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INTRODUCCION

El Síndrome de Feminizaci6n Testicular en

hermafrodita masculino, como entidad poco frecuen-

e en nuestro medio, me ha motivado a la revisi6n de -

!
caso detectado en la Secci6n de Ginecología del Hos-

italGeneral San Juan de Dios; el cual además, reviste

¡

pecial interés, por cuanto presenta una complicaci6n

los testículos no descendidos.

En nuestro medio, la falta de conocimiento

"
la enfermedad, así como de los métodos diagn6sti--

)S de la misma, creo sea la causa mayor de su poca

'ecuencia.

En este caso especialmente, observamos
-

e los recursos humanos tan importantes, fallaron y

s dejan como experiencia, que de haberse podido in-

stigar más adecuadamente,
probablemente le hubie-

evitado a la paciente el problema que se asoci6 a su

lidadpato16gica; puesto que una buena evaluaci6n, -

3 habría dado un diagn6stico más temprano.

La detecci6n del caso, fue obra de una bue-

evaluaci6n pélvica posterior, además de una histo--

clínica adecuada, la que llev6 a la duda dian6stica -

sta a su vez, al diagn6stico definitivo.

Tanto exámenes, como procedimientos y-
:amientocomplementarios, fueron efectuados por -

sanas que desinteresada mente colaboraron, lo que

nativo de mi más sincero agradecimiento.

Quiero también dejar constancia de mi agra

miento, por la valiosa y desinteresadacolabora---
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ci6n de la paciente, así como también la de los Do t
res: Alejandro Palomo, Carlos Lizama Feder l' c

C ~, 0-
Castro, Julio Cabrera, Luis Felipe García Ruano
Carlos Erwin Molina Mendez.

y

1.

2.

3.

4.

5.

6.
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OBJETIVOS

Efectuar revisi6n bibliográfica, de el Síndrome
de Feminizaci6n Testicular en el Hermafrodi--
tismo masculino; sus métodos diagn6sticos y su
tratamiento.

Revisar los procedimientos efectuados, para el
dign6stico en el caso de referencia.

Presentar el tratamiento primario efectuado en
el presente caso.

Presentar los métodos de trtamiento compleme~
tario.

Presentar las complicaciones del tratamiento -
si las hubiesen y el seguimiento de sobrevida -
hasta la fecha.

Contribuir al conocimiento de el Síndrome de -
Feminizaci6n Testicular en nuestro medio.

- -
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MA TERIA L Y METODOS

.
Para la realizaciónde este trabajo, ini-

cmlmente se revisaron los cinco (5) últimos años -
(72 -77), en los archivos de Ginecología del Hospital
General San Juan de Dios, no habiéndose encontra d

. . o
mngun caso reportado con el diagnóstico de Síndro
de Feminización Testicular.

me

Por este motivo, el trabajo se basa en la
presentación de un caso, detectado actualmente ha-'
ciendo revisión bibliográfica de la entidad, así ~omo
también revisión de registros clínicos de la paciente
en los centros donde se le prestó atención médica.

. .
Se utiliza en el presente trabajo, el aná-

llS1S prospectivo del caso, con el seguimiento de so
brevida hasta la fecha.

--
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GENERALIDADES

DESARROLLO NORMAL DEL SEXO

DIFERENCIACION DE LA GONADA: Cuan

do el embrión mide de 4 a 5 mm. (corona-sacro), apa-:
rece un anillo genital como engrosamiento del epitelio
conocido como epitelio germinal; separado por una mem
brana basal del mesénquima subyacente. Esta membra
na desaparece Y del epitelio proliferan los cordones se::

xuales. Aparecen otros elementos en forma de células
esféricas grandes, conocidas como Gonocitos o células
germinales primitivas; que se dispersan en las gónadas
primitivas. Los gonocitos se originan del saco embrió
nico y el intestino endodérmico, migrando luego hacia

-

el anillo genital. La gónada en este período está com-
puesta de células germina les primordiales, el mesén--
quima subyacente del anillo mesonéfrico y el epitelio -
celómico.

Los cambios en el desarrollo de los genita-
les, no se distinguen en los dos sexos, hasta las ,6 se--
manas de vida embrionaria. (estadío de gónada indife
renciada).

.

En el hombre, la estructura testicular,
principia a diferenciarse en el embrión de 15 mm. (de
5 a 6 semanas) y se reconoce fácilmente a las seis y --
media semanas (27 mm. del embrión). Los cordones -
:e~uales primarios, se definen y delinean bien del epi-
e:10 germinal; ellos están compuestos de células ger-

~1nales y células somáticas, estas últimas serán las -
¡\1t\1ras células de Sertol!. Los cordones más tarde --
orman los túbulos seminíferos, rodeando las células -

germina les y las células de Sertol!.
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El ovario primitivo sin embargo, mantie
ne su estructura indiferenciada por más tiempo. -
Los principales hallazgos del ovario en desarrollo,
son la persistencia y aumento de la parte superficial
que dará origen a la futura corteza, donde están loca'
lizadas las células germina les primitivas. La par:
te profunda originará la médula ovárica. Los Cor--
dones sexuales primarios o cordones medulares, de
generan temprano.

En el embrión de 6 semanas, los cordo-
nes sexuales secundarios o cordones corticales, apa
recen aparentemente del epitelio germinal, se frag:
mentan y se colocan ellos mismos alrededor de las -
células germinales primarias, para formar el folícu
lo primordial. Este encapsulamiento celular, se--=
convierte en las células de la pregranulosa. Las cé-
lulas del estroma ovárico prenatal, se originan del -
mesénquima ovárico, principiando en la región del -
hilio y diseminándose más tarde periféricamente en
la médula y la corteza.

DIFERENCIA ClaN DEL SISTEMA DUC--
TAL MASCULINO-FEMENINO: La vía de excresi6n
de las células germinales de las gónadas, difiere en
los dos sexos.

En el hombre a través de. un conducto d~
ferente, originado del mesonefro y en la mujer a --
través de las trompas de falopio y el útero', origina-
dos del conducto paramesonéfrico.

En un embrión de 15 a 20 mm., cuando-
la diferenciación gonadal principia, en la cavidad a~
dominal, el mesonefro todavía es un riñón funciona~

r
--,
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el pronefros está representado sólo por vestigios;

~: ~anto que el metanefros principia a diferenciarse.

Inicialmente el conducto mesonéfrico (con-

ducto de wolff), se abre en ambos sexos por los lados
hacia el seno urogenital o cloaca. En el hombre, la -

arte craneal del conducto mesonéfrico o de wolff, lle-p
ará a ser conectada a los túbulos seminíferos y a la -

;ete-testis. La parte distal, crecerá grandemente y -
formará más tarde el epididimo; el resto desarrollará
el conducto diferente.

En la mujer, el conducto mesonéfrico prin-
cipia a degenerar en la vida embrionaria temprana. -
Su parte caudal dará origen al retoño uretérico y contr..!:
huirá a la formación de vejiga y uretra. Esta parte -
caudal degenera lentamente y ocasionalmente puede ob-
servarse en la mujer adulta, como quiste del conducto
de Gartner.

