. "

Consulta por HEMATURIA y disuria de 3 -
de evolucidn.

io clinico, la paciente refi--
ue hacfa 3 dias luego de haber despertado en ella )
c0 sexual, se introdujo en la uretra para ;a
facerlo una candela de cebo, 12 cual ya no pudo )
r, causindole por consiguiente las molestias re

Al interrogator

En el 11% aproximadamente de estos tumO” .
res, hay células tumorales gigantes. Son escasas y
tienden a presentarse en grupos. Las células pueden
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i a
Cabeza, ojos, oidos, nariz, boca y gargant

id 1 motivo de e, .y ‘ _
TEa o Cuello normal, buena movilidad sin adenopa

: { es.
Dentro de sus antecedentes personale

paciente refirid, que anteriormente ya habfa utiliz
esta clase de maniobras para satisfacer s
seo, pero que nunca habfa experimentado orga
mo.

Toérax, contorno simétrico, buena expan=-

monar, mamas normales, no hay masas; PIM,

sacio intercostal LMC.
Sus relaciones familiares son escasas Corazbn: ritmico gin soplos, no ruidos anor
prefiere no hablar de ellas. Estuvo unida duran
afios, los cuales en lo que respecta a vida sexual
muy escasa, Actualmente dice no buscar max
do, por temor a ser contagiada de al
na enfermedad venérea,

Pulmones: buena ventilacién, campos pul=-

g libres.

Abdomen: ligeramente globoso, cicatriz de
operatoria mediana infraumbilical, en buenas con

(cistotomia), no se palpan masas ni yviscerome-

Antecedentes médicos: negativos
" puidos intestinales normales.

Antecedentes trauméticos; negativos
Antecedentes quirtirgicos; Cistotom
para extraccién de cuerpo extrafio (craydn de lab
introducido en la misma forma que la relatada en
historia, hacfa aproximadamente 12 anos.

Extremidades; normales
Neurolbgico: normal (Foto # 1)

Ginecolbgico: genitales exterrulos de nu.l‘[pa;'
oris normal, orificio aretral amplio, permite fa
ntrada de un dedo, & traves de la cual se palpa -
' consistencia blanda de aproximadamente .10 Z;?:
rales, aparenia ser mujer y la edad que dice tener, letro. Al espéculo, vagina carta,llno zg Z;sgeh_
bien nutrida, orientada en tiempo y espacio y perso 2 cucllo. Al bimanual, no se pa%pa s cz; o se deli-
colaboradora (en cuanto a datos personales, no as ' itero, se palpa en lo .que seria anexzo_ 3)er* "
datos familiares), se nota inquieta, retrafda, quizéd 8 anteriormente descrita. (Fotos u
sienta verguenza por su padecimiento actual y anté. '
relatado.

: Antecedentes gineco-obstétricos: NUNCE
HA MENSTRUADO.

Examen fisico:. buenas condiciones g

Impresion clinica:

1. Agenesia de Muller

Signos vitales: dentro de limit . .
g v : ro lmites n 5  Masa anexial derecha (posible vesical)

les.
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3. cuerno rudimentario
4, infeccidbn urinaria

Conducta a seguir; placa simple de a]
men, Pielograma IV, Cistoscopfa, Consulta a Psi
trfa, Laparoscopfa.

Ex&menes de ingreso:

Hematologfa. 6550 glébulos blancos:

Hemoglobina: 14 gr.

Sedimentacibn; 12 mm/h. Resto normal;

Heces: quistes de Giardia Lamblia

Orina: Hemoglobina positiva, Hematies %*

Leucocitos; 15-20 por campo

V.D.R.L.:. no reactivo

Urocultivo; 1, més de 100, 000 colonias de E. coli
2. control a los 15 diasnegativo

Glicemia. 100 mgs QRQK SS: normal

Estudios Radiolbgicos:

Tbébrax: normal

Pielograma IV: hay masa pélvica desplazando la
ga hacia abajo y a la izquierda. Los sistemas c

tores se ven normales. No hay cambios obstructi

No, 1
(Foto # 4). FOTOGRAFIA No,

Natese la presencia de desarrollo mamarioy distribu-
Consultas. y cidn de grasa corporal y hemorragia.

Urologia; Cistoscopfa; cistoscopio # 2
pasa fAcilmente. Mucosa vesical de aspecto norma!
agujeros ureterales de forma, tamafio y posicidén n
males. No hay tumores, cilculos, diverticulos ni =

B




Notese la amplitud del orificio uretral, debido 2 la
introduccién de cuerpos extrafios por &l mismo.

