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LITERATURA EXTRANJER A

INSTITUTO BE ENDOUCRINOLOGES Y ENFEEMEDADES METABOLICAS

Pseudohermafroditismo masculino con genitales
internos bisexuales

Reporte de 2 hermanos®

Por los Dres.:

J. Ricarpo Gien Goszavez,”® Acustin Paramio Ruisan®®®
¥ Biesvesmo Deccano Mogapes"®°

GiiellGonziler J.R. et al. Pseudohermafrodismo masenling con genitoles internes bisexwales
fewporte de 2 hermanas), Rev, Cals, Ped. 43: 6, 1971

S reportan dos hermanos portadores de peendohermalroditisnmg  maseuline con gesitales in-
ternoe hizexpales. Comsideramos este tips de peeadohermalroditiome como un sindrome de
caracteres elinicas bien definides y con herencia reeesiva. 5S¢ plantea su eticlogia como un
cnzimilica testicular, por ¢l cual existe un déficit en la preduccion liberacion o ambas de la
sistancia que proveca la invelucién de las estrocturas miillerianas, Consideramos como Irats-
michte ideal la extirpacian de todus las estruciuras genitales nternas conjuntamente von las

ghmmalas.

La presencia de estructuras miilleria-
mas hien desarrolladas (dtero, trompas)
conjuntamente con  estructuras deriva-
ilos de los conductos de Walff en un va-
ron con genitales externos aparentemen-
te normales ha sido descrito raramente
en ocasiones, > ITRILE ng apareciendo
reporte algune con incidencia familiar
ile esta patologia.

En este trabajo presentamos dos her-
munos portadores de esta condieion ¥

i*i PPaidicado en Revue Ronmaine 1V Ende-
erinologie, 7: 343347, 1970,

i1"%  Endecrinologo, Especialista de Primer
Graila, Hesponsable del Dplo. de Pedistria del
Instituts de Endocrinologia v Enflermedades Me-
tabaliras, La Habana. (Dior.; Prof, Uscar Mates
ile Acostad, Zapata v D, Vedado, Habana, Cuba,

(eemy Anatomo-Patalogs de Primer Grade
Jefe Dpta, Anatomia Pataldgicn del Hospital
Crde, Fagardao,

PEERsy Angteme-Patalega e Primer  Gra-
do. Jefe Dpta, Anstoimia Pateligica del Haos
pital Pedes Bereas,

comentamos la posible etiopatogenia de
ello.

PRESENTACION DE LOZ CAR0S

CASO 1. FrC (H. C. Ne. 464-3160, Mas-
culino, blanco de 2 afies de edad. Ingresa al
afie de edsd von diagnbstice preoperatoris
de hernia inguinal derecha v eniptorguilea i
tpuierila,

En ol acto operatorio en el saco herniario
se encuentran el aters ¥ log trompos con dos
ganmilus oveideas blanes nacoradas  que oen.
pam Ly posicide e los ovarios ¥ s diognosti.
can vomo 1al; se toma biopsia de los gdnadas,
se rierra ¢l saco bermiario ¥ s colocan Jus
estructuras genitales en la cavidad abdominal,
La biopsia gonadal s¢ informa come corres
pondicnte a testiculo con albuginea engresa-
da: wo w olserva iejide ovirico, por la g
se deciile una nueva intervencign ron el ol
jeto de extirpar ambas gonadas ¥ les  genic
tales intermoes,

Entre sue amteevddentes natales, pre v posig
tales, no eneantramos datos de  dmportaoeis.

Eotre  los  ootecedentes  fammiliares:  pulee
con hipuspadie: Dermano:  eriptorgoides L



lateval 3 strase mental diserein (CASO 2):
prive por linea materna: eripnorguidea,
Viteredentes dHaleetives  por amibas  lincas.
Exwmen fisicar Talla: B8 cme Pesoz 13 Kgs
v veyueleticas o vieeerales,

A TR LI

Goenitales  externos e tipa maseuling e
configuravion mormal Balsa escrotal izguierda
sacfn, Ao o« palpn géomda ni estemeturs algus
i, En la rezion inguinoescrotal derecha se
palpa tomrms idn redomdeada de = 10 ems.
il i o % e ronsidencia elastiva, que pa-
reee rorresponider al vuerpa del diters gue s

basenla. asi e hernia en el conducta in
gummoeseraial slereche (Fig, 1, Pene con buen
desarralls,

Cromating sexual o mocesa hucal ¥ zan-
grit Neputive, Cariot [, %

Fatwilice suelindigicn: Crawen: normal. Edud

Gt 18 mueses,

Liograma deseemdente : Normal,

Cistografin  miveional: | oetva norenial - Re,
flujo vesivoureteral derecho.

