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RESUMEN

Al estudiar los 15 casos de seno urogenital sin malformacién anorrectal, operados
entre los aflos 2003 y 2014 en el Hospital Nacional de Nifios, se encuentra que
trece pacientes padecen de hiperplasia suprarrenal congénita. Todas ellas tenian
genitales internos normales y cariotipo 46, XX. Hubo un caso de seno urogenital
puro. Una paciente fue diagnosticada con disgenesia gonadal mixta, es la Uinica con
un cariotipo 46 XY 80% 45 X0 20%. Cinco presentaban seno urogenital alto y 10
bajo; 80% de las pacientes presentaban un Prader de [V o V.

Las cinco pacientes con seno urogenital alto se sometieron a una clitoroplastia en
la infancia. Posteriormente, a tres de ellas se les practic6 vaginoplastia, a una se le
hizo genitoplastia y fijaciéon de la uretra a la piel y a otra se le realizé plastia del
capuchén y sutura de labios al seno urogenital, todavia no se le ha hecho el
descenso primario. Ninguna paciente con seno urogenital alto fue resuelta sin
necesidad de reintervencion. El promedio de actos quirurgicos a los que se ha
sometido a cada paciente con seno urogenital alto estd en un rango de 1 a 11 actos
quirdrgicos, con un promedio de 5,2 por paciente.

De las 10 pacientes con seno urogenital bajo a cuatro se les realiz6 la clitoroplastia
en el mismo tiempo quirurgico del descenso y a seis se les hizo en un tiempo
quirurgico anterior. E1 promedio de actos quirurgicos por paciente fue de 3,9. El
numero de tiempos quirdrgicos oscil6 entre 2 y 12 visitas a la sala de operaciones.

El porcentaje de complicaciones de la clitoroplastia es 6.6%. En el descenso hubo
persistencia del seno urogenital 46,6%, dehiscencia de sutura y estenosis vaginal
20% cada una, fistula uretral 13,3%, estenosis uretral, sepsis de herida, hematoma
pélvico y parestesia de miembro inferior 6,6% cada una. La totalidad de las
pacientes con seno urogenital alto presentaron alguna complicacién, mientras que
sélo la mitad de las pacientes con seno urogenital bajo las presentaron.

La tasa de éxito es de 0% en el seno urogenital alto y de 70% si el seno es bajo. El
100% de las pacientes a las que se les realizo la clitoroplastia en el mismo tiempo
quirurgico del descenso del seno urogenital tuvieron un descenso exitoso, mientras
que esto mismo ocurrié en el 40% de los casos con clitoroplastia previa. Si el
cirujano principal es un urologo, la tasa de éxito es del 100% y si es un cirujano
pediatrico es del 57,14%.

De las tres pacientes que no se controlan en la Clinica de Transtornos Gonadales, el
éxito fue del 100%, mientras que de las siete que si asisten a la Clinica el éxito fue
del 57,14%. Las pacientes de la Clinica de Trastornos Gonadales tienen
procedimientos pendientes en el 40% de los casos mientras que las pacientes que
no son manejadas por la Clinica estdn todas resueltas y sin procedimientos
pendientes.
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INTRODUCCION

Los desordenes de la diferenciacién sexual son un extenso grupo de patologias
de etiologias muy variables y que en su mayoria tienen como comun
denominador un recién nacido con genitales ambiguos. Tanto para la familia
como para el personal de salud es prioritario determinar el diagnodstico que
causa esta malformacion genital, e inicialmente descartar enfermedades que
pongan en riesgo la vida del neonato. Una vez que se sabe el diagnéstico, se
debe decidir que género se le asignara al recién nacido y en qué momento y

que tipo de reconstruccion quirurgica se le realizara.

Dentro de los desérdenes de la diferenciacién sexual, las anormalidades del
seno urogenital son uno de los mayores desafios a los que se enfrenta el
urélogo pediatrico. En estas pacientes persiste la comunicacion ente la uretra y
la vagina, que da como resultado un canal comun: el seno urogenital. La
anatomia es compleja y variada, y la exposicion quirurgica es dificil. Requiere
una técnica quirurgicameticulosa, los tiempos operatorios son prolongados y se
necesita la habilidad de planear la cirugia en tres dimensiones. Ademas, las

técnicas quirurgicas van cambiando continuamente.

La causa mas comun de seno urogenital es la hiperplasia suprarrenal
congénita, pero también existe el seno urogenital puro con genitales externos
de aspecto normal. En las pacientes con cloaca, el recto también desemboca
en este canal comun, lo que afade mayor complejidad a la correccion
quirurgica. Existen otros desérdenes menos frecuentes de la diferenciacion
sexual como el 46 XY ovotesticular que presentan seno urogenital. Algunos
investigadores teorizan que la extrofia vesical femenina es una forma de
anormalidad del seno urogenital y que un abordaje similar deberia utilizarse en

la reconstruccion.



En las pacientes con seno urogenital suelen encontrarse otras anomalias de
severidad variable en otros o6rganos y sistemas, por lo que es de vital
importancia realizar un estudio integral de estas pacientes que detecte la
presencia de otras anormalidades y, de existir, se requiere la coordinacién de

equipos de trabajo de diversas especialidades para resolver estas patologias.

Como parte del equipo multidisciplinario, el urélogo pediatrico deberia tener un
papel importante ya que puede contribuir con sus destrezas en endoscopia y en
cirugia abierta del sistema urogenital, y no, solamente, como un servicio
interconsultante o para resolver complicaciones relacionadas con la via urinaria.
Estas ultimas se podrian evitar si una persona entrenada y con experiencia en

elcampo participara en la cirugia.



CAPITULO |
MARCO CONTEXTUAL

1 Marco contextual

1.1Justificacion

1.1.1  Importancia

En los ultimos afos, ha habido muchos cambios en la clasificacion y
expectativas con respecto a la atencion médica brindada a los individuos con
desordenes de la diferenciacion sexual. Un enfoque orientado a determinar la
etiologia precisa del desorden y establecer objetivos realistas ayudara a definir
el manejo apropiado y el prondstico a corto, mediano y largo plazos para este

heterogéneo grupo de desordenes.

El cuidado de un recién nacido con genitales atipicos representa un reto debido
a que la complejidad diagnostica, la asignacién de sexo y la reparacion

quirurgica tendran un gran impacto en su calidad de vida en el futuro.

Las pacientes con seno urogenital no escapan a esta problematica y, como
Centro Nacional de Referencia, el Hospital Nacional de Nifios Dr. Carlos Saenz
Herrera esta llamado a ser un centro lider en la atencidn de estas pacientes. El
mejoramiento de la atencion inicia por objetivar el trabajo que se ha venido
realizando en este campo en los ultimos afos. Actualmente, no se cuenta en la
institucion con un estudio que aborde esta tematica. Existe desinformacion
respecto a la poblacion de pacientes con seno urogenital en cuanto a sus
caracteristicas, el abordaje que se les ha brindado y los resultados del

tratamiento quirurgico.



Una investigacion que sefale el estado actual de la atencion de estas pacientes
es el primer paso para determinar si se deben realizar cambios y cuales
deberian ser. También, permitiria implementar medidas para optimizar el uso
de los recursos materiales y humanos con los que cuenta el Hospital, mediante

la integracién de equipos de trabajo.

No existen, en el nivel institucional, lineamientos sobre el abordaje integral de
las pacientes que detalle los estudios imprescindibles de laboratorio y gabinete
para un diagndstico adecuado y que permitan segun la anatomia de cada
paciente decidir cual seria la técnica quirdrgica que de acuerdo con la literatura
y la experiencia de los cirujanos; le daria a cada paciente los mejores

resultados funcionales y estéticos con el menor riego de complicaciones

1.1.2 Beneficiarios

Las principales beneficiarias son las pacientes con seno urogenital. Al
conocerse mejor su patologia y determinar los resultados obtenidos, se pueden
realizar modificaciones que permitan optimizar estos. También, los padres de
estas nifias se veran beneficiados al ser mejor informados por el personal de
salud respecto a lo que pueden esperar en cuanto a resultados vy

complicaciones derivadas del tratamiento quirurgico.

Para los padres de familia o encargados de estas menores, comprender mejor
la enfermedad de sus hijas les facilita la toma de decisiones y les proporciona
seguridad al dar el consentimiento para los procedimientos. Ademas, se les
pueden aclarar las dudas en cuanto a los cuidados posteriores al egreso que
deben tener en el hogar. A mediano y a largo plazo, los padres, también,
pueden saber qué esperar cuando estas niflas entren la pubertad y la
adolescencia y cual es el prondstico en cuanto a funcidén sexual y reproductiva

para estas pacientes.



Las personas que atienden a esta poblacion de pacientes tendran informacién
objetiva y actualizada correspondiente al entorno, y no, solamente se contara
con la literatura proveniente de otras latitudes. Esto permitira reevaluar el
manejo que se le esta dando a una patologia tan compleja y propiciara el
mejoramiento en las practicas clinicas y en las de seguridad para las pacientes.
La investigacion dara fundamento a la implementacion de equipos
interdisciplinarios de los que se beneficien tanto las pacientes y sus familias
como el recurso humano que participa de ellos, puesto que le proporciona una

vision mas global e integral de la patologia.

Para la institucion, la optimizacion en el uso de los recursos de laboratorio y
gabinete, asi como del recurso humano, disminuye los costos econdmicos de la
atencion de estas pacientes. Y generando una resolucion mas rapida de los
problemas: menores estancias intrahospitalarias, reintervenciones y con menos

complicaciones.

Con la creacion de una guia institucional que proporcione lineamientos respecto
al abordaje inicial y manejo de las pacientes se lograria un estandar mas alto en
la atencion de estas; facilitaria la toma de decisiones al personal de salud
tratante e, incluso, brindaria seguridad a los padres respecto al manejo que se

les esta dando a las pacientes.

1.2Planteamiento del problema

¢ Cudles son las caracteristicas de las pacientes con seno urogenital sin
malformacion anorrectal, y cual fue el resultado del abordaje diagndstico y
terapéutico que se les brind6 en el Hospital Nacional de Nifios Dr. Carlos Saénz

Herrera?



1.30Dbjetivos

1.3.1 Objetivo general

Determinar las caracteristicas de las pacientes con seno urogenital sin
malformacion anorrectal, que se presentaron en el Hospital Nacional de Nifos
Dr. Carlos Saenz Herrera entre el 1 de enero de 2003 y el 31 de diciembre de
2014; el manejo quirurgico que recibieron, los resultados y complicaciones

derivados de este.

1.3.2 Objetivos especificos

Describir las caracteristicas de la poblacién de pacientes con senourogenital sin
malformacion anorrectal que se presentaron en el Hospital Nacional de Nifos
Dr. Carlos Saenz Herrera entre el 1 de enero de 2003 y el 31 de diciembre de
2014.

Determinar el diagnostico de estas pacientes y los estudios de laboratorio y

gabinete realizados para llegar adicho diagnostico.

Correlacionar si las pacientes con seno urogenital presentan malformaciones

renales.

Explicar las diferentes técnicas quirurgicas descritas en la literatura médica para

la correccidn del senourogenital.

Analizar la técnica quirurgica aplicada a cada una de las pacientes, en relacién
con los hallazgos anatémicos de longitud del canal comun y de la uretra y el

resultado de la cirugia.

Enumerar las complicaciones del tratamiento quirdrgico y sus consecuencias.
6



Identificar cuales pacientes fueron manejadas por un equipo multidisciplinario y

si este abordaje tiene un impacto positivo en los resultados de la cirugia.

Comparar a la poblacion de pacientes con senourogenital sin malformacion
anorrectal,atendida en el Hospital Nacional de Nifos Dr. Carlos Saenz Herrera,

con otras series reportadas en la literatura.

Contrastar los resultados quirurgicos obtenidos en el Hospital Nacional de Nifios

Dr. Carlos Saenz Herrera, con otros reportados en la literatura.

Sefalar la continencia y la dinamica vesical de las pacientes después de la

cirugia y los resultados de los estudios urodinamicos.

Proponer una guia para el abordaje y tratamiento quirurgico de las pacientes
con seno urogenital sin malformacion anorrectal, que promueva un manejo

multidisciplinario y que facilite la toma de decisiones quirurgicas.



CAPITULO Il
MARCO TEORICO CONCEPTUAL

2 Marco tedrico conceptual

2.1Marco teodrico

2.1.1 Definicién

La persistencia del seno urogenital es una malformacién de los genitales
femeninos en el que la uretra y la vagina desembocan a un canal comun, el
seno urogenital, y este es el que llega al periné. Se asocia a grados variables

de virilizacién, con hipertrofia del clitoris y fusion labial.(Belman et al, 2004)

2.1.2 Etiologia

La causa mas frecuente de seno urogenital primario es la hiperplasia
suprarrenal congénita por deficiencia de la enzima 21-hidroxilasa.La hiperplasia
suprarrenal congénita es un enfermedad de herencia autosémica recesiva que
ocurre en uno de cada 14 000 nacidos vivos. Es la principal causa de
ambigledad genital femenina y persistencia del seno urogenital. (Alizai et al,
1999)

Puede presentarse como una malformacion aislada a la que se le denomina
seno urogenital puro, o como parte de la malformacién de cloaca. Ademas, la
extrofia femenina se considera un tipo de seno urogenital persistente. (Garcia
Medeiro et al, 2002)



2.1.3 Emobriologia

El sistema urogenital proviene del pliegue mesodérmico situado en la parte
posterior de | mesodermo intermedio situado en la cavidad abdominal. Tanto el
aparato excretor como el genital derivan de tres sistemas, el pronefros,
mesonefros y metanefros. Estos daran origen al rifidn y las vias urinarias; y a
las gbnadas y genitales externos e internos. Los conductos de ambos sistemas

desembocan inicialmente en una cavidad comun llamada cloaca.

De la cuarta a la sétima semana del desarrollo embrionario la cloaca se divide
por el tabique urorrectal en el conducto anorrectal posteriormente y el seno

urogenital primitivo anteriormente.

El seno urogenital primitivo crece longitudinalmente y se divide en tres
porciones. En la parte mas caudal esta el seno urogenital definitivo separado
del exterior por la membrana cloacal. La porcion pelviana del seno urogenital
originara el vestibulo en la mujer y la uretra prostatica y membranos en el varon.
La porcién craneal del seno urogenital dara origen a una porcion de la vejiga

que se continua con el alantoides.

Las gonadas se generan a partir de los pliegues del epitelio celdmico llamados
crestas gonadales. Las células germinales migran a las crestas gonadales en la
sexta semana. En presencia de un cromosoma Y se diferencian en testiculos
alrededor de la sétima semana, y en ausencia del cromosoma Y se diferencian

en ovarios.

Los embriones tanto masculinos como femeninos poseen inicialmente dos
pares de conductos: los conductos mesonéfricos o de Wolf, y los conductos
paramesonéfricos o de Miller. Los conductos paramesonéfricos se fusionan
caudalmente para formar el canal uterino que desemboca en el seno urogenital

a través del tubérculo de Muller.