FOTOGRAFIA No, 3.

g




FOTOGRAFIA No, 4

Nétese el desplazamiento de 1a vejiga hacia abajo

¥ a la jzquierda, ocasionado por la masa pélvica
descrita,
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0 extrafio intravesical. Al tacto bimanual, se pal
vejiga.

Cistoscopfa: normal
Psiquiatria; Epifenbmeno contingente psico
gico,

Procedimientos quirrgicos:.

opia; masa de superficie lisa, irregular, gran
cil delimitar a qué estructura pertenece. Se -
parotomia.

mfa;: masa quistica de mAs o menos 10 cms. -

0, irregular, retroperitoneal, que se aloja en
ece ser clipula vaginal y pared lateral derecha.
estos de tejido, que parece corresponder al a-

el lado izquierdo, los cuales son resecados y se -

Patologia. (Foto # 5).

Reporte del Departamento de Patologia.

Secciones de testiculo muestran un SEMIN O MA .
areas visibles, los tfibulos seminiferos muestran
amiento de la membrana basal y se hallan tapiza-
amente por células de Sertoli. Las células de
, se hallan hiperpldsicas,

sticulo, SEMINOMA. ATROFIA. (Fotos# 6-17)

En vista del diagndstico anatomopatolbgico
mostraba Seminoma, se decide efectuar estudios
08, los cuales comprendfan la investigacidon de -
€ Barr en frotis bucal y ademés la investiga-

sa en anexo derecho que pelotea y hace compresidn
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cibn de su cariotipo, los que fueron reportados ag

a. Ausencia total de cuerpos de Barr (cromatina
negativa);

b. AnAilisis microscbdpico de 30 células revelan
mero de 46 cromosomas, con componente sex
XY. AnAlisis individual de los cromosomasg,
revelan anormalidades. (Foto # 8)

Luego de su post-operatorio, el cual f ’ ; : e .|
sin complicaciones, se tratd de efectuar Linfangi . i Py . - D Y b, e "
ma, pero no fue posible; trasladidndosele luego al I _ o M S esiel e A '
tuto de Cancerologia, para su tratamiento radiote B
co.

Evaluado el caso en el Instituto de Canc
logia, se prescribe radioterapia (Telecobalto), con
Seminoma bilateral, Cadenas paraadrticas e ingu
ilfacas bilaterales. Dosis a 3, 600 rads,

e ST
;“f

_ FOTOGRAFIA No, 5
Aproximadamente al mes de iniciado el =

tratamiento, se completd radioterapia a 3, 600 rads
habiéndosele dado alta en buenas condiciones, para
tinuar su vigilancia por consulta externa.

i acas
Seminoma, Aspecto nodular, con presencid de zonas opac .
hemorragid.

blanco amarillentas de necrosis isquémica y

Previo a la aplicacién de la radioterapid,
se efectuaron estudios radioldgicos, los cuales fue
reportados asi:

Tbdrax: normal

Pielograma IV: la placa simple preliml
nar demuestra; rifiones de forma, tamafio y posicidon®
normales, No hay signos de célculos radiopacos, N
masas intraabdominales anormales. Hay buena con=:

"5_
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acion y excrecidén del medio de contraste bilateral
te, visualizdndose sistemas colectores y uréteres
males. El esqueleto visualizado es normal,

Pielograma IV: normal

Seis meses después de la radiacidn, todo -
 Sin enfermedad., Rayos X de Tdérax: buena venti
6n pulmonar bilateral, sin signos de lesiones neumd
» Pleurales o ganglionares. Corazbdn, mediastino,

es vasos, esqueleto y tejidos blandos visualizados,
normales,

Un afio seis meses después de la radiacibn.
itales externos femeninos completamente normales
gnulipara. Orificio uretral amplio, vagina de longi--
diaceptable. Pélvis limpia. Mamas normales sin ma.

Estudio radiolbgico; Tobrax: normal
Pielograma IV: normal

Frote vaginal; Indice de maduracidén. el
men demuestra, un 80% de células intermedias sin -
0lisis y bacilo de Dvderlein escaso. No se observa -
nguna célula inflamatoria, as{ como tampoco células
rogénicas,

NOTA; el tipo de frote es el de un patrén -
rogénico, en vista de la presencia de células inter-

edias viables sin mtohsls frote limpio sin polimorfo
nucleares,

_ Si éste fuera un efecto progestinico, las cé
lulas intermedias tendrlan que tener 011:011818 de grado
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flma-yo‘r_' o menor; habria abundante bacilo de Doderlein
y leucocitos polimorfonucleares.

