Rev Cubana Pediatr 62 (1): 155=158, enero=-febrero, 1990

CONSIDERACIONES PRACTICAS Y CONDUCTA FRENTE
R UN NEONATO CON GENITALES AMBIGUOS

HOSPITAL PEDIATRICO DOCENTE "WILLIAM SOLER".
ISCM-H.

Dr. Pedro A. Vilorio Barrera* y C. Dr. Guillermo
Hernandez Amador*#*

Un nine recién nacide, con genitales ambiglios. debe ser definido de
inmediato, y la primera pregunta que debemos hacernos es: (Es vardn o hem-
bra? El cbjetivo serd establecer el diagnéstico. la correccién quirdrglca y
el seguimiento a largo plazo. )

El equipo gue atienda eatos nifice deade un inicio debe ser un equipo
multidisciplinario, integrade por cirujance pediatras, pediatras, urédlogos.
endocrinédlogos v psicdlogos.

Hasta hace algunca afica cuando un nifoc nacla con estas ambigliedades. =
decia preasentaba un sindrome suprarrencgenital, gque daba lugar a pssudoher-
mafroditismo femenino. ¥y gue son las hembras expuestas a influencia andro-
génica en Otero, muestran estructuras internaz normales y externas masculi-
nas y se acompafan bioguimicamente de déficits enzimiticos, como son 21
hidroxilaza, mas del 90 %: de 11 hidroxilasa y de 3 betahidroxiesteroldes.
El pseudchermafroditismoe masculino tiene yn cariotipo 46 XY con masculini-
zacidén deficiente (fale rudimentaric, déficits de _pmﬂucctdn de testostero-
na por déficits enzimdticos de 20.22 desmolasa, dehidrogenasa de 3 betahi-
droxiesteroide, 17 alfahidroxilasa, 17,20 demolasa vy 17 betareductaga).
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En los hermafroditas verdaderos que son los que poseen testiculos de un
lado ¥y ovaric del otro lado. el 80 % tiene cariotipo 46 XX y las gdnadas
son frecuentemente asimbtricas.

La disgenesia gonadal mixta., con ginadas disgenéticas. cariotipo 46 XY,
45 X, 456 XX, tiene masculinizacidén deficiente ¥y las génadas tienden a mas-
culinizarse.

En todos estos casos el sexce resulta incierto.

El tratamiento de estos “nifos”™ o “ninas” debe comenzar en el periodo
neonatal y frecuentemente abarca toda la adolescencia.

También nacen con otras menifestaciones. en las cuales estén involucra-
das la via digestiva v la via urinaria y se asocizn a sindromes cloacales y
malformaciones del seno uwrogenital.

De aqui gque desde la década del 80 autoresz couo Pefia y De Vries. tratan
de unificar todas estas malformacicnes al decir guz existen alteraciones de
todos estos aparatos en un gran espectre v le llaman malformacicnes
anorrectoperineovaginales, y que practicamente las engloba a todas. aungue
adn en libros de texto se siguen independizando. en malformaciones anorrec-
talesz, sindromes cloacalesz, malformacicrnes del seno urogenital y lo que se
conoce como genitales ambiglos. en gue se nnciizan log sindromes suprarre-
nogenitales.

El sindrome del seno urogenital em la nina se presenta conm 3 tipos de
anormalidades:

1. Obstruccidén vaginal o atresia.
2. Anormalidades del seno genital persizicnt.
3. Anomalias cloacales persistentes.

En todo este espectro de malformaciones .ue se acompsfan de genitales
ambiglos. hay un elemento que define. por @21 decirlo. el sexo y es5 el
tamafio del falo. En el wvardn a térmice. el fale tiene una longitud de
3.5+ 0,4 cmpor 1 a 1.5 cm de didmetro. 5i un nific con genitales ambiglos
es gendticsmente femenino. pero con un filo de tamano normal hay que con-
vertirlo en vardn. més si existen otras slteraciones del aparato genital
femenino,

“4El estudio ¥ valoracidn diagnéostic- conllevan:

a) Antacedentes
- Enfermedades maternas durante «: embarazo.
-.Ingestidn de alcohol o farmas:-

b) Posicién y simetria de las géoot...