En el embrión de 10 mm. en ambos sexos,
la invaginación del epitelio celómico dentl::o del mesén-
quima, dará origen a los conductos paramesonéfricos o
de Mrtller. En la mujer pers'iste como el ostium abdo-
minal de la trompa uterina, que desarrollará más tarde
la frimbia. El extremo caudal del conducto de Mrlller,
forma un crecimiento sólido dentro del mesénquima, --
paralelo al conducto mesonéfrico. Este crecimiento -
atraviesa el conducto mesonéfrico y eventualmente se -
reune en la parte media, fundiéndose con el conducto -

del lado opuesto.
.

En el embrión de 12 semanas, el séptum -
entre estos dos conductos paramesonéfricos fundidos, -
desaparece y forma una sola cavidad llamada: canal --

- - -
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útero -vagina 1.

La extremidad caudal de este canal úter
. 1

o
vagma , se pone en contacto con la pared dorsal del
seno urogenital, produciendo una elevación, el tu---
bérculo mulleriano. La parte craneal del conducto -
mUlleriano, llega a formar las trompas uterinas y -
el fondo de el útero. La proliferación del canal úte-
ro-vaginal, forma un cordón celular sólido llamado
cordón vagina 1.

En el embrión de 12 a 13 semanas, apare
cen dos bulbos seno-vaginales, procedentes del se--=-
no-urogenital cercano a la unión del conducto de
Wolff, que formarán con el cordón vaginal, el plato
vaginal; el cual más tarde en la vida fetal se canali-
za y el epitelio de los bulbos seno-vaginales, unidos
con el epitelio del seno-urogenital, formará el útero
y la vagina de la mujer.

En el hombre el conducto paramesoné--
frico, degenera por la influencia de un factor inhibi-
dor mUlleriano, producido por las células de Sertoli
del testículo.

DIFERENCIA ClaN DE LOS GENITALES
EXTERNOS: Alrededor de las 8 a 9 semanas cuan-,
do principia la diferenciación, los genitales externOS
pasan por un período indiferenciado en ambos sexos.
En el estado indiferenciado, ellos están representa-
dos por: un tubérculo genital o falo (primordio del -
pene o del clítoris), un surco uretral, limitado late-
ralmente por dos hojas uretra les y un par de plie---
gues escroto-labiales, a ambos lados del tubérculo -

- 9 -

genital.

El seno-urogenital, se abre a ambos lados

del surco uretral. La superficie interna del tubérculo
genital, es una parte del plato uretral, el cual es una -
proliferación del epitelio del seno-urogenital.

En el hombre el desarrollo de los genitales
externos, es dependiente de la influencia androgénica -
que producirá los siguientes cambios: el tubérculo ge-
nital crece y es transformado en un falo cilíndrico; el -
surco uretral se extiende hacia adelante, dentro de la -
parte ventral del falo, para formar la uretra fálica.
Las hojas uretrales crecen y se unen, formando el rafé
perineal. Los pliegues genitales se redondean, mi---
grando posteriormente para fundirse y formar el escro
to.

-

En la mujer, el tubérculo genital no crece
como en el hombre, pero puede ser reconocido como -
clítoris. Los pliegues labiales crecen frente al ano -. 'posterIOres al orificio urogenital para formar la comi-
sura posterior. La porción lateral de los pliegues la-
bIales, crece para formar los labios mayores y las ho-
Jas uretrales flanquean el orificio urogenital sin fundir
Se, para formar los labios menores. -

f.
ACCION ANDROGENA: Las principales -

UnClones de los andrógenos incluyen: regulación de la
secre .,

e l"
CIOn de gonadotrofina, formación del fenotipo mas

f
u lno durante la diferenciación sexual

Y maduración Y
-

unc"lon sexuales después de la pubertad.

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

Testosterona o dihidrotestosterona, se-
unen a una proteína específica receptora de andróge-
no, que existe en el citosol (R) y los complejos de -
hormona receptor (TR o DR), pasan al núcleo, don-
de se unen a lugares específicos dentro de los cro--
mosomas.

El complejo testosterona-receptor, regu
la la secreción de gonadotrofina y es causa de la es-=-
timulación wolffiana durante la diferenciación sexual
y de la espermatogenesis. El complejo Dihidrotes-
tosterona-receptor, se encarga de la virilización --
externa durante la embriogenesis y la parte princi--
pal de la acción andrógena durante la maduración s!:.
xual adulta. (cuadro # 1).

ANORMA LIDADES DEL DESARROLLO

INTERSEXO

Un individuo con intersexualidad se pue-
de definir, como alguien que tiene gónadas bisexua-
les u órganos genitales extragonadales, que son ca-
racterísticos del sexo opuesto a la gónada.

CONSIDERACIONES BASICAS

---
- 11 -

CRITERIOS PARA DETERMINAR SEXO:
Ciertos hallazgos característicos, son más predo--
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minantes en un sexo que en el otro y serán los que -

permitirán asignarlo.

La identificación del sexo gonadal por --

examen microscópico de la gónada, es la base de la

clasificación de Klebs para hermafrodita s, enfatizán

dose que la identificación gonadal debe ser microsc6

pica y no macroscópica; debiendo poseer el testícul~

túbulos seminíferos y el ovario revelar oocitos.

Los genitales internos de la mujer, se-

componen de trompas y útero y los genitales inter--

nos del hombre, se componene de epididimo, conduc

to diferente, próstata y vesículas seminales.
La.-

presencia de unos o los otros, determinará el sexo

genital interno.

Los genitales externos, son los que se -

utilizan con más frecuencia para asignar el sexo.

Los del hombre están formados de un falo con la u-,

retra que termina en un meato, localizado en el cen-

tro del glande y pliegues escroto-labiales fundidos,

formando el escroto. Los genit;'les externos de la

mujer están formados de un clítoris, labios menores

y labios mayores.

Existen algunas características en la in-

terfase de la división celular, que permiten identifi-

car un sexo cromalínico. En la mujer, se manifie~

ta como un gránulo en la parte interna de la perife--

ria de la membrana nuclear. Este material croma-

tínico es un cromosoma X, genéticamente inactivo, -..L..
que ha servido en ocasiones para determinar el seJ(o

femenino cuando está presente. Sin embargo, su--

- 13 -

cia no significa siempre sexo femenino, puesto -

Presen
.

- 1
1 Síndrome de Klinefelter, es una excepclOn a aquee

regla.

Existe otra forma de determinar el sexo, -

la presencia de cromosomas XX o XY en las célu--
r:; somáticas. En el hombre normal, la constitu~ión -
cromosómica sexual es XY, en tanto que en la mUJer --

normal la constitución
cromosómica sexual es XX. La

determinación de alguno de estos dos complementos cr~

mosómicoS, nos dará el sexo cromosómico de un indivi

duo.

En situaciones normales, el estado hormo-

nal puede servirnos para la determinación del sexo; a--

sí la determinación de los niveles de testosterona en el

plasma, que es alrededor de la veces mayor en el hom-

bre que en la mujer. Sin embargo, en situaciones a--

normales, éste no es un criterio real, puesto que tum~

res e hiperplasia adrenal, pueden hacer producir gran-

des cantidades de andrógenos en una mujer por lo demás

normal.