Diagnbstico; {frote androg.énico

RECORD CLINICO ANTERIOR

Tres hospitalizaciones anteriores, por el

mismo motivo de consulta: trastornos urinarios, oca-
sionados por la introduccidon de cuerpos extrafos por -
la uretra.

1964. Diagnbstico de ingreso:

1. Cuerpo extrafio en vejiga
2, Agenesia Uterina

Placa simple de abdomen y Cistoscopia, =
revelan presencia de cuerpo extrafio en vejiga.

Se efectfia Cistotomia suprapibica y ext
cibn de cuerpo extrafio (craydn de labios).

Diagnbstico de egreso;

l. Cuerpo extrano en vejiga (extraido por
Cistotomia)

2. Agenesia Uterina

1969, Diagnbstico de ingreso:

1. Cuerpo extrafio en vejiga
2. Agenesia Uterina

Placa simple de abdomen y Cistoscopia, 4

por pedazos cuerpo extra
fdo mide 12 cms.

idencian cuerpo extrafio vesical. Se refiere al De-
amento de Psiquiatria.

Diagnbdstico de egreso:

1. Problema psiquiatrico
2. Agenesia Uterina

1973. Diagnbstico de ingreso;

1. Cuerpo extrafio en vejiga
2. Agenesia Uterina

Cistograma retrbogrado, comprueba presen-

de cuerpo extrafio e€n vejiga.

Cistoscopfia: con pinza de Lowsley, se €X--

fio (banano), el cual recons

Diagndstico de egreso:

1, Cuerpo extrafo en vejiga (extraido por -
cistoscopia)

2. Agenesia Uterina

'COMENTARIO

El preéente caso, es el cuadro tfpico de el -

me de Feminizacién Testicular o Insensibilida:d -
bgena total, el cual por no ser tratado, presentg -

nizacién de la gonada no descendida (testiculo in-
bdominal),

La apariencia general de una mujer fenotipl
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ca, con el hdbito general, pelo, mamas y distriby
de la grasa corporal de tipo femenino, son hallazgg;
caracteristicos clinicos de este sindrome.

Sus genitales externos completamente :
meninos, la vagina corta y ciega y el hallazgo de gona
das con caracteristicas histoldogicas de testiculos;
conductos tanto de Wolff como de Miuller ausentes,
hacen definitivamente caracteristico.

La determinacién de un cariotipo masc
no normal 46 XY y la ausencia de cuerpos de Barr,
cromatina X negativa, comprobaron el sexo genétic
de la paciente y ademés la presencia de dicho sind
mie,

En el presente caso, la reseccidn quir
ca de las goénadas (orquiectomia), fue el adecuado,
que éste es el paso inicial para el tratamiento comp
mentario radioterpico del SEMINOMA.

Durante estos ltimos 2 anos, la paciente
ha acudido a sus citas peribédicas de control, en las -
cuales no ha presentado enfermedad alguna, méas que =
ciertos sintomas de tipo climatérico al afio 6 meses =
después de su intervencibn, con fendmenos vasomotos
res principalmente, lo que demuestra clinicamente,
participacidon de los testiculos como fuente de produc=
cidn de estrogenos.

Actualmente la paciente, ha sido congidt

da CURADA, luego de sus controles posteriores a 12
radiacidn,

La inves : :
‘mitido hacer el digndstico temprono de la entidad,

= 41 =

CONCLUSIONES

tigacibn adecuada del caso, hubiera per-

en sus primeros 3 ingresos y por consiguiente, la
malignizacidn del testiculo ectdpico (seminoma),
no se hubiera asociado. .

Por las caracteristicas de los genitales externos
al nacer, le fue asignado el sexo femenino.

Asf como al nacer, su 8€xO0 de crianza fue femeni
no, el cual se comprobd en la pubertad, con el a-
parecimiento de los caracteres sexuales secunda-
rios hacia la linea femenina.

El sexo gonadal determinado en esta paciente, a--
natdémopatoldogicamente fue T I 89 [OTLQ

El sexo genético, determinado por cariotipo en es
ta paciente es; 46 XY masculino normal.