¢) Escroto bifido prepeneanc.

d) Medicién del falo.

&) Palpar si hay epididimo en lon supuestos testiculos.

£} Tacto rectal (para observar 3 hay dtero).

g} Frotia de exudado uretral husuando células vaginales.

bh) Deshidratacidn o pérdida dec zal.

i) Signos dismérficos.

j) Frotis bucales (X]).

k) Frotis de sangre (Y).
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1) Cariotipo.

m) Seodio. potasio ¥y glucosa en sangre.

n) Gonadotrofinas y esteroides.

o) Cetoestercides en orina.

P) 17-kKete y creatinina.

q) Radiografia para ver vagina ¥ seno urogenital.
r) Endoscopia.

g} Biopsia gonadal.

Después de la valoracién clinica ¥y con los resultados de estos exadmenes
complementarioa, estaremos en perfectas condiclones. para decidir la tera-
péutica que se rtealizarla y los tiempos de ejecucién de acuerdo con la
edad.

Como estas anomalias comprometen a menudo la via urinaria y la diges-
tiva, es posible gue en el periodo de recién nacido inmediato le sean rea-
lizadas colostomias derivativas. gue deben ser altas. en el transverso
derecho, por la posibilidad de tener que usar el sigmoides, para poder
reconstruir la vagina o la vejiga. También cistostomia, para descomprimir
el tracto urinario. En ocasiones nacen con vejiga tabicada u orificio hime-
neal cerradc. por lo que se hard necesaria la apertura del himen para la
evacuacién del liquide mucoso contenido en la vagina y descomprimir la via
urinaria que puede llevar a una hidroureteronefrosis por compresidn.

En ocasiones. también se acompanan de deformidad cloacal. la gque se
diagnostica por un orificio dnico en el periné, con labios genitales pla-
nos, con falo pequefioc ¥ con cariotipo 46 XX o 46 XY, y determinamos hacia
qué wvertiente lo pasamos. El tamafio y dimensiones del fale come ya dijimoa
es la gue decide. Desde el puntc de vista quirdrgico., se hace necesario en
ocasiones llegar hasta la laparotomla exploratoria para visualizar los ge-
nitales interncs femeninos y realizar una biopsia gonadal.

CORRECCION QUIRURGICA

i se decide por la inspeccién y por los exdmenes complementarios el
cambio hacia hembra, hacer exéresis del fale y plastia escrotal gi tuviera
bolsas egcrotales vaclas,

Hay que tener presente en la intervencidn reconstructiva final. el valo-
rar la presencia de reflujo vesicoureteral. ¥y corregirle con reimplantacidn
bilateral de uréteres.

Estas cperaciones hay gue llevarlas a cabo también., combinando la wvia
sagital posterior con la abdominal. Cuando se hace necesario el tomar un
segmento de colon pediculado para hacer una nueva vagina o para dar mayor
capacidad a la wvejiga. en caso de tener que tomar parte de ella para re-
construir la uretra.

Deade el advenimiento de la via sagital posterior preconizada por Pena y
De Vries. para la solucién de las malformaciones anorrectoperineovaginales,
es 1a via mAs factible que se utilizaria, pues permite tener una visién mas
exacta para reparar ¢ reconstruir la via urinaria. la vaginal y la rectal.
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En caso de tener una c¢loaca. deberd esperarse a que o1 nifno tenga 6
meses para realizar la reparacidn completa v como yva dijimoes, altn en la
adolescencia hay que hacer algin otro tipo de intervencién.

Es muy importante, en estos casocs, el seguimiento con dilataciones,
tanto de la via vaginal como del recto. para evitar estenosis rectales e ir
dilatande la vagina hasta lograr un calibre adecuado. gque permita a la nifa
en un futurec. llevar una vida sexualmente activa.