Cuando 'las características
anatómicas, ge-

neticas y hormonales de un individuo son como un hom-

bre o bien como una mujer, éste se conduce más confo~

tabley adecuadamente con individuos de sexo similar -

en actividad, pensamientos y proceso psicológico. De

acuerdo a Money y colaboradores, el género de un indi-

Viduo es valuado en relación a las costumbres genera--
les, comportamiento y proceder. Deformidades anat~

~icas de los genitales, pueden causar problen,as del -
~enero.

~
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En el momento del parto el obstetra, el pe
diatra o la familia, en base a características externas
asignará un sexo, el que más adelante servirá para la
orientación sexual de este individuo. Se ha determi--
nado que, el comportamiento sexual y la orientación -
como hombre o como mujer (género), no tiene bases -
instintivas innatas, sino que dependerán del sexo asig-
nado al nacer.

ESTADOS DE INTERSEXO

HERMAFRODITISMO VERDADERO

El hermafroditismo verdadero por defini-
ción, existe cuando ambos tejidos, ovárico y testicuu
lar son identificados en la misma persona.

La demostración de tejido ovárico, debe'
incluir reconocimiento de oocitos; la presencia de es'
troma ovárico, no es suficiente para identificar un o-
vario. Tejido ovárico y testicular, pueden estar pr~
sentes en el mismo lado, como uno o como órganos -
separados, pudiendo también estar presentes indepen-
dientemente en ambos lados. Usualmente estos pa--
cientes tienen varios grados de desarrollo ambisexual.
La incidencia familiar de esta entidad ha sido report~
da. Un interesante hallazgo en este grupo de pacien-
tes, es que se desarrollan más testículos en el lado -
derecho que en el izquierdo.

.

Los estudios endocrino s en esta entidad,
-

son muy escuetos; en un 'caso de ovotestis bilateral¡
el perfil hormonal semejó más estrechamente un pa-
trón femenino y el ovotestis claramente tenía el me--
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.sm o enzimático necesario para la biosíntesis de amcanl ,

bos, es"trógeno Y androgeno.

HERMAFRODITISMO FEMENINO

El hermafroditismo femenino, denota un in-

d'viduo que tiene ovarios, pero cuyos genitales externos,
s~ han desarrollado hacia la línea masculina. El caio-
tipo es invariablemente 46 XX, la cromatina X es nor--
malmente positiva y la cromatina Y siempre negativa.
La siguiente es una clasificación de causas de masculi-
nización en la mujer!.

1. Hiperplasia adrenal congénita

a.
b.

Simple virilización
Variedad con pérdida de sal
Variedad hipertensivac.

2. A ndrógenos exógenos

3. A ndrógenos maternos

4. Ideopática

5. Especial

6, Nonadrenal familiar

HERMAFRODITISMO MASCULINO

El hermafroditismo masculino, existe cuan
do Un individuo cuyas gónadas son testículos, tiene sus
gellÍtales internos y externos desviados de los de un --
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hombre normal. Todos los individuos clasificados
-

como hermafrodita s masculinos, son genéticamente
varones, en el sentido que se constituyen cromOSÓI1!i
camente 46 XY o bien mosaico con un cromOSoma y~
Uno de los hallazgos más notables en estos genética-
mente varones, es la feminidad o ambiguedad en el -
desarrollo de los genitales externos, en casi, pero -
no en todos ellos.

El hermafroditismo masculino, puede ser

'd a una gran variedad de defectos heredados, losdebi o
" 1 ' f ' "1 S S on indicados en la slgUlente c aSl icaclOn:eua e

1. Defecto en el sistema nervioso central

a. Secreci6n anormal de gonadotrofinas
pituitarias
A usencia de la secreci6n de gonadotro-
fina sA unque no parece haber controversia a--

cerca de las células de Leydig, como una fuente de
andr6genos en la vida embrionaria, la hormona esti-
mulante bajo la cual funcionan las células de Leydig,
ha sido controversial. Se ha dicho que las gonado--
trofinas coriónicas, son la fuente principal de las --
hormonas tr6ficas, al mismo tiempo que se ha pres€!1.
tado evidencia que la hormona luteinizante de la pitui
taria fetal, ha contribuído a la estimulaci6n de las -
células de Leydig, para producir andr6genos testic~
lares durante la embriogenesis. En la mayoría de
los casos, los conductos mll11erianos no están desa--
rrollados, indicando que la producci6n testicular del
factor inhibidor mlllleriano está intacta. Un subgr~
po tiene desarrollo uterino. Con algunas notables -
excepciones, como en el grupo de insensibilidad a -
los andr6genos y otros pocos, el desarrollo mama--
rio no ocurre.

b.

n. Defecto gonadal primario

a. Defecto identificable en la biosíntesis
de testosterona

a. 1. Defecto en la síntesis de pregneno-
lona (hiperplasia adrenallip6idica)

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

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

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

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

a.5. Deficiencia de la 17 beta-ketosteroi
de reductasa

b. Defecto no identificado en el ef2cto an--
dr6geno

c. Defecto en la regresi6n de los conductos

I
-- .1.
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de MUller

d. Destrucción gonadal familiar

1Il. Defecto periférico de órganos termina--
les

a. Deficiencia de la proteína androgéni-
ca (insensibilidad andrógena)

b. Deficiencia de la 5 alfa-Reductasa

c. Anormalidad no identificada del efec-
to de los andrógenos periféricos

IV. Defecto en el cromosoma Y

a. Mosaicismo del cromosoma Y (dife--
renciación 'gonadal asimétrica)

b. Cromosoma y estructuralmente anor-

mal

c. A usencia identificable de el cromoSo'
ma Y.

En la práctica estos pacientes se dividen
en. d.os grupos: los que se virilizan y los que se fe--
mmlzan.

HERMAFRODITISMO MASCULINO
CON VIRILIZA CION

.
Los individuos de este grupo, presentan

gr.ados dlVersos de desarrollo del falo y fusión de los
pl1egues escroto-labiales. En raros casos pueden -
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b ervarse genitales masculinos completamente norma-

o s
y el estado

hermafrodita sólo aparece al descubrir-
leS

inesperadamente estructuras de Muller bien desarr~
se - 1

.

lladas. Sin embargo, en la mayona os gemtales son -
ambiguoS. Algunos pacientes pueden ser difíciles de --

distinguir de muchachos simplemente criptorquídicos, -

con uretras hipospádicas; de hecho, tales anomalías a

veces se han
considerado, las formas más simples del

hermafroditismo. En ocasiones, el pene sólo está mo-

deradamente desarrollado Y los pliegues escroto-labia-

les, se hallan parcialmente fundidos.

Anatómicamente, los genitales externos de

estos sujetos, pueden ser idénticos a los de hermafro--
ditas hembras, por hiperplasia adrenal congénita. La
mayor parte de hermafrodita s machos de esta categoría,
se consideran y educan como niñas, aunque algunos que
tienen genitales neta mente masculinos, se consideran -
con razón varones.

Estos pacientes se virilizan en mayor o me
nor grado al llegar a la pubertad y pueden desarrollar-
pelo, que resulta muy molesto si han sido educadas co-
mo niñas. Nunca se produce rrienstruación, a pesar de
que los conductos de Muller pueden estar bien desarro-
llados. Cuando la hay el endometrio es capaz de res-~
ponder, según lo demuestra la hemorragia uterina, des
pués de haber administrado estrógenos.