En los fetos con cariotipo 46, XX al no producir testosterona hay atrofia de las
estructuras de origen wolfiano y los estrogenos placentarios estimulan la
diferenciaciéon de los conductos paramesonéfricos que generan las trompas de

Falopio, utero, y el tercio craneal de la vagina.

En presencia de cariotipo 46, XY y de gonadas masculinas, las células de
Sertoli producen la sustancia inhibidora milleriana, que causa la regresion de
las estructuras miullerianas. La testosterona estimula la diferenciacion de los

ductos mesonéfricos en los conductos deferentes y las vesiculas seminales.

A partir de la tercera semana, las células mesenquimatosas forman los pliegues
cloacales alrededor de la membrana cloacal. Ambos pliegues se unen en la
porcidn mas cefalica en el tubérculo genital. En la sexta semana, al dividirse la
membrana cloacal, en la membrana urogenital y la membrana anal, también se
dividen los pliegues cloacales en los pliegues uretrales y pliegues anales
respectivamente. Lateral a estos pliegues estan las eminencias genitales, que
se convertiran en el escroto en los varones y en los labios menores en las

mujeres.

El sexo fenotipico vy la diferenciacion de los genitales externos dependen del
ambiente hormonal en el que se encuentren los pliegues genitales y el tubérculo
genital. La testosterona y la 5a-dihidrotestosterona son las responsables de la
diferenciacion masculina de los conductos de Wolf y del seno urogenital
respectivamente. La produccion excesiva de andrégenos en el feto femenino
producira el desarrollo de virilizacion de las estructuras de origen Wolfiano y la
diferenciaciéon masculina del seno urogenital. Esto se conoce como sindrome
adrenogenital y se caracteriza por hipertrofia del clitoris y fusion parcial de los
labios mayores.
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2.1.4 Genitales ambiguos

Las anormalidades de los genitales externos ocurren en 1 de cada 4,500
nacidos vivos. Como conjunto, son el defecto congénito mas frecuente. Sin
embargo, los casos de ambiguedad genital o desordenes de la diferenciacion o
desarrollo sexual son raros, y por la complejidad y variabilidad de su forma de
presentacion son dificiles de clasificar. Recientemente, se ha propuesto una
nomenclatura que describe el cariotipo, toma en cuenta el fenotipo y describe el

defecto molecular cuando este se conoce. (Ono y Harley, 2013)

Tabla 1. Clasificacion de los desérdenes de la diferenciacion sexual.

Nueva clasificacion Antigua clasificacién

Desorden de diferenciacion sexual 46 | Pseudohermafroditismo femenino
XX Virilizacion femenina 46 XX

Masculinizacidon femenina 46 XX

Desorden de diferenciacion sexual 46 | Pseudohermafroditismo masculino
XY Subvirilizacion masculina 46 XY

Submasculinizacion masculina 46 XY

Desorden de la diferencién sexual Hermafroditismo verdadero

ovotesticular

Desorden de la diferenciacion sexual 46 XX masculino
46 XX testicular Cambio de sexo 46 XX

Disgenesia gonadal completa 46 XY Cambio de sexo 46 XY

(Ono y Harley, 2013)

Las pacientes con seno urogenital se clasificaban, anteriormente, dentro del
grupo de pseudohermafroditismo femenino o virilizacién femenina. La mayoria
de estas pacientes presentan al nacimiento grados variables de virilizacion de

los genitales externos, con genitales ambiguos. (Barthold, 2011)
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2.1.5 Clasificacion

La clasificacion de la malformacion del seno urogenital es dificil por lo variable
de su anatomia. El seno urogenital suele ser primario, pero también pueden ser
secundario a un trauma con disrupcion de la uretra y en pacientes con
malformacion de cloaca sometidas a anorectoplastia y con la reconstruccion

vaginal pendiente. (Belman et al, 2004)

Una de las clasificaciones mas utilizadas es la de Powell, en la que se

describen cuatro tipos de seno urogenital.

Tabla 2. Clasificacion de Powell de seno urogenital

Tipo | Fusion labial

Tipo Il Seno urogenital con confluencia baja
Tipo Il Seno urogenital con confluencia alta
Tipo IV Con vagina ausente

Esta clasificacion se basa en la longitud del seno urogenital; sin embargo,
recientemente, varios autores han explicado que lo mas importante no es la
longitud del seno urogenital y si la confluencia es alta o baja, sino que lo
principal es la distancia entre el cuello vesical y la insercion de la vagina.
Debido a lo anterior, Rink postula un nuevo sistema para clasificar la
malformacion de seno urogenital. La clasificacion toma en cuenta el grado de
masculinizacién designando el estadiaje de Prader, la longitud del falo y la
localizacion real de la vagina, midiendo en centimetros, desde el cuello vesical
hasta la vagina y la distancia de la vagina hasta el periné. A la clasificacion se le
designa como PVE por sus siglas en inglés (phallus, vagina, externalgenitalia)
(Rink, 2005)

12




Si se conjuga la longitud del seno urogenital con las caracteristicas de la vagina

se puede resumir, a modo de cuadro, y clasificar la malformacién de seno

urogenital de la manera propuesta por Belman.

Tabla 3 . Clasificacion de Belman de malformaciones del seno urogenital

Clase Grupo Descripcion Intersexo Opciones
quirurgicas
Confluencia | Ancho Introito normal | Usualmente, Observacion
baja o casi normal, | no. Si amerita
la uretra se reconstruccion
inserta en una se hace
vagina bien neouretra  con
desarrollada. tubo vaginal,
colgajo de
glateo .
Angosto La confluencia | Usualmente, Genitoplastiafe
puede  estar | si. minizante  con
oculta por colgajo
fusion de los labioescrotal.
pliegues
labioescrotales
Confluencia | Ancho Introito vaginal | Usualmente, Reconstruccion
alta normal o casi | no. de neouretra

normal, con la
uretra
insertandose
en una vagina
bien

desarrollada o

con tubo vaginal
y colgajo de

gluteo.
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un seno
urogenital
vaginalizado.
Angosto, La vagina se | Usualmente, Descenso
vagina de |inserta en un | si vaginal y
longitud seno genitoplastiafem
adecuada . | urogenital inizante.
largo y
uretralizado.
Con Ocasionalmen- | Descenso
movilizacion la | te, no. vaginal.
vagina alcanza
el periné con o
sin colgajos
cutaneos.
Angosto, La vagina se | Usualmente, Genitoplastiafe
vagina de|inserta en un | si. minizante  con
longitud seno colgajo en M
inadecuada. | urogenital tubularizado, o
largo y tubo
uretralizado. mucocutaneo.
Con Ocasionalmen- | Procedimiento
movilizacion la | te, no. de interposicion,
vagina no con segmento
alcanza el intestinal,
periné. colgajos
rotacionales o
colgajos del
muslo.
Angosto con | Cupula ciega | Usualmente, Creacioén de
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vagina asociada con | si. neovagina con
rudimentaria | tejido ausente colgajo en M
o hipoplasico. tubularizado,
tubo
mucocutaneo o
segmento

intestinal.

Adaptado de Belman et al, 2004

2.1.6 Estudios diagnésticos

Las pacientes con anomalias primarias del seno urogenital deben estudiarse en
el periodo neonatal para definir su anatomia y descartar estados de intersexo.
Lo mas importante es no asignar el género del neonato hasta no haber
completado los estudios por parte del equipo interdisciplinario y de haberlo

discutido con los padres. (Moreno-Pérez et al, 2012) (Glassberg, 2012)

En pacientes con genitales ambiguos, se solicita en cariotipo para determinar el
genotipo del paciente y determinar si coincide o no con el fenotipo y el
potencial de fertilidad. También, se debe valorar la presencia de hidrocolpos. En
la mayoria de los casos de hidrocolpos, se pueden manejar con cateterizacion
intermitente del seno urogenital, vesicostomia y ocasionalmente, vaginostomia.
(Belman et al, 2004)

Como parte de los estudios iniciales, se debe realizar como minimo ultrasonido
de abdomen y pelvis e incluirse el volumen de residuo postmiccion.(Farkas et
al, 2001) La genitoscopia es el método de eleccién para delinear la anatomia,
mientras que la genitografia se utiliza menos frecuentemente. La genitografia
no logré delinear la anatomia en 25% de las pacientes en una serie de 40 casos
presentada por VanderBrink et al, ya que en nueve casos solo se logrd

evidenciar la vejiga y en dos solo la vagina, una paciente fue imposible de
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cateterizar. Los autores concluyen en que la genitografia no tiene influencia en
el abordaje quirurgico seleccionado y su valor es muy limitado. (VanderBrink et
al, 2010)

2.1.7 Tratamientoquirurgico

Los objetivos del manejo quirurgico mediante la genitoplastiafeminizante son
crear unos genitales externos de aspecto femenino, lograr un vaciamiento
vesical sin obstruccion del tracto de salida y sin incontinencia urinaria, y en la
vida adulta permitir la funcion sexual y reproductiva. (Palmer et al, 2012) Para
lograr estos objetivos la reconstruccion se realiza en una sola cirugia o por

etapas.

La fase inicial en el manejo consiste en proteger la via urinaria superior,
asegurando un drenaje de la orina a baja presion y normalizando la anatomia
perineal. La reconstruccién anatémica definitiva, usualmente, se efectua entre
los tres y los doce meses de edad. Una segunda etapa en el manejo se da
entre los cuatro y cinco afios, cuando se prepara a la nifia para la entrada a la
escuela y su objetivo es asegurar la continencia social. Subsecuentemente,
una vagina de dimension funcional es critica en la evolucién de estas

pacientes.

La cirugia de reconstruccion del seno urogenital inicia con una preparacion
intestinal en las pacientes con seno urogenital de confluencia alta. A todas las
pacientes, se les administra antibidtico profilactico. La colocacion de los
catéteres vaginal y vesical por endoscopia permite definir la anatomia de
manera intraoperatoria. La colocacion de estos catéteres puede ser dificil y

consumir mucho tiempo de la cirugia.

Una vez colocados los catéteres, se posiciona a la paciente para la cirugia,

segun el abordaje seleccionado, puede ser en litotomia dorsal, o en posicidén
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prona; también, es posible que haya que cambiar a la paciente de posicion en el

transoperatorio, en especial, si también se requiere un abordaje abdominal.

El seno urogenital de confluencia baja con agrandamiento de genitales se
manifiesta como un estado intersexo. Es el tipo mas comun y, usualmente, su
etiologia se relaciona con hiperplasia suprarrenal congénita. La confluencia de
la uretra y la vagina puede ser ocultada por la fusion en la linea media de los
pliegues labioescrotales. Las malformaciones se resuelven en un paso, con los
procedimientos estandar de genitoplastiafeminizante, utilizando colgajo en U
invertido o colgajo en M. Aplicar uno u otro dependera de la posicién del introito

del seno urogenital respecto a los pliegues labioescrotales.

Se efectua una incision a lo largo de los bordes laterales del surco uretral y se
conecta proximal al introito del seno urogenital. La incision se continta por el
dorso del clitoris hipertréfico, proximal al surco coronal. Se preserva el surco
uretral y el paquete neurovascular dorsal. Se hace excisién de los cuerpos
cavernosos Yy los remanentes se suturan con hilo absorbible. La clitoroplastia
se hace con una de las técnicas disponibles. Luego se aproxima el clitoris a la
sinfisis pubica. Se incide el seno urogenital en la linea media y se desarrolla un
colgajo en forma de M que se reconfigura aproximandolo a la linea media. El
prepucio dorsal se incide sagitalmente y ambas mitades se traen a los lados del

clitoris para reconstruir los labios menores. (Belman et al, 2004)

La correccion del seno urogenital, usualmente, se lleva a cabo con movilizacién

y avance que permite la exteriorizacion dela uretra y de la vagina.

La malformacion de seno urogenital ancho y sin agrandamiento de los
genitales, clinicamente, es una nifia con genitales de aspecto femenino y una
vagina bien desarrollada en la que desemboca a uretra. La insercion de la
uretra puede ir desde la altura del cérvix hasta cerca del introito vaginal.

Cuando la confluencia es cercana al periné, la mayoria de las pacientes son
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asintomaticas y no requieren cirugia. Sin embargo, algunas  ameritan
correccion quirurgica que consiste en alargar la uretra. El procedimiento mas
comun es el de tubularizacion vaginal y colgajo gluteo. (Belman et al, 2004) Se
coloca a la paciente en posicidon prona y se colocan retractores para exponer la
pared vaginal anterior. Se hace una incisién en U invertida que delimita el tejido
usado para construir la neouretra. La neouretra se cierra en uno o dos planos y
se cubre con el colgajo gluteo. Seis meses después se lleva, nuevamente, a la
paciente a sala de operaciones y en posicion de litotomia se divide el colgajo
gluteo a nivel del introito y la base del colgajo regresa a su lugar en el gluteo.
Esta misma técnica se puede aplicar con colgajo posterior con base en el gluteo

0 con colgajo prepucial.

El seno urogenital alto y angosto es el mas dificil de reconstruir. La vagina se
inserta en un seno urogenital semejante a la uretra masculina, frecuente en una
estructura similar al verumontanum. Ocasionalmente, la insercion de la vagina
puede estar tan alta como en el trigono vesical. La vagina puede tener una
longitud adecuada, inadecuada, o ser rudimentaria. En las pacientes con una
longitud vaginal adecuada, un procedimiento de movilizacién vaginal permite
alcanzar el periné en el descenso simple o con colgajo cutaneos sencillos para
la exteriorizacion de la vagina. De las multiples técnicas quirurgicas existentes
la seleccidbn de una de estas depende de la apariencia de los genitales

externos.

En las pacientes con una vagina de longitud insuficiente para alcanzar el periné
primero se debe asegurar una adecuada liberacion de las paredes rectal y
vesical. Una excelente exposicidn para esta liberacion se logra mediante una
incisibn abdominal baja. La vagina puede ser movilizada extravesicalmente

(transperitoneal) o intravesical (extraperitoneal).
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La mayoria de las pacientes logran una exposicion adecuada en la posicion
prona mediante el abordaje sagital posterior, similar al utilizado en la

anorectoplastia sagital posterior.

Los resultados de la genitoplastiafeminizante, en algunas series reportadas,
son muy alentadores. En Milan, Italia se realizd la técnica de
genitoplastiafeminizante en un solo paso de Passerini-Glazel a 66 pacientes.
Los resultados de la cirugia se valoraron al afio de la cirugia en la consulta
externa. Asimismo, se hizo una exploracion bajo anestesia antes de la menarca
en las pacientes operadas antes de los ocho afos o dos afos después de la

cirugia en las pacientes de nueve afnos o mayores.

El tiempo medio de la cirugia fue de 120 minutos, la mayoria de las pacientes
se egresaron en el sexto dia posoperatorio y las complicaciones que
presentaron fueron: hemorragia en tres pacientes, y fue necesario reintervenir a
una de ellas;infeccion de la herida quirirgica en el area glutea en diez
pacientes; hubo dehiscencia que requirid correccién quirdrgica en cuatro de
ellas; hematoma en la pierna en un paciente que curdé espontaneamente y

neuropatia del nervio femoral en un paciente que requirié biofeedback.