Los exAmenes de laboratorio més comunmeflte u-
sados, generalmente no son itiles para el diagnos

tico de la entidad.

El tratamiento quirtrgico en el presente caso, fue
el adecuado ya que la resecci6n de los testiculos

debe efectuarse; siemprey cuando los caracteres
sexuales secundarios femeninos ya se hayan dgsg

rrollado.

La radioterapia, es el tratamiento de ele.cc1.on o
después de la cirugfa, cuando existe maligniza--
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cidn,

Después de 1 afio 6 meses de la extirpa
de los testiculos, la paciente empieza
manifestar alteraciones del climaterio,
con fendbmenos vasomotores principa
te, lo que demuestra clinicamente, la
ticipacidn de los testiculos como fuent
produccion de estrbgenos.

La asociacidn del problema psiquidtric
(epifendmeno contingente psicopatolbgice
no tiene relacidn directa con el Sindro
de Feminizacibdn testicular.

RECOMENDACIONES

A toda paciente con amenorr:
primaria, deberi efectudrsele un e
men ginecolbogico adecuado. Si es vir
deberd efectudrsele vaginoscopia, si
tacto rectal no se palpa Gtero y tomar
muestra para Indice de maduracidn hor
nal. En el caso de que la paciente tenga
relaciones sexuales activas, debera ef
tuarsele un examen pélvico completo, qu
incluird la toma de la muestra para el Ind
ce de maduracidn,

Debera acompafiarse siempre de un frofi
bucal, para demostrar la presencia de 10
cuerpos de Barr., Si éstos estdn ausen
o por debajo de un 15%, deberd comple
tarse con un cariotipo, para la determi
cidn del sexo genético de la paciente.

- G

gi el cariotipo demuestra complemento cromoso--
-'lm‘.LCO XX, se le deberé indicar a la paciente, la au
L.sen(:la del itero, la imposibilidad de embarazo y

ja recomendacidon de la adopcidn.

Si el cariotipo demuestra complemento cromosd--
mico XY y la paciente estd en edad prepuberal, --

. deberi esperarse hasta que sus caracteres sexuar-

les secundarios se desarrollen completamente; las
cuales le darin configuracidn femenina y en ese -
momento efectuar gonadectomia. En el caso de

' que los caracteres sexuales secundarios, ya se hu

bieran desarrollado completamente, la gonadecto-
mifa deberi ser inmediata; ya que la posibilidad de
:trialignizacién en testiculos ectdpicos despues de
la pubertad, es alta. Sin embargo, deberi tener-
se presente la posibilidad, que ocasionalmente la
malignizacidbn puede ocurrir en etapas tempranas.

En toda nifia prepuberal que presente masas ingui
nales, deberi evaluarse la posibilidad de que sean
testiculos ectdpicos, por lo que se recomienda e-
fectuar la investigacion de los cuerpos de Barr por
frotis bucal y si éste fuera negativo o dudoso, e--
fectuar cariotipo y seguir recomendacidn anterior
para gonadectomia.

Dentro de los exdmenes complementarios, siem--
pre debers efectuarse un Pielograma IV, para des
cartar anomalfas renales que pudieran asociarse.

A toda paciente que se le efectlia gonadectomia, -
- - P

deberi dirsele terapia sustitutiva con estrdgenos,

para evitar el Sfndrome climatérico temprano.
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FE DE ERRATAS

FOTOGRAFIA No. 1 dice: Notese la presencia d
desarrollo mamario y distribucidn de grasa
poral y hemorragia."

Asesor
. - . : ia Ruan~-
Debe decir: Notese la presencia de desarrollo ‘i pelipe Garcia

mamario y distribucién de la grasa corporal
tipo femenino."

FOTOGRAFIA No. 6 dice: ''Seminoma. Corte h
ldgico de la masa resecada. Obsérvese las ce
las aclaradas del Sminima.'

Debe decir: 'Seminoma. Corte histoldgico de la
masa resecada. Obsérvese las células aclarad
del Seminoma."

Pégina 5 DIFERENCIACION DE LA GONADA. Linea %
dice: "Engrosamiento del epitelio conocido cot
mo epitelio germinal."

Falta: Engrosamiento del epitelio ''celdmico en
la 1inea media del mesonefro, cubierto por un
epitelio' conocido como epitelio germinal.

Vo.Bo.

ecano

Dr. R~land” castillr M.
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