En su mayoría los hermafroditas masculi--
nos con virilización, tienen un complemento cromosómi
ea Sexual XY. Sin embargo, se ha descubierto un

sub-=-

~rupo con un testículo en un lado y una gónada agenética
porrnada por estroma en el otro, con mosaicismo de ti-
° XO I XY.
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HERMAFRODlTISMO MASCULINO
CON FEMINIZAClON

. .
Dentro de este grupo de pacientes, se in-

cluyen diversos síndromes como. Síndrome de fe
.

nización testicular incompleta o insensibilidad and
m,l-

ra-

gena parcial; Síndrome de Reifenstein; Formas adicia

nales de resistencia a los andrógenos; Regresión a-
-

normal de los conductos de Ml1ller o Síndrome de --

persistencia de conductos de Ml1ller y Feminización

testicular completa o insensibilidad andrógena total.

En el presente trabajo, se tratará única-

mente el Síndrome de feminización testicular comple

ta o Insensibilidad andrógena total, ya que es esta la

entidad que se diagnosticó en el caso que se presenta

rá.
-

FEMINIZAClON TESTICULAR COMPLETA
,. O

INSENSIBILIDAD ANDROGENA TOTAL

Este es un grupo muy notable de pacien-

tes, que equivocadamente se consideran mujeres nar

males. En la pubertad, aparecen caracteres sexua-:

les secundarios femeninos bien desarrollados. El -

hábito general del cuerpo y las líneas son netamente

- femeninas; las mamas se desarrollan según la línea
femenina y la mucosa vaginal, se encuentra plena--

mente estrogenizada.

Su frecuencia se ha calculado que varía,

entre 1 por 20,000 a 1 por 64,000 recién nacidos rna~

culinos.
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Es causa de amenorrea
primaria, la tercera

den de frecuencia después de la Disgenesia gonadal
enor , . .

10 ausencia congenlta de vagma.
de 1<'

Este trastorno se hereda como recesivo li-

d a X o
autosómico dominante limitado al varón.

ga o ,
' I d

La transmisión a los hijos, se efectua por as ma res

no afectadas.

Suele haber antecedente de individuos afect~

dos de manera similar en la familia. La tercera par-

te aproximadamente, de los pacientes con fenotipos y -
signos endocrinos aparentemente idénticos, no ti.enen -

antecedentes familiares. Se supone que los pacientes

sin antecedentes
familiares, resultan de mutaciones --

nuevas.

Las anormalidades en la acción andrógena,

se presentan cuando la producción de gonadotrofinas Y -
la síntesis de testosterona son normales; pero un defe~

to hereditario, en una de las reacciones
necesarias pa-

ra la acción del andrógeno dentro de los tejidos blanco,

crea resistencia para la acción de la hormona.

Los valores plasmáticos de testosterona Y

los ritmos de producción de la misma por los testículos,

son normales; en ocasiones incluso mayores que para -

varones normales. Probablemente la producción ele--

vada de testosterona, sea secundaria a un valor medio

plasmático alto de hormona luteinizante que, a su vez, -

depende de una reacción de regulación de retroalimen--
tación defectuosa por resistencia a la acción de la tes-
tasterona, a niveí de hipotálamo-hipófisis. Los valo--

res altos de hormona luteinizante, también probablemen

~e dependan de la intensa producción de estrógeno por
--

Os testículosy por lo tanto, de las concentraciones ele
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vadas de estradiol en sangre de la vena espermática
En resumen, la resistencia a la regulación de retr~~
alimentación para la producción de hormona luteini.
zante por el andrógeno circulante, origina valores.
plasmáticos altos de LH; esto a su vez, provoca in-o
tensa secreción por los testículos de ambos, testas.
terona y estradiol. Por lo tanto, la resistencia al
andrógeno junto con la producción aumentada de es..
tradiol, origina el desarrollo de caracteres sexua--
les secundarios femeninos, cuando llega el tiempo de
la pubertad, así como la formación de un fenotipo -
femenino durante la embriogenesis.

Keenan y colaboradores, señalaron que
puede demostrarse la existencia de una proteína re-
ceptora específica para andrógenos, en fibroblastos
cultivados de la piel de mujeres normales; mientras
que los fibroblastos no clónicos procedentes de indi-
viduos afectados, presentaban una capacidad muy ba-
ja o casi nula de fijación.

Por lo tanto, el defecto primario de este
trastorno, es una anormalidad heredada en la canti-
dad o la función de la proteína receptora.

La insensibilidad a los andrógenos, es la
explicación más factible de este síndrome. En efec'
to, no se observa masculinización en respuesta a laS
cantidades normales para el varón de testosterona -
producidas en el organismo, ni a la administración'
exógena de esta hormona. Además, no ocurre reS-
puesta anabólica a dosis de testosterona que deberíaO
inducir respuesta máxima en varones normales. It.....-
La sugestión, de que el defecto primario podría ser
una deficiencia de la enzima 5 alfa- Reductasa, que -
impediría la conversión de testosterona en dihidro'-
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testosterona, no parece en la actualidad probable.

Se ha podido demostrar, que la piel de la -

lva de pacientes con feminización testicular, tiene u-
~~ actividad para la conversión de testo~terona en dihi-
drotestosterona bastante menor que la plel vulvar de --
mujeres normales y mucho menor, que la piel del es--

croto de varones normales.

Además la administración de testosterona

y de dihidrotestosterona, a pacientes con feminización
testicular, no provoca respuesta andrógena, mientras
que las concentraciones plasmáticas de dihidrotestoste-
rana, corresponden a los valores observados en el va--
rón normal.

I

1

'1

Las características clínicas principales son
uniformes. Se observa una mujer fenotípica, que se -
queja de amenorrea primaria (pospuberal), o hernia in-
guinal (prepuberal). El desarrollo de la mama al ---
tiempo de la pubertad esperada, el hábito general y la
distribución de la grasa corporal, son de tipo femenino.

El pelo axilar y pubiano, es escaso o nulo,
pero puede haber algo de pelo en la vulva. El pelo del -
cuero cabelludo, es el de una mujer normal, con ausen-
cia de pelo en la cara.

Los genitales externos son completamente -
femeninos, y el clítoris es normal o pequeño; la vagina
es Corta y ciega, aunque puede a veces tener longitud -
~asi normal. No existe ningún genital interno excepto,
,,~s,gónadas que tienen las características histológicas
~, lOS testículos sin descender.

Los testículos pueden estar localizados en -
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el abdomen, si~uiendo el trayecto del conducto in .

nal o en los lablOs mayores.
glU-

Los testículos procedentes de pacient
en la pubertad o adultos, con el síndrome de fe

es-

" t t '

mln¡-

zaClOn es lcular, debido a insensibilidad andr'
revelan: Hiperplasia de las células de Le y di g

oge
l
na -

túb 1 ' ' f
Y os

u os semlnl eros, conteniendo solamente Ce' 1 1
d S t 1

, ,
. u as -

e er o 1; sm espermatogenesis.