Todas la pacientes acudieron a su valoracion de consulta externa, y a 46 se les
realizd la exploracién bajo anestesia. Todas las madres se encontraban

satisfechas con el resultado cosmético de la cirugia.

Se encontrd, en todas las pacientes, el introito vaginal ortotépico, y vagina de
longitud funcional. En un 43%, la linea de sutura entre la vagina nativa y el
colgajo era del mismo diametro que el introito y la vagina. En un 22% era,
ligeramente, menor y 35% estan estendticas. En las pacientes con estenosis de
la linea de sutura, se realiz6 plastia en Y-V en el mismo tiempo quirurgico. Esta
reintervencion tuvo un tiempo quirargico promedio de 20 minutos. (Bocciardi et

al , 2005)
19



La técnica de movilizacién total del seno urogenital fue descrita en 1997 por
Pefa. Desde entonces se han publicado algunas series en las que se aplica

esta técnica tanto al seno urogenital como ala malformacién de cloaca.

Jenak publica seis casos con una técnica modificada en la que el abordaje es
perineal y no trasrectal. En los seis casos,se realizo, inicialmente, endoscopiay
se determind que la distancia de la confluencia al introito era igual o menor a
tres centimetros. Cuatro de las pacientes fueron diagnosticadas con sindrome
adrenogenital, una con seno urogenital puro y una con hermafroditismo
verdadero. El rango de edad fue de 4,5 meses a 19,5 afos. A las cuatro
pacientes con hiperplasia suprarrenal congénita, se les realizé clitoroplastia de
reduccion y a la paciente con hermafroditismo verdadero ya se le habia

realizado, previamente.

Aunque el seguimiento fue de 3,7 meses, no se registraron complicaciones, la
mayoria de las pacientes se egreso tres dias después de la cirugia. Todas las
pacientes tuvieron un buen resultado estético y el meato uretral quedo en el
vestibulo en una posicion, facilmente, accesible. No hubo cambios en el patréon
miccional en ninguna de las pacientes. A cuatro pacientes se les hizo calibraje
vaginal con dilatadores de Hegar y el calibre promedio de la vagina fue de 10,5
F. (Jenak et al, 2001)

En 2007,Rink propone tres variantes a la técnica de movilizacién total del seno
urogenital en las que se configura la mucosa del seno urogenital para formar el
vestibulo como un colgajo para la pared vaginal anterior o para la pared vaginal
posterior, en lugar de descartarlo, como se describe en la técnica original de
Pena. (Rink et al, 2007)

Cuando estas pacientes llegan a la adolescencia, se suele realizar una

exploracion bajo anestesia y un nuevo tiempo quirurgico, para asegurar una
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vagina de dimension funcional. Existen pocos estudios que investiguen los

resultados de la genitoplastiafeminizante, después de la pubertad.

El resultado a largo plazo de la correccion quirurgica del seno urogenital

persistente se ha reportado desde distintas latitudes.

En Brasil, se reporta la experiencia con nueve pacientes a las que se les realizd
un abordaje sagital posterior tipo Pefa, el tiempo promedio de seguimiento fue
de cinco afos. Cinco de las pacientes tenian hiperplasia suprarrenal congénita
y cuatro tenian malformacién de cloaca. En esta cirugia, la edad promedio de
la cirugia fue de seis anos. Tres pacientes tuvieron la complicacion llamada
estenosis vaginal que se resolvio con dilataciones. Siete de las pacientes tienen
continencia urinaria completa y ocho, continencia fecal. Una paciente presenta
una ileostomia por su diagnéstico de cloaca. Cuatro de las pacientes ya

tuvieron relaciones sexuales. (Ricardo et al, 2011)

En este mismo pais, se operaron 42 pacientes con sindrome adrenogenital.A
todas se les realizé clitoroplastia y vulvoplastia, a 34 se les practicé la técnica
de colgajo perineal Y-V y a ocho un corte hacia atras, en una reparacion en un
solo tiempo quirurgico. El 70%, tuvo un resultado satisfactorio;un 20% presento
complicaciones y tres pacientes requirieron dilataciones vaginales. El 52% de
las pacientes eran sexualmente activas, tras un seguimiento de tres hasta 24
anos. Todas ellas reportaron sensibilidad en los genitales y orgasmos durante el
coito. (Sircilli et al 2011)

Una serie de 14 pacientes con hiperplasia suprarrenal congénita y virilizacion de
sus genitales externos, operadas en cuatro centros especializados en cirugia
pediatrica en el Reino Unido pone en evidencia la necesidad de darles un
seguimiento prolongado, por complicaciones a largo plazo, aun en pacientes
operadas por expertos. Las pacientes tenian un rango de edad de 11 a 15 afios,

con una edad promedio de 13.1 afios. Se encontré que seis de ellas tenian un
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clitoris inadecuado; ya fuera por atrofia o por tener el clitoris muy prominente.
Solo una de las pacientes tenia una vagina adecuada. Las trece restantes
requirieron reintervencién. Seis de las pacientes presentaban seno urogenital
persistente pese a que fueron operadas previamente. Siete de las pacientes
habian alcanzado la menarca; de estas, cinco pacientes menstruaban

normalmente y en dos casos se encontré hematocolpos. (Alizai et al, 2009)

Por otra parte, cincuenta y cinco pacientes en Argentina con seno urogenital
intermedio y alto se operaron mediante movilizacion del seno urogenital. La
edad promedio al momento de la cirugia fue de 12,2 afios. Ademas, se separo
alas pacientes en tres grupos segun la técnica utilizada. Independientemente
de la técnica quirurgica utilizada, todas las pacientes eran continentes después

de la cirugia. (Bailez et al, 2014)
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2.2Marco conceptual

e Acto quirurgico:Es el conjunto de acciones efectuadas a un paciente por
uno o mas cirujanos, en el Pabellbn o Quiréfano, generalmente, bajo
anestesia y para un tratamiento determinado.

e Cariotipo: Conjunto cromosémico total de un individuo.

e Cateterizacidon intermitente: Procedimiento mediante el cual se realiza
cateterismo vesical de manera intermitente y con equipo no estéril, sino
limpio, con el fin de drenar la orina, ciclicamente, sin dejar una sonda fija.
Es de gran utilidad en los pacientes con vejiga neurogénica y con otras
patologias funcionales de la via urinaria baja.

e Cistouretrografiamiccional seriada (CUMS): Estudio radiolégico
convencional de tipo invasivo en el que se instila un medio de contraste
yodado en la vejiga y se hacen tomas de radiografias en serie del
llenado y del vaciamiento vesical.

e Clitoroplastia: Procedimiento quirargico mediante el cual se reduce el
tamano del clitoris virilizado y se le da un aspecto femenino a pacientes
virilizadas. Es la primera etapa de la cirugia de reconstruccion, en las
pacientes con seno urogenital y virilizacion de los genitales externos. Se
recomienda realizar, unicamente, en las pacientes con Prader Il o
mayor.

e Cloaca persistente: Malformacion en la que la uretra, la vagina y el recto
desembocan a un unico conducto, la cloaca. Tiene una mayor incidencia
de malformaciones asociadas que el seno urogenital persistente.

e Complicacion: Sintoma que se agrega a los habituales de una

enfermedad que se agrava.
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Confluencia alta del seno urogenital: La vagina entra cerca del cuello
vesical, la longitud del canal comun es mayor. Mide mas de tres
centimetros de longitud.

Confluencia baja del seno urogenital: El seno urogenital es corto, la union
de la uretra y la vagina es cercana al periné. Mide menos de tres
centimetros.

Continencia urinaria: Control voluntario de la funciéon vesical, la
capacidad de contener la orina.

Criptorquidea: Situacion en la que el testiculo se encuentra en una
posicion escondida, en lugar de ubicarse en el escroto. EIl testiculo
puede ser palpable en el canal inguinal, o no palpable si se encuentra
intraabdominal o si esta ausente.

Desordenes de la diferenciaciéon sexual: Condicion congénita asociada
con alteraciones en el sexo cromosomico, gonadal o anatémico. Es un
término que engloba otras subcategorias. Si se conoce el defecto
genético especifico se utilizara este o, de lo contrario, se subdivide en
DDS 46 XY, DDS 46 XX, DDS ovotesticular, DDS 46 XX testicular, DDS
cromosomas sexuales, disgenesia gonadal completa 46 XY. (Ono y
Harley 2012)

Gammagrafia renal con acido dimercaptosuccinico (DMSA): Estudio de
gabinete que se realiza en Medicina Nuclear con un radio farmaco que
es el DMSA que unido a un radiotrazante que es el Tecnecio 99
metaestable; permite marcar la corteza renal con el fin de determinar la
funcién tubular cortical.

Fenotipo: Conjunto de caracteristicas fisicas de un individuo, que pueden
0 No ser congruentes con su genotipo.

Genitales ambiglios: Genitales externos de aspecto confuso que no
permiten asignar el sexo fenotipico. Se incluyen los casos reales de
intersexo o aquellos con hipospadias severa y criptorquidia bilateral.
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Genitografia: Estudio de gabinete de la radiologia convencional. En el
estudio, se instila medio de contraste en el seno urogenital y con este se
visualiza la anatomia del tracto genitourinario.

Genitoplastiafeminizante: Procedimiento quirdargico en el que se
reconstruyen los genitales virilizados, para darles una morfologia
femenina. La técnica mas utilizada para este procedimiento es la de
Passerini- Glazel, de la que existen multiples modificaciones.
Recientemente, se recomienda la genitoplastiafeminizante un solo paso.
(Farkas et al, 2001)

Genitoscopia: Estudio endoscopico que permite visualizar el tracto
genitourinario y se utiliza, principalmente, para medir la longitud del canal
comun, uretra y vagina asi como el sitio de la confluencia. Permite mayor
detalle anatémico que la genitografia.

Genotipo: Caracteristicas genéticas de un individuo.

Hidrocolpos: Presencia de liquido que llena el canal vaginal.
Hidrometrocolpos: Presencia de liquido que llena tanto el canal vaginal
como el utero, llegando a distender ambas cavidades

Hiperplasia suprarrenal congénita: Enfermedad congénita de herencia
autosémica recesiva por defecto enzimatico, el mas frecuente es la
deficiencia de 21-hidroxilasa. También, se da por deficiencia de 11-
hidroxilasa y 3b-hidroxiesteroide deshidrogenasa. Existen dos tipos, el
clasico y el perdedor de sal. Constituye la causa mas frecuente de
virilizacion de fetos femeninos.

Hipospadias: Posicion, anormalmente baja, del meato uretral. Se asocia
a la curvatura dorsal del pene y al hemicapuchonprepucial.
Pseudohermafroditismo femenino: Desorden de la diferenciacién sexual
con cariotipo 46 XY, invariablemente, con goénadas intraabdominales que
histolégicamente son ovarios normales. Los genitales externos pueden

mostrar grados variables de virilizacion . (Belman et al, 2004)
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Reintervencion: Procedimiento quirurgico que se realiza
secundariamente a otro procedimiento.

Seno urogenital persistente: Malformacion de los genitales femeninos en
el que la uretra y la vagina desembocan a un canal comun, el seno
urogenital, y este es el que llega al periné. Se asocia a grados variables
de virilizacién, con hipertrofia del clitoris y fusion labial en las pacientes
con hiperplasia suprarrenal congénita, o puede ser parte de la
malformacion de cloaca y de la extrofia femenina.

Técnica de colgajo de Fortunoff: Técnica quirurgica en la que se hace
uso de un colgajo perineal posterior, para ensanchar el introito vaginal.
Se utiliza en las pacientes con confluencia baja del seno urogenital.
Técnica de colgajos de Passerini-Glazel: Se aplica en pacientes con
virilizacién severa y con un falo semejante a un pene normal. En esta
técnica quirdrgica, se combinan el seno urogenital distal y la piel
prepucial para confeccionar la vagina distal en pacientes con seno
urogenital y masculinizacion severa. La paciente se prepara en posicion
para un abordaje quirurgico abdominal y perineal, aunque la mayoria de
las veces, el procedimiento se logra completar sin necesidad de incidir el
abdomen. Se inicia con una incisidén en el surco coronal, y la piel y el
tejido subcutdneo se disecan hasta la base del pene. El cuerpo
esponjoso se separa de los cuerpos cavernosos y se abre. La vaina de
piel se abre ventral y dorsalmente, vy los cuerpos cavernosos se
seccionan cerca de la rama pubica inferior, preservando, con cuidado, el
paquete neurovascular distal. Se hace una reseccion en cufa del glande
y los mufiones de los cuerpos cavernosos se suturan juntos de manera
circunferencial. La piel prepucial, previamente dividida, se trae hacia
abajo a cada lado y se sutura al cuerpo esponjoso abierto. El colgajo
rectangular resultante se tubulariza y forma la porcion inferior de la
vagina. La parte superior de la vagina se expone de la misma forma que

en el abordaje de Hendren y se completa la anastomosis. Finalmente, se

26



sutura a los margenes de la piel y se completa la vulvoplastia. (Passerini-
Glazel, 1989) (Belman et al, 2004)

Técnica de Domini de vaginoplastiatransanorectal sagital anterior: Es
una variacion del procedimiento de vaginoplastia sagital posterior
descrito por Pefa. La incision inicia en la pared anal anterior y se
extiende hasta el seno urogenital; el resto de la diseccion se lleva a cabo
de igual forma, pero con una exposicion mas limitada, que puede
dificultar el procedimiento en pacientes con seno urogenital con
confluencia alta. Su ventaja respecto a la técnica de Pefia es la de que
se produce una incidencia menor de estrechez rectal. (Belman et al,
2004)

Técnica de Fortunoff modificada por Gonsalbez: Combina la movilizacién
total urogenital con la creacion de colgajos del seno urogenital.
(Gonsalbez et al, 2005)

Técnica de Hendren y Crawford: Endoscépicamente, se coloca un
catéter en la vejiga y otro en la vagina y se inflan ambos balones. Se
crean dos colgajos de piel perineal en forma de U uno con la base
posterior y otro hacia anterior. Se elevan ambos colgajos y se continua
la diseccion estrictamente en la linea media mientras se tracciona el
catéter vaginal. Se utiliza un estimulador nervioso para identificar el
musculo elevador del ano y el esfinter uretral externo, que se divide en el
plano sagital y se estabiliza la pared vaginal y se separa de la uretra y
se abre. Se cierra el defecto uretral y con diseccion roma se moviliza la
vagina de la pared de la vejiga y del recto extendiendo la diseccion hasta
la reflexion peritoneal para darle mayor longitud a la vagina. Luego, se
suturan los colgajos perineales anterior y posterior a los margenes de la
vagina. En pacientes con vagina muy alta y con antecedentes de
infeccion e hidrocolpos, esta diseccion puede ser mas dificil e, incluso,
puede requerir una laparotomia con el fin de liberar la vagina de la vejiga

y el recto, protegiendo los ureteros. Luego se trae la vagina hacia el piso
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pélvico y se suturan los colgajos de piel perineal sin tension. Esta técnica
quirurgica se aplica a pacientes entre los seis y 12 meses de edad.
(Hendren et al, 1980)

Técnica de Pefia de movilizacién total urogenital: Todo el seno se diseca,
circunferencialmente, del periné, sin separar la uretra de la vagina. La
diseccién roma se extiende hasta la reflexion peritoneal a nivel posterior;
y a nivel anterior, hasta la pared vesical anterior. La uretra y la vagina se
movilizan como una unidad hasta el perineo y se hace excision de la
porcidn redundante del seno urogenital. Cuando la confluencia de la
uretra y la vagina se encuentra a nivel del periné, se anastomosan
ambas por separado a la piel perineal.