Pelviseuswzralia (Fig. 215 En la hemipel.
vis iderecha = elecrva wna masa oveides de
2 % 3 ows, pue porcidle cornspemler a estroe
[ o genitales internas, Hay gis en la prayees
vivenn ilel carpeto sdevechin por leenin ingoinal.

”

=¢ realica mueva inlervenciin rargica con
pesercion e cstruvturss genitales internme: e
ro preguein ven ambias trompaz v dos gonmilae
ovbileas Lilieo nacarsdaz: que ocapan la po-
sividmn ale loe ovarios (Fig. 30

TobE=CRIPC RS MCROSCOITEA:

Se detectn wn tejiddo testieular revestida por
wigs tmies olbugioes moderadaimente groesa 3

a wivel e sn hilis la “reteresti=™ v fragmente
de epididimo. Adberido 2 la tinica albugines
s olerrva une cstrwciura correspes te a la

Prasanigua ol "‘q"lu’llh_ liss tmlsmli= seminileros sum
e tipe prepuberal, ile pegoefio didmetro, con
verasn o winguna lue s constiluide so epitelie
germinative  Tondamentalinente por elementos
indiferencindos ¥ rsrisis gonios, El tejida ine
terstivial es 1ombien de vipo prepulieral, cons
titide por tejido conjuntive laxa con sl
dantes elementos filirablisticos, No e oliser
turas ovirivas en ambas géunlas, En
pphros s T i

valn esirin

el resto de los vories hi
ran estructuras eorrespondientes a epididime,
coniluetos deleventes, trampa de Falopio v dtes
ro marcadamente hipoplizice. En los cortes
vorrespomilientcs & osta oltima estrociura s
identifica miomelrio, mucosa endometrial pre-
puleeral ¥ epdorervis (Fig, 1A-BAC),

Fig, | —tfase 1): Obséreese hernia ingnine escrotal derecha ¥ buen desa.
rrolla del peoe,
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Fig. 2. —Pelvinenmografin 'Case 1Y que muestrs estructiors genital interma

despluzada hacia el lada derecho. dive en la bolsa eseratal de ew lado

correspondients con of swo heenarss v sombra denss goe corresponde of
f”"il“.

Pigo 3o leta aperatorio  Casg 1o, S ohserce estepcturas gonitales intermms
el piper Bewverine von ginidlies Slunee  saearadis vogemitales exteraos de
tigpas mvrseadine.

R C P
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CASQ 2, LA iHG, Noo 3653170, Mascw
lin, blanes, oo 4 afios de edad, Ingresado para
laparctomia  explaradors  por presemtar erip-
torguitdea ivlateral v retrase mental ligero ade.
s ale wn lermane con genitales internos fe-
ienhies (0 AR 1D,

En sus antecedentes natales, pre y posoatales,
o esisten dlatos de interes alguno,

Intecedenics femiliores: lgual a Caso 1.

Examen fisico: Talla: 100 cms. Peso: 15 Kgs
Mo halds bivn agn. No presents anomalias es-
spuléticas o viscerales,

Cenitales externos masenlinos, buen desarro-
N alel prene: bolsas eserotales bien formadas,
ambas vaciae, no se palpa estructura alguna
wit au Anterior, mi gonodas en los conductos in-
gininales (Fig. 5).

Cromating sexual en mucosa bucal ¥ sangre:
Negativa,

Cariatipn: 46, XY,

Esundio rediclogica: Craneo: wormal, Edad
waral 4 afios,

Uragrama descendente: nermal,

Cistografia mvectonal : normal,

Pelvinesmografin 'Fig. 6): Se aprecia un tra-
yecto casi filiforme en o sitoacidn que corres
poanle al diner

woeon dlus sombiras avoidens en
shis wstremos gque recuerdan exaelaimente o=
T TN

S rpealiza laparotomia  exploradors  encon-
trandose  genitales internos Temeninos con g
nadas ovoideas blanco pacaradas que ocupan
la pusician de lo: ovarios. Se procede a la ex-
tirguacian de todas estas cstrucinras.