En ocasiones pueden identificarse resto
de conductos de MUller o de Wolff e n la a ' .

s

, ,~oneurosu
paratesticular o en bandas fibrosas que se extiend
desde el testículo.

en

,
Antes de la pubertad, la presentación ---

c,límca de la insensibilidad andrógena, suele consis'
tir en el hallazgo de un testículo en la región ingui--
nal, o también se descubre por la deter -' "

.. "
ffilnaClon --

slstemátic~ del cariotipo de un pariente más joven, -
de una paclente afectada.

lo '

Si no hay signos de masculinización de -
s, gemtales externos, la vagina es corta y ciega y -

el utero ausente, y sobre todo si se obtienen antece--
dent~s, f~miliares . con características clínicas de in-
senslbllIdad andrógena cabe es p e rar f " "

en la pubertad.'
emmlzaClOn -

La ausencia de respuesta anabólica a la -
te~toste,rona administrada, también ayudará a distin-
gmr, l~ m~:nsibilidad andrógena, pudiendo predecir -
femlnlzaclOn en la pubertad. .......

f '

Después de la pubertad, deberá sos pe char

se eml' " t '

-
mzaClOn esticular debida a insensibilidad an-
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, a siem p re que concurran las características
drogen ,

¡ . as que se describieron
anteriormente. El hallaz

cl~ '
,-

de un cariotipo masculmo normal 46 XY, por anál1-
g~ cromosómico, garantiza la presencia de testículos,
SIS ' d f ' " d '

aunque no puedan palparse. Brin an con lrmaclOn a 1-

' na l los valores
plasmáticos de testosterona, los -

elO ,

cuales están muy por encima de los correspondientes -
a la mujer ya nivel de los normales para el hombre.

A continuación se anota un cuadro dHeren--

cial de los perfiles anatómico, genético y endocrino del
hermafroditismo masculino, en cada una de sus clases.

En el Síndrome de feminización
testicular,

debido a insensibilidad
andrógena, la orientación psic~

lógica es invariablemente
femenina, a menos que haya

surgido confusión por una revelación
desafortunada a -

la paciente, respecto a la presencia de testículo o de --
cariotipo masculino.

La resección quirúrgica de los testículos, -
deberá efectuarse con el fin de evitar el aparecimiento -
de un proceso testicular maligno.

Como los individuos afectados, presentan -

una fase puberal normal, con crecimiento brusco y de-
sarrollo de características femeninas Y como rarame~

te se desarrollan tumores testiculares, antes de com-

pletada la pubertad, en pacientes con testículos intraa~
domina les o asintomáticos en otra forma, es común re
t

. -
rasar la orquiectomía, hasta pasada la adolescencla.

Se ha mencionado que la orquiectomía pre-
PUberal, está indicada solamente si la paciente tiene --
testículos en la región inguinal o en los labios mayores

--
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CUADRO # 2

PERFILES ANATOMICO, GENETICO y ENDOCRINO DEL HERMAFRODITISMO MASCULINO

FENOTIPO

Trastorno Herencia Conductos Conductos Seno Uro- Genitales Mama I¡ase
de MUller de W olff genital externos

cto s en 5 deficien - Recesiva au Ausentes Desarrollo Variable Generalmen Generalmente

ntesis de cias enzimá tosómica o variable de varón a te femeni-- masculina

osterona ticas ligada a X hembra nos

ctos en Deficiencia Recesiva au Ausentes Masculinos Femenino Clitorome- Masculina
cción del de 5 alfa-Re tosómica galia
rógeno ductasa

Feminiza- Recesiva Ausentes Ausentes Femenino Femeninos Femenina
ción testi - ligada a X
cular com-
pleta

Síndrome 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
ción testi - recesiva li galia y ~u--
cular in- - gada a X sión poste-
completa rior

ctos en Síndrome Recesiva Trompas y Masculinos Masculino Masculinos Masculina
gresión de persis- autosómica útero rudi -
Uller tencia de - o ligada a mentarios

MUller X

?- - 7



Alta Alta Alta Normal Baja
Alta Alta Alta Normal Baja
Alta Alta Alta Normal Baja
Normal Normal Normal Supuesta Supuesta

Normal Normal

-
-

Continúa cuadro anterior. . . . . . . - 27-

PERFIL ENDOCRINO RELATIVO AL VA RON NORMAL
RESULTADOS CON FIBROBLASTOS CULTI

VADOS DE PIEL GENITAL

Producción de
Testosterona

Producción de
Estrógeno

LH Formación de
Dihidrotestos -
terona

Fijación de Dihi-
drotestosterona

--

Normal o
Disminuida

Variable Elevada Normal Normal .."", '

Normal Normal Normal o au-
mentada

Baja Normal

-
,; - 1-
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eprovoquen molestia, o si hay formación de her-

Después de la orquiectomía, está indicada
erapia substitutiva con estrógeno s , para evitar sí!:!.
as de tipo menopáusico, que de otra manera se -
entarán en los pacientes.

La caída de excreción de estrógenos, que
e seguir a la orquiectomía, sugiere decididamente
os test!culos son la sede principal de la produc--
de estrógenos. Sin embargo, las suprarrenales
encontribuir notablemente en algunos casos a la
'ucción de estrógenos, lo que explica quizá por qué
os pacientes, no experimentan síntomas de tipo -
opáusico después de la extirpación de los testícu --

Si fuera necesario, se efectuará una oper::.
vaginal plástica.

La compliación más grave en el paciente -
ratado, es el desarrollo de tumores en los testícu-
o descendidos.

El origen de los tumores en testículos ec-
cos, ha sido muy discutido. La criptorquidia, p:::
eser el factor concomitante que se acompaña de -
or probabilidad de presentar malignidad. Corres-

denal Seminoma, un porcentaje desproporcionada-
te alto de los cánceres en testículos que no han des

dido(50o/cJ. -

Se considera que los testículos ectópicos -
ominales, son más susceptibles al cáncer que los -

/)

r~

",
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guinales. No se ha dilucidado la causa de esta mayor
usceptibilidad; tampoco se conoce la evolución natural
e los tumores en la Feminización testicular.

La incidencia de neoplasia testicular, es di ~'
-'

eil de medir, dado que muchas de las gónadas son r~
ovidas en la edad temprana. La posibilidad de una -
oplasia maligna a edad temprana, no puede excluir--

e. Morris y Mahesh, encontraron solamente un tu --
or maligno entre pacientes de edad temprana (13 a 19

-os) y dos entre pacientes en sus 20 años; pero entre
. pacientes por encima de los 30 años de edad, encon-
aron 11 tumores malignos, mayormente Seminomas.

El Seminoma es un tumor bastante bien di-
renciado, de malignidad relativamente baja. Consis-
en masas de células bastante uniformes, que pudie--
n provenir del epitelio germinativo del testículo.

Macroscópicamente, el Seminoma comien-
como nódulo pequeño de tejido carnoso, semejante a
ueho, de color blanco grisáceo, por lo regular bas--
te bien limitado del parénquima testicular adyacente,

e tiene color amarillo canela. En el corte, el parén-
ima tumoral suele ser homogéneo, de color gris-bla~
ya menudo presenta zonas opacas blanco-amari11en-

s de necrosis isquémica o hemorrágica.