Ultrasonido:Es una técnica de diagndstico de imagen no invasivo que
permite ver organos y estructuras blandas del cuerpo, por medio de
ondas sonoras que son emitidas a través de un transductor el cual capta
el eco de diferentes amplitudes que se generan al rebotar en los diversos
organos. Estas sefales, procesadas por un computador, dan como
resultado imagenes de los tejidos examinados.

Urodinamia: Estudio de gabinete invasivo que mide parametros fisicos
relacionados con la funcién vesical

Vaginoplastia sagital posterior: Esta técnica fue descrita originalmente
para la reconstruccion total de la anomalia de cloaca; sin embargo, se
adapto para la reparaciéon del seno urogenital al abrir las paredes anterior
y posterior del recto. El abordaje provee una exposicion excelente de la
vagina vy de la insercion de la uretra. Endoscépicamente, se inserta un
catéter en la vagina y otro, en la vejiga y se infla el balon de ambos. El
recto se limpia con solucién yodada. Se coloca a la paciente en posiciéon
prona y se incide desde la punta del coxis hasta el seno urogenital. Se
diseca, unicamente, en la linea media hasta encontrar los musculos
elevadores del ano, que se identifican mediante estimulacion eléctrica y

se refieren con puntos de seda. Las paredes rectales anterior y posterior
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se abren en el plano sagital y la ubicacion de la vagina como la de la
uretra se guian por la palpacién de los catéteres y sus respectivos
balones. El aspecto inferior de la pared vaginal posterior se refiere con
suturas de seda que ayudan a la traccion de esta. La traccidn de la
vagina permite definir el sitio de la insercién de la uretra. Se separan
ambas y el defecto uretral se sutura. La vagina se abre y se separa de
los tejidos circundantes hasta que se logra descender y abocar al periné.
Por la dificultad de separar la vagina de la uretra, y porque muchas veces
comparten una misma pared, se ideo la técnica de movilizacion total del
seno urogenital. (Belman et al, 2004)

Vaginostomia: Es el procedimiento quirurgico en el que se crea una
fistula entre la vagina y la piel; con el fin de drenar un hidrocolpos o un
hidrometrocolpos.

Vesicostomia: Procedimiento quirurgico en el que se crea una fistula
entre la mucosa vesical y la piel. Puede ser no continente como en la
vesicostomia simple con técnica de Blocksom o ser continente, para

facilitar el cateterismo vesical.
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CAPITULO Il
MARCO METODOLOGICO

3 Marco metodologico

3.1 Tipo de estudio

El Manejo Quirurgico del Seno Urogenital es un estudio de tipo retrospectivo, ya
que esta basado enla revision de los expedientes clinicos de las pacientes que
han sido atendidas con seno urogenital sin malformacién anorrectal, en el
Hospital Nacional de Nifios. Asimismo, es de tipo descriptivo, pues pretende

caracterizar a las pacientes con seno urogenital como grupo.

La investigacion es exploratoria por cuanto en el Hospital Nacional de Nifios Dr.
Carlos Saenz Herrera, Centro Nacional de Referencia para este tipo de
patologias, no existen estudios que involucren a la poblacion de pacientes con
senourogenital sin malformacion anorrectal. Se desconocen aspectos
importantes de la poblacién de pacientes por ejemplo, su presentacién en el
momento del diagndstico, los estudios de laboratorio y de gabinete efectuados
para definir la anatomia de las pacientes. También, como influye esta
informacion en la toma de decisiones quirurgicas. Al no existirsdlo unatécnica
quirurgica, y al haberse descrito, recientemente, nuevas técnicas, no se sabe
cuales de estas estan aplicando los cirujanos, ni con qué resultados. Por otra
parte,tampoco se ha estudiado el tema de las complicaciones derivadas de
cirugias tan complejas y de cdmo se han solucionado. Incluso, se desconoce
qué servicios han manejado a estas nifias o si, por el contrario, han recibido un

abordaje interdisciplinario.
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3.2 Area de estudio

El estudio se realizé en el Hospital Nacional de Nifios Dr. Carlos Saenz Herrera,
que se encuentra localizado en la provincia de San José, cantén Central, distrito
Hospital. Colinda con el Hospital San Juan de Dios.Es un nosocomio de la Caja
Costarricense del Seguro Social del tercer nivel de atencién. Es el Centro
Nacional de Referencia en patologia quirdrgica pediatrica compleja.

Se construyd hace 52 afos. Dispone deun total de 313 camas, de las que 70 se
destinan a la Seccién de Cirugia. El Servicio de Urologia cuenta con seis

camas.

La Seccién de Cirugia comprende los Servicios de Cirugia Pediatrica,
Ortopedia, Neurocirugia, Urologia, Otorrinolaringologia, Oftalmologia, Cirugia

Plastica y Reconstructiva y Cirugia Cardiaca.

3.3 Objeto de estudio

Los resultados quirurgicos en la reconstruccion del seno urogenital sin
malformacion anorrectal de las pacientes diagnosticadas en el Hospital
Nacional de Nifios Dr. Carlos Saenz Herrera entre el 1 de enero de 2003 y el 31
de diciembre de 2014.

3.4 Poblaciéon y muestra

Las pacientes con seno urogenital sin malformacion anorrectaloperadas en el
Hospital Nacional de Nifios Dr Carlos Saenz Herrera entre el 1 de enero del
2003 y el 31 de diciembre del 2014.

Al ser una serie pequena de casos, se revisan todos los expedientes de estas

pacientes.
31



3.5 Fuentes de informacion

Fuentes primarias

Se realizd una busqueda en bases de datos de articulos originales,
provenientes de diversas revistas médicas con las palabras claves seno
urogenital, desérdenes de la diferenciacién sexual y ambigiedad genital. Se
seleccionaron aquellos relacionados con el abordaje y tratamiento quirdrgico de

las pacientes con seno urogenital sin malformacion anorrectal.

Fuentes secundarias

Se consulté con el Servicio de Bioestadistica del Hospital Nacional de Nifios Dr
Carlos Saenz Herrera, para obtener datos relacionados con los diagndsticos de
egreso que involucraran desorden o anormalidad de la diferenciacion sexual,
ambigledad genital o seno urogenital, en pacientes femeninas y que hayan

sido operadas entre el 1 de enero de 2003 y el 31 de diciembre de 2014.
3.6  Operacionalizacién de variables
Se analizaron los objetivos y se establecieron variables para cada uno de los

objetivos. Las variables se escogieron de acuerdo con los objetivos planteados

para resolver el problema en estudio.
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Tabla 4. Operacionalizacion de variables.

Objetivo Variable Definicién Dimension Definicién
Instrumental
Describir las | Provincia  de | Lugar de | Area Revision del
caracteristicas procedencia. domicilio de | geogréfica. expediente
de la poblacion la paciente. clinico.
de pacientes con
seno urogenital
sin malformacion | Edad materna. | Tiempo que | Numero de | Revisién del
anorrectal que se una persona | anos  vividos | expediente
presentaron en el ha vivido | de la madre | clinico.
Hospital Nacional desde que | en el momento
de Nifos Dr. nacio. del nacimiento
Carlos Saenz de la paciente.
Herrera entre el
1 de enero de | Gestas y | Antecedente | Numero de | Revisién del
2003 y el 31 de | paridad de la|de embarazos Yy | expediente
diciembre de | madre. embarazos y | partos de la | clinico.
2014. partos de la| madre de la
madre de la | paciente.
pacientes.

Antecedentes | Historia Presencia de | Revision del

heredo- familiar ~ de | consanguini- expediente

familiares presencia de | dad entre los | clinico.

una

patologia.

padres,
antecedente
de hiperplasia
suprarrenal

congeénita,
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genitales

ambiguos o

muerte de un

recién nacido.

Edad al | Tiempo Edad de Ila | Revisidon del
diagndstico vivido por la | paciente en el | expediente
paciente momento del | clinico.
desde su | diagndstico.
nacimiento
hasta el
momento del
diagnostico.
Determinar el | Diagnéstico. Parte de la | Diagndstico Revision del
diagndstico  de medicina principal. expediente
las pacientes y que tiene clinico.
los estudios de como
laboratorio y objetivo la
gabinete definicion de
realizados para una
llegar al mismo. enfermedad
segun los
sintomas vy
signos de
esta.
Cariotipo. Conjunto Resultado del | Revisién del
cromosomic | cariotipo. expediente
o total de un clinico.

individuo.
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Estudios de | Experimento | Tipo de | Revisién del
laboratorio. s cientificos | estudios de | expediente
y laboratorios clinico.
operaciones | necesarios
quimicas para el
aplicadas a | diagnostico.
las ciencias
medicas.
Estudios de | Estudio o | Tipo de | Revisidon del
gabinete. investigaciéon | estudios de | expediente
mediante gabinete clinico.
imagenes necesarios
medicas para el
tanto de tipo | diagnostico.
invasivo
como no
invasivo.
Correlacionar si | Presencia de | Deformidad | Presencia de | Revision del
las pacientes con | malformacion o] defecto | deformidad o | expediente
seno urogenital | renal. congénito de | defecto clinico.
presentan los rifones. | congénito  de
malformaciones los rifiones en
renales. los  estudios
de gabinete.
Explicar las | Técnica Conjunto de | Técnicas Revision de
diferentes quirugica. procedimien- | quirdrgicas literatura
técnicas tos de los | descritas en la | médica.
quirurgicas que se sirve | literatura.
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descritas en la

literatura médica

la ciencia

medica para

para la realizar una
correccion del cirugia.
seno urogenital.
Analizar la| Edad a la| Tiempo Edad cumplida | Revisidn del
técnica cirugia vivido desde | en el momento | expediente
quirurgica el nacimiento | de la cirugia clinico.
aplicada a cada de la
una de las paciente
pacientes, en hasta el
relacion con los momento de
hallazgos la cirugia.
anatomicos de
longitud del canal | Técnica Conjunto de | Tipo de | Revisidon del
comun y de la | quirurgica. procedimien- | técnicas expediente
uretra y el tos delos | quirurgicas clinico.
resultado de Ia que se sirve | empleadas.
cirugia. la ciencia
meédica para
realizar una
cirugia.
Longitud  del | La mayor de | Longitud del | Revision del
canal comun, | las dos | canal comun, | expediente
la uretra y la | dimensiones |la uretra y la | clinico.

vagina.

principales

vagina.
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de una figura

plana.
Resultado. Efecto 0 | Resultado de | Revision del
consecuenci | la cirugia. expediente
a de una clinico.
operacion.
Enumerar las | Complicacione | Sintoma que | Ocurrencia de | Revision del
complicaciones S. se agrega a | complicacione | expediente
del tratamiento los S clinico.
quirurgico vy las habituales
consecuencias. de una
enfermedad
que se
agrava.
Identificar cuales | Equipo Grupo o | Control en la | Revision del
pacientes fueron | multidisciplina- | conjunto de | Clinica de | expediente
manejadas  por | rio. personas de | Trastornos clinico.
un equipo diferentes Gonadales.
multidisciplinario disciplinas o
y si este especialida-
abordaje tiene un des médicas.
impacto positivo
en los resultados
de la cirugia.
Senalar la | Continencia Control Continencia Revision del
continencia y la | urinaria. voluntario de | urinaria. expediente
dindamica vesical la funcién clinico.

de las pacientes

vesical, la
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después de |la
cirugia 'y los
resultados de los
estudios

urodinamicos.

Urodinamia

capacidad
de contener

la orina.

Estudio de
gabinete
invasivo que
mide
parametros
fisicos
relacionados
con la
funcion

vesical.

Resultado de

la urodinamia.

Revision
expediente

clinico.

del

3.7 Disefno de técnicas e instrumentos

Se utilizé la lista de casos y se revisaron todos los expedientes disponibles
tanto elexpediente fisico como el electronico. Se confeccion6 una hoja de

recoleccion de datos que agrupa la siguiente informacion de cada uno de ellos,

en correlacion con las variables establecidas de acuerdo con los objetivos.

o Edad de la madre en el momento del nacimiento

o Paridad de la madre

o Antecedente heredofamiliar de defectos de nacimiento
o Edad de la paciente en el momento del diagnéstico

° Lugar de residencia por provincia

J Estudios de laboratorio realizados
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Estudios de gabinete realizados
Longitud prequirurgica de la uretra
Longitud prequirurgica de la vagina
Longitud prequirurgicadel canal comun
Caracteristicas del clitoris
Clasificacion de Prader
Malformaciones renales asociadas
Edad en el momento de la cirugia
Cirugia realizada

Cirujano principal y especialidad

Tiempo quirdrgico

Participacion de equipo interdisciplinario:

Gonadales

Para la base de datos completa del estudio se utilizé el programa Excel y hojas

de calculo para tabular los datos. Se emplearon las tablas dinamicas en la

Complicaciones de la cirugia y clasificacién de la gravedad de estas.

Cirugias subsecuentes

Realizacion de exploracion bajo anestesia control

Dinamica vesical posoperatoria

Realizacion y analisis de estudio urodinamico

generacion de graficos y calculos.
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CAPITULO IV
ANALISIS DE RESULTADOS

4 Analisis de resultados

Se solicitd en el Servicio de Bioestadistica del Hospital Nacional de Nifios Dr.
Carlos Saénz Herrera la serie de casos de las pacientes con el diagnéstico de
seno urogenital que hubieran sido operadas entre en 1 de enero de 2003 y el 31
de diciembre de 2014. En el CIE- 10 el cddigo Q52-4 engloba seno urogenital, y

otras malformaciones congénitas de la vagina.

La serie de casos entregada por el Servicio de Bioestadistica era de 35
pacientes en total. Sin embargo, al solicitar los expedientes en el Servicio de
Archivo del Hospital Nacional de Nifios, algunos expedientes no se encontraron.
Los cinco expedientes que no fue posible hallar en el archivo como expedientes
fisicos, tampoco estaban microfiimados y carecian de expediente electronico,

por lo que se excluyeron del estudio.