DESCRIMNCION MICROSCOPPICA ;

En los vortes histoldgicos realizodos se jden-
tilivan las siguientes estructurss:

Tojishe tostivnlar con los mismas caracteris.
Hews sefalodas en o biopsio del Coso 1. Epi-
didine ¥ irompa de Falopio bien constituide
los enales en ove-iones =¢ encueniran on el
da conjuntive laxe., Cor-
s longitudinales correspondicntes a cocrpe ¥
wnelle wicrine idemificindose bien la capa mu-
voss 3 la raps muieular (Fig ARG,

vepresnr alel iz ey’

COMENTARIOS

A cuando en el ser humano el ga-
micto masenling al fecundar ¢l dvalo de-
el sexo del embrion, éste hasta
la i, semana de la vida continta como

a2

un ente indiferenciado ¥ potencialmen.
te bisexual. En este estadio la génada
primitiva esti constituida por dos ele-
mentos: la cortexa v la médula,

La corteza se desarrolla v da origen
al ovario, micntras la médula da origen
al testiculo: esta diferenciacién se lleva
a cabo en presencia de inductores enya
naturaleza atn se desconoeen.

En Ia Tma. semana el feto tienc los
eshozos de los conductos genitales mas-
culinos ¥ femeninos. Los conductos de
Miiller dan Ingar a trompas, tfitero ¥ ter-
cio superior de la vagina, mientras que
los conductos de Wolff s¢ diferencian en
epididimo, conductos deferenies v vesi-
eulas seminales, Aproximadamente en el
tercer mes se completa el desarrollo de
una de las dos estructuras con la invo-
lucién de la otra.

En presencia de testiculo funcionan-
te se desarrollan las estructuras de Walff
y s¢ inhiben las de Miiller, mientras que
en ausenein de testieulo se desarvollan
los conductos de Miiller hava o no ova.
rio funcionante,

La influencia testicular en la diferen-
ciacion de estos conductos se ejeree uni-
lateralmente por medio de indoctores
morfogenéticos mis que por una verda.
dlera seerecién hormonal,

Jast plantea la elaboracién a nivel del
testiculo fetal de dos sustancias distintas:
una que desarvollaria los conductos de
Wolff v los genitales externos, mientras
que la otra provoearia la invelueién de
las estructuras miillerianas.?'*

Jirasel® hia demostrado la presencia de
enzimas principalmente 38 hidroxies-
teroides  dehidrogenaza  que  coinciden
con la aparicion de las células de Leydig
en el testiculo embrionario vy concomi-
tan con la involueidn de los conductos
ide” Wiiller, Baillie® senala la aparicién
de estas cngimas ademas de 160 v 170
hidroxiesteroides dehidrogenasa mucho

R. C. P.
MNovievane. Dicizwsse, 1971
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Fig, 5o (Cusn 20 (Msérvese of oen desareo-
He del poree.

antes gque las eélulas de Levedig sean re-

conocililes,

En la 8va. semana ¢l seno urogenital
v los senitales externos son bisexuales
v lienen capacidad para desarrollarse
en sentide masculine o femenino, de-
pemdiendo de la foneion hormonal tes-
ticular, puez en avzencia de ésta se de-
sarrolla con caracterez femeninos nor-

I]I“II"“.-

Los eazos presentados los considera-
mos come pseundohermafroditas mascu-
lino: eon genitales internos bisexuales,

La aparicién de esta anomalia de di-
ferenciacion sexual en dos hermanos ¥
lo= informes sobre las ecaracteristicas

morfologicas de los testicnlos con una
~uperficie hlanco nacarada v una ima-
wen histoldgica muy semejante en todos

los ca=os publicados®% se une a una

afd

Fig, .- Pefvinermografie (Case 20 frayecla

Jilitarme speee atraviesn toocavided  pelvicag v

correspomde o Gters, Tiegen cedondeada en ol
Tusden Fzepuiorda eocresponde ol resticilo,

cortieal o albuginea engrosada que mnes-
tran trastornes de o cspermatogénesis
en los adulios v nos hace plantear que
estamos ante un sindrome de caracleres

definidos con herencia reeidivante,' cu-

[E | s posiblemente

un defecto zenético por el cual estd en
déficit la produccidn, liberacidn o am-

bas de la sustancia morfogenética que

cansa la desaparicion de las estrueturas
miilleriana= mas que una falta de res
puesta de eslas estrucluras a dicha sus

Laneia.,

Winsbury-White* proclama la histe-
rectomia, her

iorrafia v orguidepexia
como ¢l tratamiento ideal en estos pseu-
dohermalroditismos: sin embargo, mi-
ramnos con cierlas reservas esta condueta

la posible malignizacion de estaz es-

3%

trucluras

Jron
v preferimos ademaz la ex-

tirpacion gonadal,

R, C. . P.
Movicwsse.Dhicigusse, 1971



Frg. 7.

flwesir 20

A, Testicade con alfaiginea engrosade, 8 Epididimo v trampas oe Fulopio con.
Jreeteeerrenide en ol gnisme corfe. €0 .fnm gt ile fm'uj.ltrr
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