Estos tumores tienen dos caracteres histo-
ieos: población bastante uniforme de células, que -
trasta netamente con el teratoma y componente va--
ble de estroma, que consiste en tejido fibroso infil--

acto de linfocitos. Las células del Seminoma son bas
nte voluminosas, redondas o poliédricas; a veces con

r------
/

/
.,..>

"""
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borde poco definido y nucleo central bastante redondo
y regular, que presenta nucleolo destacado. El cito--
plasma es bastante claro, lo cual guarda relación, co
la concentración de glucógeno y lípidos de la célula. ~

Las células suelen disponerse en capas extensas o cor
dones macisos. En las variantes mejor diferenciadas
las columnas de células están dispuestas de manera -~
que el núcleo y el citoplasma más denso, queden en el
centro. En otras áreas, el aspecto puede consistir -
en grupos de células libres dentro de los tubos. El -
estroma fibroso, en ocasiones origina un cuadro lobu-
lar poco definido; sin embargo, no hay formación de --
glándulas ni signos de crecimiento papilar. Con fre-
cuencia se advierten zonas microscópicas de infarto -
isquemico o hemorragia. Suelen observarse farmacia
nes granulomatosas completas, con células gigantes ~
de tipo Langhans y se considera que son reacción infla
matoria, a los focos de necrosis intratumoral. cuan=-
do están bien desarrollados los granulomas, guardan-
semejanza notable con los tubérculos os y el único ca--
rácter diferencial, es que están rodeados de células de
Seminoma.

La infiltración linfocítica, a veces con for
mación verdadera de folículos, se observa en gran p;~
centaje de los Seminomas. Se sospecha que sea reac
ción inflamatoria al tejido tumoral extraño y que la _:

abundancia indique la resistencia del paciente al tu---
mor. Puede acompañarse de la reacción granulomat9.
sa des crita.

En elllo/c aproximadamente de estos turnO'
r.es, hay células tumorales gigantes. Son escasas y -
henden a presentarse en grupos. Las células pueden

-
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presentar 24 ó 36 núcleos.

Con respecto al curso clínico, las neopla--
elen manifestarse por aumento de volúmen o en-

sias su
' E

. e las. iento Palpable del teshculo. n ocaSlOn s,durecIm lt d etás
'festaciones iniciales son las que resu an e m

ma~1
Los Seminomas tienden a dar metástasis a lostaslS. l' a los -

anglios regionales linfáticos ya os que sIguen,

~roncos arteriales principales, sobre todo los yuxtaao;!:.

ticos.

La susceptibilidad a la radiación, incluso -
cuando se ha propagado a sitios

extragonadales, hace

que el pronóstico para estos tumores, sea bueno. ~
orquiectomía, seguida de radiación general a :a ~avI--

dad abdominal Y región genital (cadenas paraaorhc~s e

inguino-ilíaco bilaterales; pélvis anterior y posterlOr,
paraaórtico anterior y posterior), d.isminuy:

la morta-

lidad a menos del 10o/e en la vigilancIa de 2 anos.

PRESENTAClON DE CASO

G.C.A. de 36 años de edad, ladina, :1f~be-
ta, soltera, católica, de ocupación: oficios domeshcos,
guatemalteca, originaria del Departamento de Jalapa.

Consulta por HEMATURIA y disuria de 3 -
días de evolución.

A 1 interrogatorio clínico, la paciente refi --
rió que hacía 3 días luego de haber despertado en ella
deseo sexual, se introdujo en la uretra para sa-
tisfacerlo una candela de cebo, la cual ya no pudo
extraer, causándole por consiguiente las molestias re-

-- -
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feridas en el motivo de consulta.

Dentro de sus antecedentes personales 1
paciente refirió, que anteriormente ya había utiliza~
esta clase de maniobras para satisfacer su d

o

, e
seo, pero que nunca habla experimentado orgas--
mo.

, Sus relaciones familiares son escasas y -
prefIere no hablar de ellas. Estuvo unida durante 10
años, los cuales en lo que respecta a vida sexual fue -
muy escasa. Actualmente dice no buscar mari-
do, por temor a ser contagiada de algu-
na enfermedad venérea.

A ntecedentes médicos: negativos
Antecedentes traumáticos: negativos
Antecedentes quirúrgicos, C i s t o t o mía

para extracción de cuerpo extraño (crayón de labios),
introducido en la misma forma que la relatada en la -
historia, hacía aproximadamente 12 años.

Antecedentes gineco-obstetricos:
HA MENSTRUADO.

NUNCA

Examen físico: buenas condiciones gene-
rales, aparenta ser mujer y la edad que dice tener, -
bien nutrida, orientada en tiempo y espacio y persona
colaboradora (en cuanto a datos personales, no así a -
d~tos familiares), se nota inquieta, retraída, quizá --
Slenta verguenza por su padecimiento actual y anterior
relatado.

Signos vitales: dentro de límites norma--
les.
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normales.
tía.

Cabeza, ojos, oídos, naríz, boca y garganta
Cuello normal, buena movilidad sin adenopa-

Tórax: contorno simétrico, buena expan---

' 6 lm onar mamas normales, no hay masas; PIM,
Sl n pu '
50. espacio intercostal.LMC.

Corazón: rítmico sin soplos, no ruidos ano!:,

males. buena ventilación, campOS pul--Pulmones:

monares libres.

Abdomen: ligeramente globoso, cicatriz de

herida operatoria mediana
infraumbilical, e? ~uenas co~

diciones (cistotomía), no se palpan masas nl Vlscerome-
galia, ruidos intestinales

normales.

Extremidades: normales

N eurológico: normal (Foto # 1)

Ginecológic.o: genitales externos de nulípa-

ra, cUtoris normal, orificio 1.lretral amplio, permite f~
cilla entrada de un dedo, a través de la cual se palpa
masa de consistencia blanda de

aproximadamente 10 cm.

de diámetro. Al especulo, vagina corta, no se visual~-
za cuello. Al bimanual, no se palpa cuello, no se deh-
mita útero, se palpa en lo que sería anexo derecho, la -
masa anteriormente descrita. (Fotos # 2-3)

Impresión clínica:

l.
2.

Agenesia de Muller
Masa anexial derecha (posible vesical)

---
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3." cuerno "rudimentario
4. infección urinaria

Conducta a seguir: placa simple de abdó-
men, Pielograma IV, Cistoscopia, Consulta a PSiquia
tda, Laparoscopia.

Exámenes de ingreso:

Hematologia: 6550 glóbulos blancos;
Hemoglobina: 14 gr.
Sedimentación: 12 mm/h. Resto normal;
Heces: quistes de Giardia Lamblia
Orina: Hemoglobina positiva, Hematfes ;,~,

Leucocitos: 15 -20 por campo
V. D. R. L.: no reactivo
Urocultivo: 1. más de 100,000 colonias de E. coli

2. control a los 15 días n ega t i va
100 mgs QQ SS: normalGlicemia:

Estudios Radiológicos:

Tórax: normal

Pielograma IV: hay masa pélvica desplazando la veji-
ga hacia abajo y a la izquierda. Los sistemas colec'
tores se ven normales. No hay cambios obstructivos,
(Foto # 4).

Consultas:

Urología: Cistoscopía: cistoscopio # 22 :..A&....-
pasa fácilmente. Mucosa vesicai de aspecto normal, -

agujeros ureterales de forma, tamaño y posición nor-
males. No hay tumores, cálculos, divertfculos ni ,-

-
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FOTOGRAFIA No. 1

Nótese la presencia de desarrollo mamario y distribu-

ción de grasa co¡poral y hemorragia.
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FOTOGRAFIA No. 2.

sérvesela eSGases de bello púbico, ex:iste pelo vulvar.

es externos SI)D femeninos completamente normales.