Al revisar cada uno de los 30 expedientes que si se encontraron, muchas
pacientes tenian otros diagndsticos distintos de seno urogenital; pero, que
también estaban tipificados bajo el mismo cédigo. Tales diagnésticos fueron un
caso extrofia de cloaca, seis casos de atresia de vagina y cuatro casos de
hernia inguinal unilateral o bilateral mas reseccion de quiste de Nuck;
trastornos en el himen en tres pacientes; en un caso, el himen era redundante,
en otro, se resecd una excrecencia y en una paciente el himen estaba tabicado.
En tres pacientes, se describe ambigledad genital sin seno urogenital, las tres

con virilizacién femenina por hiperplasia suprarrenal congénita.

En total, se excluyeron 22 pacientes: 17 por no tener seno urogenital, y cinco

por no encontrarse los expedientes.
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Grafico 1. Serie de casos entregada por estadistica segun diagnosticos.

i Atresia de vagina

M Extrofia de cloaca

LI Hernia inguinal

i Transtornos del himen

I Ambigiiedad genital sin SUG
L Ambigiiedad por HSC

LI Ambigiiedad por disgenesia

gonadal mixta

LI SUG puro

.1 Sin expedientes

Por otra parte, los miembros del Servicio de Urologia del Hospital Nacional de
Nifios recordaban a dos pacientes operadas por seno urogenital que no estaban
incluidas dentro de la lista de pacientes entregada por el Servicio de
Bioestadistica, lo que sefiala un subregistro. La magnitud de este es
desconocida, puesto que los miembros del Servicio de Urologia no estan al
tanto de todos los casos debido a que no participan de la Clinica de Trastornos

Gonadales.

Los dos casos que los miembros del Servicio de Urologia recordaban haber
operado por seno urogenital fueron incluidos; ya que cumplen con la definicion
del estudio de pacientes con seno urogenital sin malformacion anorrectal

operadas entre el 1 de enero de 2003 y el 31 de diciembre de 2014.
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Grafico 2. Pacientes por provincia de procedencia.
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En cuanto a las caracteristicas demograficas de la poblacién del estudio, se da
una representacion de todas las provincias, excepto, Guanacaste. Las dos
provincias con mas casos son San José y Alajuela, con cuatro casos cada una;
le sigue Limon con tres casos y Cartago con dos; Heredia y Puntarenas
presentan un caso cada una. El resultado es lo esperable, porque el nimero de
casos va en paralelo a la cantidad de poblacion de cada una de las provincias,

la Unica excepcion es Limon.

472



Grafico 3. Casos segun edad de la madre.
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Al revisar la edad materna,en el momento del nacimiento de la paciente, la
mayoria de las madres tenian de 15 a 24 aios; sin embargo, en siete de los 15
casos no se consignd en el expediente la edad materna, por lo que no es
posible determinar una tendencia en relacion con la edad materna temprana o
tardia. En ninguno de los casos de la poblacion en estudio, existe antecedente
de hiperplasia suprarrenal congénita ni antecedentes de otros defectos de
nacimiento. Solamente, en uno de los casos existe el antecedente de

consanguinidad entre los padres anotado en el expediente clinico.

En dos de los casos no se indica en los antecedentes perinatales la paridad de
la madre, en los expedientes en que si se anota este antecedente se encuentra
que 4 madres fueron primiparas y 10 madres multiparas. A pesar de que la

mayoria de las madres son multiparas, noexistencasos de hermanos o
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hermanas de los casos indices con la enfermedad. En una de las madres

primiparas, llama la atencion el antecedente de tres abortos previos.

Grafico 4. Casos segun cuadro clinico de presentacion.
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Trece de las quince pacientes fueron encontradas en el momento del
nacimiento con ambiguedad genital, motivo por el cual se les inici6 la serie de
estudios metabodlicos para descartar o confirmar la hiperplasia suprarrenal
congénita, que es la patologia que causa, con mayor frecuencia,genitales
ambiguos por virilizacion femenina secundaria a altos niveles de andrégenos
suprarrenales. Doce pacientes se diagnosticaron como hiperplasia suprarrenal

congénita en el periodo neonatal.

Grafico 5. Cariotipo de las pacientes.

46 XX
46 XY, 45 X0
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En todos los pacientes con ambiguedad genital, se debe solicitar un cariotipo,
con el fin de establecer el sexo cromosdmico, ya que este puede no coincidir
con el aspecto de los genitales externos e internos. En todos los casos el
cariotipo fue 46 XX, con excepcion de un caso con disgenesia gonadal mixta
quien tiene un cariotipo 46 XY 80%, 45 X0 20%.

La paciente diagnosticada con disgenesia gonadal mixta presentaba en el
examen fisico un microfalo con hipospadias y con gdnadas asimétricas, la
gonada derecha era palpable y la izquierda, no. Por ultrasonido, se confirma
testiculo derecho en el escroto de 1,3 x 1,0 cm. Vejiga con entrada vaginal y
fondo uterino hipoplasico. Génada displasica en el canal inguinal izquierdo de
0,8 x 0,5 cm. La Sesién del Servicio de Endocrinologia asigné a esta paciente
con género femenino. Se le realizd exploracion inguinal bilateral y
gonadectomia bilateral, previas a las cirugias para reconstruir los genitales

externos.

Una paciente, al nacer, fue asignada como masculino y se describié con
hipospadias severa y criptorquidea bilateral; y asi fue egresada del centro
médico en el que nacid. A la edad de 11 dias, la paciente fue ingresada al
Hospital Nacional de Niflos para completar estudios debido a una alteracion en
las pruebas del tamizaje neonatal. Gracias a este, ultimo fue diagnosticada con

hiperplasia suprarrenal congénita y asignada correctamente como femenina.

En la literatura, se describen pocos casos de asignaciéon de género masculino
en pacientes con hiperplasia suprarrenal congénita severamente virilizadas.Este
hecho, en su mayoria, se debe a un diagndstico tardio cuando el paciente ya se
percibe a si mismo masculino. En estos casos, la reconstruccion genital fue
masculina. De los doce casos de esta serie, solo uno fue por reasignacion como
masculino en la edad adulta, después de haber sido reconstruido con genitales

femeninos en la infancia. (Lee et al, 2010)
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Solo una de las pacientes que no padece de hiperplasia suprarrenal congénita
se diagnosticoécon seno urogenital puro a los dos afios de edad al estudiarla en

el Servicio de Urologia por infecciones urinarias a repeticion.

Grafico 6. Pacientes por edad en el momento del diagnodstico.
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Grafico 7. Pacientes segun escala de Prader.
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En esta serie de casos, la mayoria de las pacientes se presentaron con
ambiguedad genital en el periodo neonatal. El aspecto de los genitales externos
se describe en los expedientes clinicos mediante la clasificacion de Prader. En
dos casos, no se anotd en el expediente la clasificacion de Prader. Estos fueron
el caso de disgenesia gonadal mixta y el caso de seno urogenital persistente
descubierto en una paciente a los dos anos de edad, al estudiarla por
infecciones urinarias en el Servicio de Urologia. No hubo pacientes con Prader |
ni Il, solo un caso con Prader lll. El 80% de las pacientes presentaban un
Prader de IV o V. Esto indica que, en la mayoria de los casos, la virilizacion fue
muy severa. Las pacientes con genitales externos mas virilizados no
corresponden, necesariamente, a las pacientes con seno urogenital alto, cuyo

defecto es mayor.

Grafico 8. Virilizacion de genitales externos segun altura del seno urogenital.
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El ultrasonido pélvico de todas las pacientes con cariotipo 46 XX describe

estructuras internas femeninas con utero. En algunos casos, en el ultrasonido
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inicial no se logran diferenciar los ovarios; pero, estos se describen normales en
los ultrasonidos posteriores de seguimiento. El unico ultrasonido pélvico
anormal es el de la paciente con disgenesia gonadal mixta en el que existe
presencia de un utero atréfico y un ovario hipoplasico y de estructuras

masculinas a nivel del canal inguinal contralateral.

Grafico 9. Morfologia renal por ultrasonido.
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En cuanto al ultrasonido renal, este es normal en el 60% de los casos. En una
paciente se presentamalrotacion y ectasia renal. Ella fue referida a Urologia,
pero no asistio a la cita. En otro caso, se da riflones en herradura, que se puede
asociar al cariotipo 46 XY 45 X0, como una manifestacion del mosaicismo con
el Sindrome de Turner, en el que los rifiones en herradura son muy comunes.
Ninguna de estas dos pacientes ha ameritado una intervencién por parte del

Servicio de Urologia.

Dos de las pacientes presentaban ureterohidronefrosis bilateral en el
ultrasonido, con dilatacion ureteral de predominio distal. Ambas tenian historia
de infecciones urinarias y en los dos casos, la cistografia mostré reflujo
vesicoureteral bilateral grado IV y por gammagrafia renal ambas pacientes
presentaban cicatrices renales bilaterales. Ellas fueron intervenidas para

resolucién del reflujo vesicoureteral en el mismo tiempo quirdrgico en el que se
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les realiz6 el descenso del seno urogenital. El procedimiento fue realizado por el
Servicio de Urologia. A una de las pacientes, se le realizé un reimplante ureteral
bilateral con la técnica de Politano- Leadbetter y a la otra se le aplicé inyeccidn
endoscopica subureteral de material de abultamiento (Macroplastique), para la
correccion del reflujo vesicoureteral. En ambos casos el procedimiento fue
efectivo en la resolucion del reflujo vesicoureteral;sin embargo, en la paciente
que recibio la inyeccion subureteral después de dos cistografias negativas,en
un control se encontré de nuevo la presencia de reflujo vesicoureteral grado |l
bilateral, que segun se consigna en el expediente es secundario a malos

habitos miccionales por parte de la paciente.

Unicamente, se realiz6 gammagrafia renal con DMSA a tres pacientes. Dos de
ellas con reflujo vesicoureteral para determinar la presencia de cicatrices
renales, las cuales se evidenciaron en ambos casos. En la tercera paciente no
habia reflujo vesicoureteral; se solicitdé por el antecedente de infecciones

urinarias febriles, mas no tenia cicatrices en el DMSA.

La resonancia magnética nuclear se solicitd, solamente, a una paciente con
seno urogenital alto, intervenida por el Servicio de Cirugia General y con el
antecedente de clitoroplastia al afio de edad. Después, a los nueve aios, se le
realizd una vaginoplastia. Al tener 18 afios la paciente en una exploracion bajo
anestesia se defini6 la necesidad de reintervencion. Se le hizo una
introitoplastia que tuvo como complicacién un hematoma pélvico que requirio la
colocacion de sondas vesical y vaginal dos veces en sala de operaciones.
Posteriormente, a esta misma paciente se le programé para efectuarle el
descenso del senourogenital. Tuvo que suspenderse la cirugia por el hallazgo
de una lesién vascularizada en el periné en el 2013. Actualmente,la paciente

tiene 21 afios y este caso aun esta pendiente de resolver.

A todas las pacientes se les solicitd la genitografia; no obstante, en la mayoria,

solo hubo paso del medio de contraste hacia la via urinaria. Esto ocurrié en 12
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casos. En un caso, unicamente, se logro visualizar en canal comun y en canal
vaginal; en dos casos, la genitografia fue completa, ya que se logré visualizar el
tracto genitourinario de forma adecuada. El estudio fue completo en apenas un
13,3% de los casos. El resultado es mucho mas bajo que el que se describe en
la serie de VanderBrink, ya que la anatomia del seno urogenital no se logro
apreciar en la genitografia en tan solo un 25% de las pacientes. A pesar de
distinguir el seno urogenital en un 75% de los casos, los autores concluyen que
la genitografia no es tan relevante como la genitoscopia en el estudio de las

pacientes con seno urogenital. (VanderBrink et al, 2010)

Grafico 10. Resultado de genitografia.
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En el grupo de las pacientes con seno urogenital alto solo a dos se les realizé
endoscopia previo al descenso. Por el contrario, a nueve de las diez pacientes
con seno urogenital bajo si. La genitoscopia se efectud,de previo a la cirugia de
correccion del seno urogenital en 11 casos. De estos once, en seis hubo
resolucién de la patologia, mientras que en cinco casos no se logré resolver.

De las pacientes a que no se les realizd la genitoscopia sélo una tuvo éxito en
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la cirugia; y las tres restantes no se resolvieron y las pacientes necesitaron ser

reintervenidas.

Grafico 11. Resultado de la cirugia segun realizacién de genitoscopia previa.
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La clitoroplastia se efectu6 como unico procedimiento practicado antes del
descenso en 10 pacientes. De estas 10 pacientes, cinco presentaban seno
urogenital alto y las otras cinco con confluencia baja. A las cinco pacientes
restantes, con seno urogenital bajo, se les hizo la plastia del clitoris en el

mismo tiempo quirurgico del descenso del seno urogenital.

Grafico 12. Pacientes con seno urogenital alto por grupos de edad.
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Si se examina la edad a la que se les realiz6 la cirugia de correccién del seno
urogenital alto, se puede observar que fue entre los tres y los diez afios. Debido
a que todas las pacientes presentaron complicaciones y requirieron de
reintervenciones, la edad a la que se les program¢ la cirugia no es un factor que

se asocie con el resultado de la cirugia.

Grafico 13. Pacientes con seno urogenital bajo por grupos de edad segun

resultado de cirugia primaria.
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En las pacientes con seno urogenital bajo, la edad a la que se les efectua el
descenso del seno no refleja ninguna tendencia. Hubo pacientes que se
operaron con éxito, tanto en el grupo de pacientes de menos de cinco afnos

como en el de las pacientes de mas de 10 afos.

Si se valora el afo en el que se les realizé el descenso del seno urogenital, si
se encuentra una tendencia: se efectuaron descensos exitosos sin necesidad

de reintervencion a partir de 2008. Conforme avanzan los anos, cada vez se da
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una mayor proporcién de éxito. Hubo un periodo entre el 2004 y el 2007 en el
que no se realizd ningun procedimiento de descenso. Las pacientes operadas,
recientemente, y en las que no se logré resolver su patologia quirurgica, son
pacientes con seno urogenital alto. No se registran fracasos en el descenso del

seno urogenital bajo desde 2011.

Grafico 14. Exito del descenso del seno urogenital alto y bajo segun afio de la

cirugia.
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Grafico 15. Exito del descenso del seno urogenital bajo segun afio de la cirugia.
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Resulta muy interesante el hecho de que a las pacientes con seno urogenital
bajo, a quienes se les realizd la clitoroplastia en el mismo tiempo quirdrgico
que el descenso del seno urogenital, tuvieron éxito en el descenso, mientras
que solo dos de las pacientes que recibieron una reconstruccion por etapas

lograron un resultado positivo del descenso del seno urogenital, sin necesidad
de mas cirugias.

Grafico 16. Resultado del descenso del seno urogenital segun tiempo de la
clitoroplastia.
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El porcentaje de complicaciones asociado a la clitoroplastia es bajo en este
serie de casos; de los 15, una paciente presentd seroma del labio y la misma

paciente tuvo una reaccion alérgica, provocada por un antibiético.