Adem!ls los geni-

r-

Jf-
~,¡:¡ l \ 1

~.

i
t

t Ii"

N6tese la amplitud del orificio uretTalJ debido a la
introducción de cueIpos extraflos por él mismo.

FOTOGRAFIA No. 3.
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FOTOGRAFIA No. 4

Nótese el desplazamiento de la vejiga hacia abajo
y a la izquierda, ocasionado por la masa pélvica

descrita.

",

/

.



- 35 -

cuerpo extraño intravesical. Al tacto bimanual, se pal
a masa en anexo derecho que pelotea y hace compresi6n
obre vejiga.

Cistoscopía: normal
Psiquiatría: Epifenómeno contingente psic:?

Procedimientos quirúrgicos:

'paroscopía: masa de superficie lisa, irregular, gran
e, difíci.l delimitar a qué estructura pertenece. Se - -
cide Laparotomía.

parotomía: masa quística de más o menos 10 cms. -
e diámetro, irregular, retroperitoneal, que se aloja en

que parece ser cúpula vaginal y pared lateral derecha.
aemás restos de tejido, que parece corresponder al a-
exo del lado izquierdo, los cuales son resecados y se -
vían a Patología. (Foto # 5).

Reporte del Departamento de Patología:

ic: Secciones de testículo muestran un S E MI N O MA .
n las áreas visibles, los túbulos seminíferos muestran
ngrosamiento de la membrana basal y se hallan tapiza-
os únicamente por células de Sertoli. Las células de
eydig, se hallan hiperplásicas.

SEMINOMA. ATROFIA. (Fotos # 6-7)

En vista del diagnóstico anatomopatológico
ue demostraba Seminoma, se decide efectuar estudios
néticos, los cuales comprendían la investigación de -

1<,\\><:>1> (le "Barr en frotis bucal y además la investiga-

- - -
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ción de su cariotipo, los que fueron reportados así:

a. A usencia total de cuerpos de Barr (cromatina X -
negativa);
Análisis microscópico de 30 células revelan un nú
mero de 46 cromosomas, con componente sexuaC
XY. Análisis individual de los cromosomas, no-
revelan anormalidades. (Foto # 8)

b.

Luego de su post-operatorio, el cual fue -
sin complicaciones, se trató de efectuar Linfangiogra-
ma, pero no fue posible; trasladándosele luego al Insti
tuto de Cancerología, para su tratamiento radioterápi-:
ea.

Evaluado el caso en el Instituto de Cancero
logía, se prescribe radioterapia (Telecobalto), como
Seminoma bilateral. Cadenas paraaórticas e inguino
iHacas bilaterales. Dosis a 3,600 rads.

Aproximadamente al mes de iniciado el -
tratamiento, se completó radioterapia a 3,600 rads.,
habiéndosele dado alta en buenas condiciones, para eo!:
tinuar su vigilancia por consulta externa.

Previo a la aplicación de la radioterapia, -
se efectuaron estudios radiológicos, los cuales fueron
reportados así:

Tórax: normal

Pielograma IV: la placa simple prelimi-- ...A....-
nar demuestra: riñones de forma, tamaño y posición -
normales. No hay signos de cálculos radiopacos, ni
masas intraabdominales anormales. Hay buena con--
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centración y excreción del medio de contraste bilatera..!
mente, visualizándose sistemas colectores y uréteres
normales. El esqueleto visualizado es normal.

Pielograma IV: normal

Seis meses después de la radiación, todo -
bien sin enfermedad. Rayos X de Tórax: buena ven~
!ación pulmonar bilateral, sin signos de lesiones neum2.
nicas, pleurales o ganglionares. Corazón, mediastino,
grandes vasos, esqueleto y tejidos blandos visualizados,
son normales.

Un año seis meses después de la radiación:
genitales externos femeninos completamente normales
de nulípara. Orificio uretral amplio, vagina de longi--
(ud aceptable. Pélvis limpia. Mamas normales sin ma
sas.

Estudio radiológico: Tórax:
Pielograma IV: normal

normal

Frote vagina 1: Indice de maduración: el
examen demuestra, un 80% de células intermedias sin -
cit6lisis y bacilo de DDderlein escaso. No se observa -
ninguna célula inflamatoria, así como tampoco células
androgénicas.

NOTA: el tipo de frote es el de un patrón -
androgénico, en vista de la presencia de células inter-
medias viables sin citólisis; frote limpio sin polimorfo
nucleares. -

Si éste fuera un efecto progestínico, las c~
¡ulas intermedias tendrían que tener citólisis de grado

~~

'-,
."...:.
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mayor o menor: habría abundante ba~ilo de Dt)derlein

y leucocitos polimorfonucleares.

Diagnóstico: frote androgénico

RECORD CLINICO ANTERIOR

Tres hospitalizaciones anteriores, por el

mismo motivo de consulta: trastornos urinarios, oca-

sionados por la introducción de cuerpos extraños p.or -

la uretra.

1964. Diagnóstico de ingreso;

1. Cuerpo extraño en vejiga

2. Agenesia Uterina

Placa simple de abdomen y Cistoscopía, -
revelan presencia de cuerpo extraño en vejiga.

Se efectúa Cistotomía suprapúbica y extrac

ción de cuerpo extraño (crayón de labios).

Diagnóstico de egreso;

1. Cuerpo extraño en vejiga (extraído por

Cistotomía)

2. Agenesia Uterina

1969. Diagnóstico de ingreso:

1. Cuerpo extraño en vejiga

2. Agenesia Uterina

Placa simple de abdomen y Cistoscopía, -

..J.

-
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nO evidencian cuerpo extraño vesica1.

parta mento de pSiquiatría.

Diagnóstico de egreso:

Se refiere al De-

1. Problema psiquiátrico

2. Agenesia Uterina

1973. Diagnóstico de ingreso;

1. Cuerpo extraño en vejiga
2. Agenesia Uterina

Cistograma retrógrado, comprueba presen-

cia de cuerpo extraño en vejiga.

Cistoscopía; con pinza de Lowsley, se ex--

trae por pedazos cuerpo extraño (banano), el cual recons

truído mide 12 cms.

Diagnóstico de egreso:

1. Cuerpo extr¡illo en vejiga (extraído por
cistoscopía)

2. Agenesia Uterina

C O ME N T A R I O

El presente caso, es el cuadro típicode el -

Síndrome de Feminización Testicular o Insensibilidad -
andrógena total, el cual por no ser tratado, presentó --
malignización de la gónada no descendida (testículo in-
traabdominal).

La apariencia general de una mujer fenotíp!:..
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ca, con el hábito general, pelo, mamas y distribución
de la grasa corporal de tipo femenino, son hallazgos -
característicos clínicos de este síndrome.

Sus genitales externos completamente fe--
meninos, la vagina corta y ciega y el hallazgo de góna-
das con características histológicas de testículos; Con

conductos tanto de Wolff como de MUller ausentes, lo -
hacen definitivamente característico.

La determinación de un cariotipo masculi-
no normal 46 XY y la ausencia de cuerpos de Barr,
cromatina X negativa, comprobaron el sexo genético -
de la paciente y además la presencia de dicho síndro--
me.

En el presente caso, la resección quirúrgi
ca de las gónadas (orquiectomía), fue el adecuado, ya-

que éste es el paso inicial para el tratamiento comple-
mentario radioterápico del SEMINOMA.

Durante estos últimos 2 años, la paciente
ha acudido a sus citas periódicas de control, en las -
cuales no ha presentado enfermedad alguna, más que -
ciertos síntomas de tipo climatérico al año 6 meses -
después de su intervención, con fenómenos vasomoto-
res principalmente, lo que demuestra clínica mente, la
participación de los testículos como fuente de produc-
ción de estrógenos.

Actualmente la paciente, ha sido consider~
da CURADA, luego de sus controles posteriores a la -

---1.radiación.

1.
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CONCLUSIONES

La investigación adecuada del caso, hubiera ~er-

' t ' d o hacer el dignóstico temprano de la entldad,ml 1 ,

' t I
S pr imeros 3 in g resos y por conslgulen e, aen su ,

' '
)

malignización del testículo ectoplcO (semmoma ,

no se hubiera asociado. '

2. Por las características de los genitales. externos
al nacer, le fue asignado el sexo femenlno.

3. Así como al nacer, su sexo de crianza fue femen~
O el cual se comprobó en la pubertad, con el a-n , d

parecimiento de los caracteres sexuales secun a-
rios hacia la línea femenina.

4. El sexo gonadal determinado en esta paciente, a--
natómopatológicamente fue T E S TIC U L O

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

6. Los exámenes de laboratorio más comunme~te ~-
sados, generalmente no son útiles para el dlagno~
tico de la entidad.

7. El tratamiento quirúrgico en el presente caso, .
fue

el adecuado ya que la res~cción de los testículos
debe efectuarse; siempre Y cuando los caracteres

sexuales secundarios femeninos ya se hayan des~
rrollado.

ou, La radioterapia, es el tratamiento de. ele,cci,ón -
después de la cirugía, cuando existe mahgnlza--

l.
I
I
1
I
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ción.

9. Después de 1 año 6 meses de la extir pa
", . ClOn

de los testlculos, la paclente empieza a -
manifestar alteraciones del climaterio, -
con fenómenos vasomotores principalmen-
te, lo que demuestra clínica mente, la par-
ticipación de los testículos como fuente de
producción de estrógenos.

10. La asociación del problema psiquiátrico -
(epifenómeno contingente psicopa tológico),
no tiene relación directa con el Síndrome
de Feminización testicular.

RECOMENDACIONES

1. A toda paciente con amenorrea -
primaria, deberá efectuársele un exa--
men ginecológico adecuado. Si es virgen,
deberá efectuársele vaginoscopía, si al --
tacto rectal no se palpa útero y tomar
muestra para Indice de maduración hormo-
nal. En el caso de que la paciente tenga -
relaciones sexuales activas, deberá efec--
túarsele un examen pélvico completo, que
incluirá la toma de la muestra para el Ind~
ce de maduración.

2. Deberá acompañarse siempre de un frotis
bucal, para demostrar la presencia de los
cuerpos de Barr. Si éstos están ausentes ~

7.
o por debajo de un 15%, deberá compleme~
tarse con un cariotipo, para la determina-
ción del sexo gen ético de la paciente.

l
I
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3. Si el cariotipo demuestra complemento cromosó--
mico XX, se le deberá indicar a la paciente, la a.!!-,
sencia del útero, la imposibilidad de embarazo y
la recomendación de la adopción.

4. Si el cariotipo demuestra complemento cromosó--
mico XY y la paciente está en edad prepuberal, --
deberá esperarse hasta que sus caracteres sexua-
les secundarios se desarrollen completamente; las
cuales le darán configuración femenina y en ese -
momento efectuar gonadectomía. En el caso de
que los caracteres sexuales secundarios, ya se h~
bieran desarrollado completamente, la gonadecto-
mía deberá ser inmediata; ya que la posibilidad de
malignización en testículos ectópicos después de
la pubertad, es alta. Sin embargo, deberá tener-
se presente la posibilidad, que ocasionalmente la
malignización puede ocurrir en etapas tempranas.

5. En toda niña prepuberal que presente masas ingu2:
nales, deberá evaluarse la posibilidad de que sean
testículos ectópicos, por lo que se recomienda e-
fectuar la investigación "de los cuerpos de Barr por
frotis bucal y si éste fuera negativo o dudoso, en
fectuar cariotipo y seguir recomendación anterior
para gonadectomía.

6. Dentro de los exámenes complementarios, siem--
pre deberá efectuarse un Pielograma IV, para de~
cartar anomalías renales que pudieran asociarse.

A toda paciente que se le efectúa gonad"ctomía, -
deberá dársele terapia sustitutiva con estr6genos,
para evitar el Síndrome clima té rico temprano.

-- - -
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8. Las gónadas resecadas, deberán ser enviadas -
al laboratorio de Patología, para su estudio a
t t 1

, . ~-
omopa o OglCO: en el caso de que el diagnóst.

h
. t 1

, . lCO
lS o OglCO sea un Seminoma, deberá iniciarse -

de inmediato tratamiento radioterápico.

9. El v.erdadero sexo (genético-gonadal), por ningún
motivo deberá ser revelado a la paciente, pues-
to que su preparación psicológica (sexo de crian
za) y su configuración externa son femeninas. -

La revelación del mismo, desencadenaría en la
paciente un trauma psíquico, que le sería difícil
sobrellevar.

10. Posteriormente estas pacientes, deberán ser in-
formadas acerca de la ausencia de útero y la im
posibilidad de embarazo. Si se comprueba que
la vagina es corta y que no le es funcional para
las relaciones sexuales normales, deberá plan-
t.earse la posibilidad de plastía vaginal. El ma-
trimonio y la adopción también pueden ser reco-
mendadas.

11. Deberá tenerse presente la posibilidad de inci--
dencia familiar, por lo que hermanas, tías, pri-
mas, etc., deberán ser investigadas.

.'~

2.
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~ Isaaca R~dr{gueZ.

FE DE ERRATAS
f"; Jul"""

FOTOGRAFIA No. 1 dice: Nótese la presencia de
desarrollo mamario y distribución de grasa cor-

poral y hemorragia."

Debe decir: Nótese la presencia de desarrollo
mamario y distribución de la grasa corporal de
tipo femenino.1I

Garcia Ruan"'.

<~~,P
1 - r ~in M"'lina ~éndez

Dr. Car ""5 <:.
FOTOGRAFIP. No. 6 dice: "Semi noma. Corte histo-
lógico de la masa resecada. Obsérvese las celú-
las aclaradas del Sminima."

enera

Debe deci r: "Semi noma'. Corte histológico de la

masa resecada. Obsérvese las células aclaradas
de I Semi noma. 11

Página 5 DIFERENCIACION DE LA GONADA. Línea 3
dice: "Engrosamiento del epi tel io conocido co-
mo ep i te 1 i o ge rm i na l."

Falta: Engrosamiento del epitel io "celómico en
la línea media del mesonefro, cubierto por un -
ep i te 1 i o" conoc i do como ep i te 1 ¡o ge rm in a 1. VO'~-id'

Decano

Dr. R",l<:md"
Ca,stillf' h.

I,

I

0&...;1;;,
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