Grafico 17. Porcentaje de complicaciones de la clitoroplastia.
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En cuanto a la satisfaccion de las pacientes y sus familias con el resultado
estético de la clitoroplastia, unicamente en un caso, la madre de una paciente

manifestd estar insatisfecha.

Grafico 18. Complicaciones del descenso del seno urogenital.
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En cuanto a la reparacion del seno urogenital, la tasa de persistencia del seno
urogenital después del descenso es de 46%. Las complicaciones fueron
muchas y variadas, y en todos los casos se asociaron con necesidad de
reintervencion, excepto en la paciente que presentd parestesia del miembro
inferior derecho. Ella mejord con fisioterapia. El nimero de reintervenciones a
causa de una complicacion estuvo entre dos y diez cirugias, después del

descenso primario.

55



Las complicaciones mas frecuente fueron la estenosis vaginal y la dehiscencia
de suturas; cada una se dio en un 20% de los casos. En dos casos , se produjo
fistula uretral. Por otra parte, la sepsis de la herida, la estenosis de la uretra, la
parestesia del miembro inferior y el hematoma pélvico se presentaron cada uno

en un caso.

Hubo complicaciones en el 100% de las pacientes con seno urogenital alto y en

el 50% de las pacientes con seno urogenital bajo.

Ninguna paciente con seno urogenital alto fue resuelta sin necesidad de
reintervencion. Las cinco pacientes se sometieron, inicialmente, a una

clitoroplastia en la infancia.

En el primer caso, al afio de edad se le realizd la clitoroplastia y a los nueve
afos una vaginoplastia. A los 18 anos, se le realiz6 una exploraciéon bajo
anestesia y, al afio siguiente, una introitoplastia. Como consecuencia de la
introitoplastia, tuvo un hematoma pélvico que requiri6 dos cirugias mas para
explorarla y colocarle una sonda uretral y vaginal. La paciente aun tiene un
seno urogenital; este persiste pues cuando se programé para el descenso se

encontrd una lesion vascularizada en el periné y se le suspendio la cirugia.

A otra de las pacientes, se le hizo una genitoplastia con fijacion de la uretra a la
piel perineal a los cuatro afnos de edad. No se resolvid el seno urogenital. A los
14 anos se le realizé una genitoscopia y, después, se le descendidé el seno
urogenital mediante un abordaje sagital posterior con reemplazo vaginal con
sigmoides. Este ultimo procedimiento tuvo como complicacion dehiscencia de la
anastomosis vestibulo coldnica, que al tiempo causé estrechez vaginal y ha

requerido tres dilataciones vaginales bajo anestesia.

En otro caso, a una paciente de nueve afios y previa genitoscopia, se le realizé

una plastia de seno urogenital alto, uretroplastia y vaginoplastia. Como
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consecuencia del procedimiento, la paciente tuvo las complicaciones de
estenosis uretral, estenosis vaginal y fistula uretrovaginal. Requirié dilatacion
uretral y se intentd colocar dos veces, en menos de 24 horas, una sonda Foley
uretral en sala de operaciones por retencion aguda de orina. Al dia siguiente,
se le colocd una sonda uretral bajo visidon directa y se sometié a una
cistostomiasuprapubica. Un afio después, a esta paciente de diez afos de
edad, un cirujano extranjero experto en la cirugia de los desordenes de la
diferenciacién sexual, le efectu6é una nueva endoscopia, la movilizacion total del
seno urogenital y la vaginoplastia y plastiavulvar. No obstante, un afio después
se le practico una endoscopia de control y la paciente persiste con seno

urogenital, con un canal comun de 1,2 centimetros de longitud.

A otra de las pacientes, la clitoroplastia que se le practicé a los ocho meses de
edad se complicé con un seroma en el labio y alergia a un antibiético que se le
administré debido a una infeccion del tracto urinario. La vaginoplastia se le hizo
a los siete afos y a los nueve anos se le realizé una genitoscopia en la que se
confirmd la persistencia del seno urogenital. Tiene pendiente el descenso del

seno urogenital. A la fecha, la edad de la paciente es de once afos.

Por ultimo, a una de las pacientes con cinco afos de edad se le llevé a cabo
una plastia de capuchdn y sutura de labios al seno urogenital, sin resolver el
canal comun. Actualmente, tiene siete afios y persiste con seno urogenital.

Esta pendiente de programar el descenso del seno urogenital.

El promedio de actos quirurgicos a los que se ha sometido a cada paciente con
seno urogenital alto estd en un rango de 1 a 11 actos quirurgicos, con un
promedio de 5,2 por paciente. Cuatro de las cinco pacientes tienen alguna

cirugia pendiente.
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Grafico 19. Resolucion del seno urogenital sin reintervenciones segun altura del

seno.
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De las diez pacientes con seno urogenital bajo, a tres de las pacientes no fue
posible corregirles el seno mediante un  procedimiento y necesitaron

reintervenciones.

La primera paciente es el unico caso de la serie con diagnostico de disgenesia
gonadal mixta. Al mes de edad, se le practicd uretroscopia, vaginoscopia,
exploracion inguinal bilateral y gonadectomia bilateral; a los tres meses de edad
la clitoroplastia y al afo y diez meses una vaginoplastia. A los tres afos, se
dilaté la vagina en sala de operaciones y a los nueve afios, en una exploracion
bajo anestesia, se describe seno urogenital persistente . Aun tiene pendiente el

descenso de este.

A otra paciente, se le hizo la clitoroplastia a los nueve meses. A los siete afios
se procedié a la movilizacion y descenso del seno urogenital, que se complicé
por una dehiscencia entre la vagina y la uretra. Como complicacioén tardia, se

presentd estenosis vaginal y se dilatdo tres veces en ese afio; en la cuarta
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dilatacion, cuando la paciente tenia ocho afnos, se le hizo la dilatacion y una
vaginoplastia. Posteriormente, se dilato seis veces mas hasta que en uno de los
procedimientos se describe la persistencia de un canal comun de 0,5 cm de

longitud. Actualmente, esta pendiente el descenso de este.

En otro de los casos, a una paciente de cinco meses se le efectud la
clitoroplastia, después a los siete afos la genitoscopia y, en otro tiempo
quirurgico, otra genitoscopia y el descenso del seno urogenital con colgajos
inferiores en U invertida. Esta paciente se complicé con sepsis y dehiscencia de
la herida quirurgica. Tuvo que ser reintervenida para lavado y toma de muestras
y, posteriormente, para la replastia del introito. Tiene pendiente una exploracién

bajo anestesia para valorar el resultado posoperatorio.

De las pacientes con seno urogenital bajo, siete se resolvieron sin necesidad de
reintervencion. A continuacion se detallan los casos y la edad y procedimientos

a los que fueron sometidas este grupo de diez pacientes.

En el primer caso, se efectud la clitoroplastia a los dos afios; una genitoscopia a
los trece y un descenso del seno urogenital mediante movilizacién urogenital,

ambos procedimientos tuvieron un buen resultado.

En el segundo caso, a la paciente se le realizé la clitoroplastia se realizé en el
periodo neonatal y a los 10 afos se le exploré bajo anestesia. No se hizo
endoscopia. Al ano siguiente, se le efectué una movilizacién total del seno

urogenital que tuvo éxito.

A otra paciente, se le hizo la genitoscopia a los once afios y en otro tiempo
quirurgico una exploracion bajo anestesia en la que se cancel6 el descenso del
seno urogenital. A los trece anos, se le hizo la genitoplastiafeminizante, la
vaginoplastia con colgajo posterior y la plastia de labios mayores con el seno

urogenital. Posteriormente, no ha requerido ningun procedimiento.
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En otro caso, a la paciente se le hizo la genitoscopia y la genitografia a los tres
afios de edad; también, la clitoroplastia, la genitoplastiafeminizante y el
descenso del seno urogenital mediante movilizacion urogenital total a los cuatro

anos de edad.

De manera similar, a una paciente se le realizd endoscopia, cistografia y
genitografia al afio de edad y a los cuatro afios de edad, la clitoroplastia, el
descenso del seno urogenital con colgajo de piel perineal para la vagina e
introito, el colgajo de clitoris para labios menores y el colgajo en Y para los

labios mayores.

A una paciente, se le efectué la cistoscopia y la cistografia en sala de
operaciones a los trece meses de edad; después, al afilo y ocho meses de edad
la clitoroplastia, la uretroscopia, la inyeccion endoscoépica antirreflujo bilateral y

el descenso del seno urogenital.

Otra paciente, a los doce dias de edad se sometié a la genitoscopia; al afioy
nueve meses se le hizo nueva cistoscopia, la clitoroplastia, la vaginoplastia y la

uretroplastia.
El promedio de actos quirurgicos por paciente con seno urogenital bajo fue de

3,9. El numero de tiempos quirurgicos oscilé entre dos y doce visitas a la sala

de operaciones.
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Grafico 20. Resultado de la cirugia de seno urogenital bajo segun

procedimiento.
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En las pacientes con seno urogenital bajo, se realizaron, basicamente, dos
procedimientos para la correccion del seno urogenital: la vaginoplastia y la

movilizacion urogenital total.

De las cuatro pacientes intervenidas, segun la nota operatoria, en dos de ellas
se les realiz6 la vaginoplastia y este fue el unico procedimiento necesario. En
uno de estos casos, la vaginoplastia fue con colgajos posteriores y en otro, no
se detalla. De las otras dos pacientes que necesitaron de mas cirugias, en una
se practicaron colgajos inferiores en U invertida y se infectd la herida quirargica.
En la otra, no se detalla la técnica; no obstante, las reintervenciones fueron a

causa de estenosis vaginal y persistencia del seno urogenital.

A seis pacientes se les hizo movilizacion urogenital, y sélo una de ellas necesitd

de mas cirugias para la resolucion del seno urogenital. Esta paciente fue la
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unica de las seis que tuvo complicaciones por dehiscencia entre la vagina y la

uretra, lo que resultoé en estenosis vaginal.

Grafico 21. Casos de seno urogenital bajo no resuelto por numero de

reintervenciones.
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De las tres pacientes con seno wurogenital bajo que necesitaron
reintervenciones, a dos de ellas se les hicieron vaginoplastias y a una,
movilizacion del seno urogenital. Ambas pacientes con vaginoplastia tuvieron
dos reintervenciones. Una, por sepsis de herida requirié lavado y replastia del
introito; tiene pendiente un tercer procedimiento que es una exploracion bajo
anestesia. La otra paciente, a quien se le dilaté la vagina en sala de
operaciones, luego se sometié a una exploracion bajo anestesia, en la que se
evidencio persistencia del seno urogenital; también, esta pendiente un tercer

procedimiento: el descenso del seno.

La paciente, a la que se le efectudé la movilizacibn y descenso del seno
urogenital, sufri6 una dehiscencia entre la uretra y la vagina. Ella tuvo diez
procedimientos en sala de operaciones después del descenso. Nueve fueron
dilataciones vaginales y el otro fue una vaginoplastia. Esta pendiente el
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descenso del seno urogenital persistente, el cual fue detectado en la ultima
dilatacién vaginal.

Grafico 22. Casos de seno urogenital alto segun tipo de descenso.
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De los quince casos de la serie, cinco fueron pacientes con seno urogenital
alto. En un primer procedimiento a tres de ellas se les practicé vaginoplastia y
en ninguno de los tres casos se especifica o se detalla la técnica empleada. A
dos pacientes se les hizo algun tipo de plastia, a una de estas se le realizd
plastia del capuchdén y sutura de labios al seno urogenital y a la otra,

genitoplastia y fijacidon de la uretra a la piel.

Grafico 23. Porcentaje de reintervenciones en pacientes con seno urogenital

alto.
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Dos pacientes con vaginoplastia y una con genitoplastia tienen cinco
reintervenciones cada una de ellas. Una de las pacientes con vaginoplastia ha
sido reintervenida una vez. A una de las pacientes, a quien que se le realizd
genitoplastia, no se le ha efectuado ningun otro procedimiento aun. Tiene

pendiente el descenso.

Como un segundo procedimiento, a una de las pacientes con vaginoplastia
previa se le hizo genitoscopia y en un tiempo posterior, introitoplastia. Se
complico con un hematoma pélvico y necesitd dos procedimientos mas bajo
anestesia para colocarle una sonda uretral y vaginal. A ella, se le difiri6 el
procedimiento de descenso del seno urogenital persistente porque presentd

una lesion vascularizada en el periné.

En una de las pacientes sometida a vaginoplastia, el segundo procedimiento
aplicado fue una genitoscopia que indica persistencia del seno urogenital. Esta

pendiente el descenso.

La tercera paciente, a la que se le hizo vaginoplastia, uretroplastia y plastia del
seno urogenital alto, tuvo complicaciones por estenosis vaginal, estenosis
uretral con retencién aguda de orina vy fistula uretro vaginal. Por la retencion de
orina, se llevé tres veces a sala de operaciones, en dos ocasiones para intentar
colocar una sonda Foley; ambos intentos fueron fallidos. En el tercer intento,
se colocd la sonda mediante cistoscopia y se dejé una cistostomiasuprapubica.
Un ano después de este procedimiento, se le hizo movilizacion total del seno
urogenital, vaginoplastia y plastiavulvar. Sin embargo, posteriormente, se
estudié mediante una genitoscopia y aun persiste el seno urogenital con canal

comun de 1,2 cm.

A la paciente, a quien se le realizd genitoscopia, plastia de capuchdn y sutura

de labios al seno urogenital, no se le ha hecho el descenso.
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La paciente, a quien se le efectud genitoplastia y fijacion de la uretra a la piel,

se le hizo luego una genitoscopia; un afo después, se intervino para un
abordaje sagital posterior con reemplazo vaginal con sigmoides. Como
complicacion, tuvo dehiscencia de la anastomosis vestibulo-colonica. Requirio
de tres dilataciones vaginales. Esta misma paciente se someti®é a otra
anastomosis que se desinsert6 de nuevo. Estdan pendientes mas

procedimientos para su caso.

De las cinco pacientes con seno urogenital alto, cuatro tienen pendiente re

descenso y, a una, solo se le hizo genitoplastia y esta pendiente el descenso.

Si se comparan los resultados con los de algunas series reportadas en la
literatura se encuentra una gran diferencia, ya que en estas se registran una

mayor proporcién de complicaciones y un numero excesivo de reintervenciones.

Con la técnica de PasseriniGlazel de genitoplastiafeminizante mediante la
movilizacion del seno urogenital y uso de colgajos del seno y la piel prepucial se
reporta una serie de 49 pacientes. Una paciente tuvo pérdida del clitoris por
necrosis, y ,unicamente, dos pacientes con complicaciones de la genitoplastia:
una por lesion rectal o otra con sepsis de la herida, para un porcentaje de
complicaciones del descenso del seno urogenital del 4% y de 2% para la

clitoroplastia. (Farkas et al, 2001)

Una serie publicada mas recientemente, en la que también se realizé la
genitoplastia de Passerini- Glazel a 66 pacientes, tuvo como complicaciones
hemorragia en 5% de las pacientes; sepsis de la herida quirurgica en 15% y
neuropatia por posicion en 2%. Se presentd estenosis vaginal en 35% de los
casos en el seguimiento a largo plazo que se corrigié con una plastia Y-V en el
mismo tiempo quirdrgico de la exploracion sin requerir ninguna otra

reintervencion. (Bocciardi et al, 2005)
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Mediante un abordaje perineal para la movilizacidn total urogenital, se reportan
seis casos con seno urogenital bajo en los que no hubo complicaciones, y todas

las pacientes se resolvieron en un solo tiempo quirurgico. (Jenak et al, 2001)

En la técnica de movilizacion urogenital modificada por Gonsalbez, se describe
en once pacientes el uso del seno urogenital y de colgajos de Fortunoff de piel
perineal posterior en pacientes con seno urogenital bajo. En esta serie, una
paciente desarroll6 estenosis uretral leve que se resolvid con una dilatacion.
(Gonsalbez et al, 2005)

Grafico 24. Resultado del descenso primario por especialidad del cirujano

principal.
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De los catorce casos que ya fueron descendidos, Cirugia General les realizo el
descenso primario a once y Urologia a tres. Aunque el Servicio de Cirugia
General tiene mas casos, el porcentaje de éxito del Servicio de Urologia es
mayor, ya que es del 100 y de 36% para Cirugia General. Si se excluyen las
pacientes con seno urogenital alto, por considerar que su patologia es mas

compleja y que el Servicio de Urologia no ha operado pacientes con seno
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urogenital alto; el porcentaje de éxito del descenso primario del seno urogenital

bajo en Cirugia General seria de 57%.

Aunque el Servicio ha tenido la experiencia de haber manejado mas casos, su
éxito ha sido menor. Este hecho puede atribuirse a que ningun cirujano ha
efectuado mas de tres descensos primarios. La diferencia radica en que los tres
casos de Urologia fueron operados por el mismo cirujano, mientras que los
once casos de Cirugia General fueron operados por siete cirujanos diferentes.
En el grafico No. 25, el cirujano A pertenece al Servicio de Urologia mientras

que el resto pertenece a Cirugia General.

Grafico 25. Resultado del descenso primario por cirujano principal.
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Una serie de once pacientes obtuvo excelentes resultados: una complicacion
de estenosis uretral y una reintervencion que consistiéo en una dilatacion uretral.
Los once casos fueron operados por un unico cirujano. (Gonsalbez et al, 2005)
Es posible extrapolar que a mayor experiencia del cirujano se obtienen mejores

resultados y menos complicaciones.

El hecho de que las pacientes asistieran a la Clinica de Transtornos Gonadales

no impacté en el resultado de la cirugia de descenso primario. De los once
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casos, cuatro se resolvieron en esta cirugia, mientras que los restantes siete
requirieron de al menos dos cirugias mas. De los tres casos que nunca fueron
vistos en la Clinica de Transtornos Gonadales, uno fue operado por Cirugia
General y dos por Urologia; los tres tienen seguimiento de la patologia
quirurgica por parte del mismo cirujano que las operé. Dos de ellas padecen de

hiperplasia suprarrenal congénita y la otra tiene un seno urogenital puro.

Tampoco la Clinica de Transtornos Gonadales ha logrado que se le resuelva la
patologia, pues solo una paciente ha sido dada de alta y referida a adultos en
los ultimos 13 afios. Existen pacientes en espera de la cirugia, desde una que
tiene pendiente el descenso primario y, actualmente, cuenta con siete afos,
hasta una paciente de 21 afos quien debe someterse a un redescenso que se

suspendio por una lesion perineal vascularizada y no se ha reprogramado.

Grafico 26. Resultado del descenso primario segun manejo multidisciplinario o

por una especialidad.
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Grafico 27. Cirugias pendientes segun manejo multidisciplinario o por una

especialidad.
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La Clinica de Trastornos Gonadales tampoco ha podido resolverde manera mas
expedita la patologia quirurgica de estas pacientes, ya que un porcentaje muy
alto de las pacientes de la Clinica tienen procedimientos pendientes; es decir,
las cirugias no se han programado o se han programado y han tenido que

suspenderse.

Un procedimiento que consistia en un redescenso no se hizo, actualmente, la
paciente tiene 11 afos. Otra paciente tuvo su ultima cita en 2012. Se registra
que se le programd para cirugia, pero aun no se ha operado. Tiene 10 afios de
edad.

Una paciente con antecedente de seno urogenital alto, con abordaje sagital

posterior y reemplazo vaginal con sigmoides, quien tuvo una dehiscencia fue

vista este afo en la Clinica. Se programd y ya se le realizé un descenso del
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sigmoides que, de nuevo, tuvo una dehiscencia y, en este momento, esta

pendiente otra cirugia, ya tiene 17 afios de edad.

Una paciente se vio en una cita este afo y se programé para genitoscopia,
todavia no ha llegado la fecha de la cirugia. El ultimo procedimiento se le

practico a los nueve anos y ya tiene trece anos.

Otra paciente se vio en la Clinica el afio pasado; y se le dejo cita este afio para
programar una exploracion bajo anestesia y posible introitoplastia. Ella tiene 13

afos y la ultima cirugia fue efectuada a los nueve afios de edad.

Existe una paciente de siete anos. A ella se le ha hecho el descenso; a los
cinco anos de edad se le practicdé una plastia de capuchdn y se suturaron los
labios al seno urogenital. La ultima cita que tuvo en la Clinica de Trastornos

Gonadales fue en 2012.

Una paciente de siete afios a quien se le hizo un descenso exitoso a los cuatro

afos de edad, sigue en control en la clinica. Su ultima cita fue en 2015.

A otra paciente, cuando tenia 11 afos, se le practicO una genitoscopia que
reveld la persistencia de seno urogenital; ya tiene 13 de edad y no se ha hecho

el redescenso

Una paciente ya esta resuelta y continda en control en la Clinica. Tiene 14 afios

de edad y la ultima cirugia fue a los 13 afios.

Una paciente fue dada de alta y referida al Hospital de la Mujer. Actualmente,

tiene 16 anos de edad.

A una de las pacientes que esta pendiente de la realizacién de un redescenso,

se le suspendid este por una lesidén vascularizada en el periné. Ella dejé de
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asistir a las citas de la clinica desde 2012 y no se ha dado ninguna intervencion

por parte de las especialidades de apoyo, por ejemplo, de trabajo social.

Otro caso es el de una paciente que tuvo su ultima cita en 2013. Se programé
para operarla, pero al llegar la fecha no se operd ni se reprogramo la cirugia en
la Clinica de Trastornos Gonadales. Fue operada en el 2014 por Urologia. En la

actualidad, tiene dos afnos de edad y, ya se le resolvio su patologia quirurgica.

Grafico 28. Casos con control en Urologia segun sintomatologia urinaria.

Con sx urinarios Sin sx urinarios No indica

i Con control en urologia M Sin control en urologia

En una patologia compleja, como lo es el seno urogenital, que involucra,
directamente, la via urinaria, es de esperarse que exista, también, patologia
urinaria. El profesional idoneo para su estudio y manejo es el urolégo pediatra.
Sin embargo, no se indaga en busca de sintomas tales como incontinencia,
infecciones de tracto urinario o habito miccional de las pacientes de forma
sistematica. Por ejemplo, en cuatro pacientes no se anota informacion al
respecto en el expediente. En otras cuatro pacientes si se les interroga,
adecuadamente, y se confirma que no hay sintomas urinarios. Las restantes
siete pacientes presentan algun sintoma o signo de patologia de la via urinaria.
De estas, cuatro estan en control con Urologia: tres de ellas porque fueron

operadas por el Servicio de Urologia y una que fue referida por infecciones
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urinarias. Ella tiene el antecedente de estenosis uretral que le causé retencion
aguda de orina que requirié la colocacién de una sonda Foley en sala de
operaciones, bajo vision endoscopica directa y cistostomiasuprapubica. Tres
pacientes presentan sintomas urinarios y no tienen control en Urologia: la
primera presenta incontinencia urinaria, la segunda infecciones del tracto
urinario a repeticiéon y la tercera, ectasia piélica izquierda por ultrasonido.
Solamente, esta ultima fue referida a Urologia, pero no asistié a la cita

correspondiente.

Se ha demostrado continencia en 55 pacientes operadas por seno urogenital,
con la técnica de movilizacién urogenital total. (Ludwikowski y Gonzalez, 2013)
También, en otra serie de América del Sur se comprueba que ninguna paciente
tiene incontinencia o cambios del patron miccional después de la cirugia.
(Bailez et al, 2014)

Unicamente, una paciente de las quince de la serie, tuvo un estudio
urodinamico posterior a las cirugias. A ella, se le practicé una uroflujometria
debido al antecedente de estenosis vaginal y uretral y de fistula uretrovaginal.
La paciente presentd, luego, retencién aguda de orina que ameritd la colocacion
de una cistostomiasuprapubica. Posteriormente, la paciente sufrio infecciones
del tracto urinario y referia dificultad para la miccion. En la uroflujometria se
demostrd que no habia datos de obstruccion de la via urinaria inferior; el pico
flujo era de 20 mi/s y la curva de tiempo y volumen urinario de morfologia

normal.

El seguimiento urolégico es importante en las pacientes con hiperplasia
suprarrenal congénita y sindrome adrenogenital, ya que se ha demostrado que
estas pacientes tienen un riesgo mayor de presentar sintomas urinarios, aunque
se desconoce si es producto de la hiperplasia suprarrenal congénita,

propiamente, 0 se da como resultado de las cirugias. (Gonsalbez et al, 2005)
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CAPITULO V
CONCLUSIONES

5.1 Conclusiones

Las conclusiones que se obtienen tras revisar la literatura existente y analizar

los resultados de la inestigacion son las siguientes:

En el Hospital Nacional de Nifos, existe un sesgo de registro por
encontrarse en la lista de pacientes con seno urogenital pacientes que
tenian otros diagndsticos; ademas, un subregistro al identificarse dos
casos de seno urogenital operado que no se encontraban en la serie de

casos.

Al estudiar los 15 casos de seno urogenital sin malformacién anorrectal
operados entre 2003 y 2014, se encuentra que no se da el predominio de
pacientes de una determinada area geografica del pais, sino que va en

relacion con la cantidad de poblacion de cada provincia.

No existe una tendencia en cuanto a la edad de la madre en el momento
del nacimiento; tampoco casos en esta serie con antecedentes
heredados de familiares, como lo son los defectos congénitos ni de
hiperplasia suprarrenal congénita. Solo en un caso se presenta

consanguinidad entre los padres.

Trece pacientes padecen de hiperplasia suprarrenal congénita con
virilizacién de genitales externos. Todas ellas tenian genitales internos
normales y cariotipo 46, XX. Una paciente fue diagnosticada con

disgenesia gonadal mixta. Ella fue la Unica paciente con un cariotipo 46
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XY 80%, 45 X0 20%. Sus genitales internos y externos eran asimeétricos;
habia una gdénada escrotal con estructuras del cordon espermatico
presente y otra en el canal inguinal asociada a una trompa vy un utero
hipoplasico. Solo hubo, un caso es un seno urogenital puro y fue la Unica
paciente que se diagnostico después del periodo neonatal, al estudiarla

por infecciones del tracto urinario a los dos afios de edad.

No hubo pacientes con Prader | ni Il, solo un caso con Prader lll. EI 80%

de las pacientes presentaban un Praderde IV o V.

De los quince casos, cinco presentaban seno urogenital alto y diez bajo.

Las cinco pacientes con seno urogenital alto se sometieron, en un inicio,
a una clitoroplastia en la infancia. Posteriormente, a tres de ellas se les
practico vaginoplastia y, en ninguno de los tres casos, se especifica o se
detalla la técnica empleada. A una paciente se le hizo genitoplastia y
fijacion de la uretra a la pie, a otra se le realizé plastia del capuchén y
sutura de labios al seno urogenital. A esta ultima, no se le ha hecho el
descenso primario. De las cinco pacientes, a dos se les realizé examen

de endoscopia previo al descenso, unicamente.

Ninguna paciente con seno urogenital alto fue resuelta sin necesidad de
reintervencion. ElI promedio de actos quirdrgicos a los que se ha
sometido a cada paciente con seno urogenital alto estd en un rango de 1
a 11 actos quirurgicos, con un promedio de 5,2 por paciente. Cuatro de

las cinco pacientes tienen alguna cirugia pendiente.

De las 10 pacientes con seno urogenital bajo, a seis se les practico
clitoroplastia antes del descenso del seno urogenital; a cuatro se les

realizd la clitoroplastia en el mismo tiempo quirdrgico del descenso. A
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ocho de las pacientes se les realiz6 endoscopia previa al descenso, ya

fuera en la misma fecha del descenso o en una fecha anterior.

Segun la nota operatoria, de las cuatro pacientes a las que se les realiz6
vaginoplastia, en dos de ellas fue el uUnico procedimiento. A seis
pacientes se les hizo movilizacion urogenital, y una de ellas necesité de
mas cirugias para la resolucidon del seno urogenital. A tres de ellas, no
fue posible corregirles el seno en un solo procedimiento y necesitaron

reintervenciones.

El promedio de actos quirurgicos por paciente con seno urogenital bajo
fue de 3,9. El numero de tiempos quirdrgicos oscilé entre dos y doce

visitas a la sala de operaciones.

El 100% de las pacientes a las que se les practico la clitoroplastia, en el
mismo tiempo quirdrgico del descenso del seno urogenital, tuvo un
descenso exitoso, sin reintervenciones y con resolucion del seno
urogenital en ese procedimiento, mientras que lo mismo ocurrié en el

40% de los casos con clitoroplastia previa.

El porcentaje de complicaciones de la clitoroplastia es 6.6%. Solo una
paciente presentd un seroma en el labio y tuvo una reaccion alérgica a

un antibioético.

Las complicaciones del descenso del seno urogenital son muchas y
variadas; se presentan a continuacion, segun su frecuencia: 46.6% de
persistencia del seno urogenital; 20% de dehiscencia de sutura y 20% de
estenosis vaginal, 13.3% de fistula uretral 13,3%; estenosis uretral,
sepsis de herida, hematoma pélvico y parestesia de miembro inferior,
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6,6% cada una. Un 33,3% de las pacientes no experimento

complicaciones.

La totalidad de las pacientes con seno urogenital alto tuvo algun tipo de
complicacion, mientras que la mitad de las pacientes con seno

urogenital bajo present6 algun tipo de complicacion.

La altura del seno urogenital es el factor mas importante para predecir el
éxito del descenso, ya que la tasa de éxito es de 0% en el seno

urogenital alto y de 70% si el seno es bajo.

La edad a la que se realiza el descenso del seno urogenital bajo no es
una factor que se asocie con el éxito o fracaso de la cirugia. El afio
cuando se realiz6 el descenso presenta una tendencia; el primer
descenso exitoso fue en 2008 y a partir de esa fecha, la proporcién de

exito en el descenso del seno urogenital bajo es mayor.

En cuanto a la especialidad del cirujano principal, si se observa una
tendencia: si es un urdlogo la tasa de éxito es del 100% y si es un

cirujano pediatrico es del 57,14%.

En el Servicio de Cirugia General se efectuaron once descensos de
pacientes con seno urogenital, tanto alto como bajo. Los once descensos
fueron hechos por siete cirujanos diferentes, de manera que ningun
cirujano realiz6 mas de tres descensos. De los casos de seno urogenital
alto, dos de los cinco fueron operados por cirujanos para quienes fue su

Unico caso.
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En el Servicio de Urologia un solo cirujano realizé los descensos de las
tres pacientes manejadas por este Servicio. Las tres pacientes tenian

seno urogenital bajo.

El pertenecer a la Clinica de Trastornos Gonadales no es un factor que

se asocie con mejores resultados del descenso del seno urogenital bajo.

En tres pacientes que no se controlan en la Clinica, el éxito fue del
100%, mientras que de las siete que si asisten a la Clinica, el éxito fue
del 57, 14%.

Las pacientes de la Clinica de Trastornos Gonadales, con seno
urogenital tanto alto como bajo, tienen procedimientos pendientes en el
40% de los casos; por el contrario, de las pacientes que no son
manejadas por la Clinica, todas estan resueltas y sin procedimientos

pendientes.

La dinamica vesical después de la cirugia, no se indica en cuatro de las
pacientes; otras cuatro no presentan sintomas urinarios y tienen un
patron miccional normal; mientras que siete pacientes presentan algun
sintoma urinario. De estas siete, cuatro pacientes estan en control en
Urologia, y tres no. De las que no tienen control uroldgico, una ha
presentado infecciones de tracto urinario y otra incontinencia urinaria
después de la cirugia. La tercera fue referida por el hallazgo

ultrasonografico de ectasia y malrotacion renal, pero falté a la cita.

De las cuatro pacientes que se controlan en Urologia, dos presentaban
ureterohidronefrosis bilateral, con dilatacién ureteral de predominio distal.
Las dos tenian historia de infecciones urinarias y, en ambos casos, la

cistografia mostro reflujo vesicoureteral bilateral grado IV y el DMSA
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evidencio cicatrices, por lo que requirié correccidn quirurgica. En las dos
pacientes, se realizd la cirugia en el mismo tiempo quirurgico del
descenso del seno urogenital. En un caso, se realizd un reimplante
ureteral bilateral abierto tipo Politano- Leadbetter y en el otro se practico
la inyeccién endoscopica de Macroplastique. En las dos pacientes hubo

resolucion del reflujo vesicoureteral.

e La dinamica vesical se describe como normal en cuatro pacientes. No
fue evaluada en otros cuatro casos. Siete pacientes si presentan
sintomas urinarios que ameritan la valoracién uroldgica. Sin embargo,

solo cuatro pacientes tienen control en el Servicio de Urologia.

5.2 Limitaciones

En la serie de pacientes suministrada por el Servicio de Estadistica, muchos
casos no correspodian al diagndstico de seno urogenital. Esto pudo ocurrir por
cuanto un mismo cédigo engloba varios diagndsticos o a que la codificacion del
diagndstico fue incorrecta o a un error a la hora de anotar los diagnésticos en la
hoja de egreso del paciente. Generalmente, ocurre por omision del detalle de
los diagndsticos, el cual contribuiria a una codificacion y registro mas fidedigno
y eficiente. Por otra parte, el subregistro de este diagndstico no es posible
valorarlo en este estudio, pues no existe manera de verificar, que todas las
pacientes operadas con este diagndstico en el periodo de tiempo del estudio,

estén incluidas en la lista proporcionada.

Al ser casos de pacientes que se han operado en los ultimos 12 anos, algunos
expedientes ya no se encontraban en custodia del Hospital Nacional de Nifios.
Por lo tanto, no fue posible obtener informacion completa de estas pacientes, en
consecuencia, tuvieron que ser excluidas del estudio. En una patologia, que no
es muy frecuente, el excluir casos contribuye a que el estudio sea menos

confiable por tener muy pocos sujetos. Asimismo, la naturaleza retrospectiva del
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estudio hace que la informacién recavada no sea de tan buena calidad como
cuando se lleva a cabo de manera prospectiva y con variables ya

estandarizadas a priori.

Muchas de las variables no fueron objetivadas de manera adecuada, y las
pacientes fueron calificadas subjetiva y no objetivamente. Asi, por ejemplo, se
describid en el examen fisico que el clitoris era grande, o hipertréfico, pero no
se midid su longitud en centimetros, lo que dificulta la comparacion y analisis

de los datos.

La nota operatoria fue escrita, en la mayoria de los casos, por una persona
distinta del cirujano principal; la mayoria eran escuetas, poco descriptivas y
sobre la técnica quirurgica solo indicaba descenso de seno urogenital sin
especificar por medio de cual técnica se efectud. Lo anterior conduce a que se
dificulte establecer una relacién entre la anatomia de la paciente, la técnica
escogida por el cirujano vy los resultados de la cirugia, asi como con respecto a

las complicaciones posteriores.

Por la edad de las pacientes, ya que la mayoria son menores de edad y muchas
no han alcanzado la pubertad, no se consignan, en ningun caso, datos sobre la
funcién sexual después de la cirugia, por lo que seria recomendable que estas
pacientes tuvieran un seguimiento a largo plazo y que se les interrogara al
respecto. Esta descrito que muchas pacientes con buenos resultados en la
niRez requieren de un tiempo quirurgico mas después de la pubertad para

aumentar el calibre del introito o de la vagina. (Alizai et al, 1999)

5.3 Recomendaciones

Es importante escribir, en el expediente, los diagndsticos correctos y detallados,
con el fin de que se minimice el subregistro de estos casos. En la técnica

quirurgica de descenso del seno urogenital, debe describirse la técnica o anotar
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el nombre propio de esta o de los procedimientos realizados, en caso de usar
una técnica mixta o la modificacion de un abordaje ya descrito. En la
genitoscopia es util utilizar el diagrama para describir la distancia entre todas

las marcas anatomicas y hacer las mediciones lo mas exactas posibles.

En cuanto a la clasificacion de Prader y el aspecto de los genitales externos se
deberia objetivar midiendo la longitud del falo y la distancia de este al seno
urogenital. Se podria valorar la implementacion de la clasificacion de Rink que
incluye el grado de virilizacion de los genitales externos segun Prader, la
longitud del falo y la localizacion real de la vagina midiendo en centimetros
desde el cuello vesical hasta la vagina y la distancia de la vagina hasta el
periné. A esta clasificacion se le designa como PVE por sus siglas en inglés

(phallus, vagina, externalgenitalia) (Rink, 2005)

En la mayoria de las pacientes a las que se les realizd la clitoroplastia a
edades tempranas de menos de un afo, el resultado estético fue deficiente y en
muchas de ellas hubo que repetir el procedimiento, para lograr un tamafio

adecuado del clitoris

Con el fin de hacer la utilizacion del tiempo de quiréfano mas eficiente deberian
programarse la genitoscopia y el descenso del seno urogenital en un solo
tiempo quirdrgico o poco después, para evitar la necesidad de duplicar el
procedimiento de la genitoscopia como ocurri6 en varios casos. En las
pacientes a las que se les realizan dilataciones vaginales bajo anestesia es
preferible hacer una exploracion exhaustiva bajo anestesia para detectar
persistencia del seno urogenital después de la cirugia pronto en lugar de
efectuar una serie de dilataciones en sala de operaciones que no van a
impactar en la resolucién del caso, sino que retrasan una correccion definitiva,
aumentan los costos de atencion y someten a la paciente a procedimientos bajo

anestesia, innecesarios.
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APENDICE

Guias de atencidn para pacientes con seno urogenital

Propdsito

El seno urogenital consiste en la comunicacion de la uretra y la vagina de
manera tal que confluyen en un canal comun que desemboca en un orificio
unico en el periné. Puede presentarse como una malformacién aislada, en
asociacién con malformaciones anorrectales, como persistencia de cloaca; o a
desordenes de la diferenciacién sexual (DDS). Los DDS se definen como una
discrepancia entre el sexo fenotipico y el genotipico. La etiologia mas frecuente
de los genitales ambiguos es el DDS 46 XX o virilizacion femenina cuya causa
mas comun es la hiperplasia suprarrenal congénita. (Garcia Medeiro et al,
2002)

El propésito de la guia es proporcionar al personal de salud con principios para

el estudio y manejo de las pacientes con seno urogenital.

Clasificacion

Existen varias clasificaciones utiles, como la de Powell del seno urogenital y el
estadiaje de Prader de virilizacidon de los genitales externos. Se sugiere la
clasificacion de Rink o PVE por sus siglas en inglés (phallus, vagina,
externalgenitalia). En esta ultima se mide la longitud y anchura del falo; la
distancia del introito del seno urogenital hasta la vagina; y la distancia de la
vagina al cuello vesical. Los genitales externos se describen mediante el
estadio de Prader. (Rink et al, 2006)
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Estudios preoperatorios

Para el estudio integral de estas pacientes se requieren tanto estudios
hormonales de laboratorio como estudios de gabinete que permitan aclarar la
anatomia de la paciente.

e Dentro de los estudios de imagenes se requiere como minimo de
ultrasonido pélvico. (Farkas et al, 2001)

e La genitografia sigue teniendo un lugar en el estudio del seno urogenital
pero su valor es limitado en comparacion con la endoscopia.
(VanderBrink et al, 2010)

e En casos seleccionados se podrian necesitar de tomografia axial o

resonancia magnética nuclear para establecer la anatomia genitourinaria.

Tratamiento

Los objetivos del tratamiento quirurgico son: separar los sistemas urinario y
genital; lograr una miccién normal, genitales externos de aspecto normal, y una
introito vaginal de tamafio adecuado. La técnica quirurgica dependera de los
hallazgos de estos estudios, principalmente de la altura del seno urogenital y
del aspecto de los genitales externos.

e El procedimiento se debe programar entre los tres y doce meses de edad
(Jenak et al, 2001), (Farkas et al, 2001).

e Se recomiendan la correccidén en un paso de los genitales externos y el
descenso del seno urogenital. (Passerini-Glazel, 1989), (Alizai et al,
1999)

e En las pacientes con seno urogenital bajo con la confluencia de la vagina
y la uretra distal al esfinter se avanza un colgajo de piel perineal al
margen posterior del introito vaginal o vaginoplastia en V-Y. (Gonsalbez
et al, 2005)
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e En las pacientes con seno urogenital alto y en el bajo, se recomienda
igualmente la reconstruccion en un solo paso mediante la movilizacién
urogenital total, siendo admisibles las modificaciones a esta técnica
original de Pefia. (Jenak et al, 2001) (Rink et al, 2006) (Ludowski y
Gonzalez, 2013)

e Si en el seno urogenital alto el abordajeperinealva a resultar en
unaexposicion ymovilizacioninadecuadas, el abordajetrasrectalsagital
anterioresunaalternativavaliosa. (Pippi-Salle et al, 2011)

e Independientemente de la técnica de vaginoplastia, al inicio de la
pubertad se deberealizarunaendoscopia en sala de
operacionesparacalibrar la vagina y, de sernecesario, realizarunaplastia
en V-Y paracorregir la estenosis. (Alizai et al, 1999)

Figura 1. Objetivos del tratamiento ideal de los pacientes con genitales

ambiguos.

Genitales externos
acordes con iderntidad
de género en el futuro

Vaciamiento vesical sin
obstruccion

Funcion sexual y
Continencia urinaria reproductiva
conservadas
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Figura 2. Pasos para el manejo de los pacientes con ambigtuedad genital.
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Figura 3. Flujograma para el abordaje y manejo de los recién nacidos con
ambiguedad genital.
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Figura 4. Flujograma de estudios preoperatorios para pacientes con desorden

de la diferenciacion sexual 46 XXy seno urogenital.
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Figura 5. Algoritmo de manejo quirurgico del seno urogenital.
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Figura 6. Cronologia de las intervenciones quirurgicas planeadas.
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HOJA RESUMEN DE DATOS PREOPERATORIOS
NOMBRE
NUMERO DE EXPEDIENTE
FECHA DE NACIMIENTO
EDAD
DIAGNOSTICO
HIPERPLASIA SUPRARRENAL CONGENITA

SENO UROGENITAL PURO
OTRO

ULTRASONIDO PELVICO:

ULTRASONIDO RENAL:

GENITOGRAFIA:

OTROS ESTUDIOS:

CLASIFICACION DE RINK (PVE)

FALO
LONGITUD
ANCHO

VAGINA
DISTANCIA DEL MEATO A LA VAGINA
DISTACIA DE LA VAGINA AL CUELLO VESICAL

GENITALES EXTERNOS
PRADER
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CLASIFICACION DE POWELL

Tipo I Fusion labial

Tipo II Seno urogenital con confluencia baja
Tipo 111 Seno urogenital con confluencia alta
Tipo IV Con vagina ausente

Liretra _
Esfinter

ESTADIOS DE PRADER

96



HOJA DE DATOS IMPORTANTES EN LA NOTA OPERATORIA

EXPLORACION BAJO ANESTESIA'Y GENITOSCOPIA

LONGITUD DEL CLITORIS

ANCHO DEL CLITORIS

DISTANCIA DEL CLITORIS AL MEATO

DISTANCIA DEL MEATO A LA VAGINA

DISTANCIA DE LA VAGINA AL CUELLO VESICAL

DISTANCIA DE LA ENTRADA DE LA VAGINA AL CUELLO UTERINO

TECNICA QUIRUGICA EMPLEADA CON DESCRIPCION DETALLADA

COMPLICACIONES QUIRURGICAS

CIRUJANOS

ANESTESIOLOGOS

ENFERMERA INSTRUMENTISTA
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HOJA DE SEGUIMIENTO POSOPERATORIO

NOMBRE
NUMERO DE EXPEDIENTE
EDAD

TIEMPO POSOPERATORIO

CIRUGIA REALIZADA Y TECNICA
CIRUJANO PRINCIPAL

HISTORIA CLINICA

CONTROL ENDOCRINOLOGICO

MENARCA

CICLOS MENTRUALES

DISMENORREA

DISPAREUNIA

PRESENCIA DE INFECCIONES URINARIAS

CONTINENCIA DIURNA Y NOCTURNA

SATISFACCION DE LA PACIENTE Y DE LOS PADRES CON LA CIRUGIA

EXAMEN FISICO

PESO Y TALLA

LONGITUD DEL CLITORIS

ANCHO DEL CLITORIS

DISTANCIA DEL CLITORIS AL INTROITO
ASPECTO DE LOS GENITALES EXTERNOS
DOS ORIFICIOS SEPARADOS VISIBLES

VALORACION DE ESTUDIOS
ESTUDIOS HORMONALES

EXAMEN GENERAL DE ORINA
ULTRASONIDO DE VIAS URINARIAS
ULTRASONIDO PELVICO

OTROS ESTUDIOS

PLAN
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