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_ SINDROME DE PEMINIZACION TESTICULAR _

Eatudio de treas casos y otru de Disgenesia Gonadal Kixta.

Aquino Carrera Qctavio.

INTRODUCCION
EL Sindrome de Peminiracidn testfcular (SPT) en un pseudoharmafro-
ditismo mamculino (1.2) que tlens como aindnimos los de Pacudohera
mafroditisamo mamculino hereditario. Pseudohsrmafrotismo masculino
con feminizacidn testicular, Sintrome de Maxwell-Golberg y Sindro-
ms de Insenaibilidad & loa andrdgencs entre otroa (3.4,5).
Loa pacientes con ambiguesdad sexual son poco comunes, la primera
desaripeion de eate Sindroms fué hacha por Steglehner en 1817, en
una mujier de 23 afiom que fus autopsiada y a la cual sa le sncon=-
traron dos testiculos en la regidn lnguinal y aip dtero (1).
Los primeron informea smobre pruebas hormonales en eatos paclentes
fuaron hachos por Mishell en 1938 (6). En 1953, Morris acufia el -
término de “Peminizaclion testicular* (1). Otros autores, en fschas
recientes, prefiersn ya dencminarle Sindroms da Insensibilidad a
loa andrégenos (3,4).
Morris an 1953, hace saber 1a exintencia de B2 casos con SFT.
En 1979, Acky notiffica que., de los casos de pseudohermafroditismo
manculing informados en el Japén, 63 corrsapondfian a paoientes -

con SPFT (7).




n 1979, Rodriguez en México da a canocer un sglo paciente con
SPTs en 10 enfermas que acuden A& consulta por amenorrea primaria
{8). £1 SPT ae asocia a tumores malignos, Morris informd siete pa-
cisntes con nooplasia maligna de los B2 casos menclonados, lo que
gorrasponde a una incidencia de 8.5% . Ixisten en la literatura
SFT con cdncer informados aisladamente (3,9,10), comoc el de Herndn-
dez en 1982, quo da a conpcer un caso da SFT asoclado a un tumor
da oalulan de Leydig (11).

El sbjeto de este trabajo es @l de presentar tres casoa de paclentes
con SFT comparindoelc con un caso de Disgenesia gonadal mixta (DOM)
de dificll diagndéstico, ¥y que inicialments se ontalogd como SFT ya
que fué hasta 1982, en gue Robboy da a conocer dos variantes de DGM

. que pueden confundirse con SFT (12).



GCGENERALIDADES
El término de Sindrome de feminizacidn test{cular (SPT) se aplica
& un grupe de paciontea pertenecientas al peeudohermafroditismo
magculine que se caracterican por: vello axilar y plibico escase o
ausente, gldndulas mamarias desarrolladas, vagina cortas, terminada
en fonrdo da saco, Aumsencia de dtero y anexos, presentan testiculos
de localizacidn ingulnal, intrabdominal o labiales. la ¢romatina
sexual es negativa ¥ el cariotipo 4#6,XY. El fanotipo es femenino
¥ a1 comportamlento psicolégleo tambisn. Generalments la testoste-
ronk ¥ los estrogenos son normales, los tejidon bianco son insen-
aibles a 1a accidn de los andrégencs.
Hiatolégicamente los testfculos presentan los siguientes hallas -
gonte
- Tubon seminiferos inmadures con poca luz evidente, revestidos
por células de Sertali.
-~ Himnlinizaoidn con fibrosis de la pared de loa conductos meminfe
faros.

- Hiperpleaia de las célulam interticiales adoptanio patrdn adena-

matoso.

~ Pepermatoginesis incompleta y no hay espermiogeénesis.

El SFT xe asocia al dasarrollo de tumores malignos. Morris, refirld

qua el riesgo de ascciacidn de tumor mallgnoc ¥ SPT es de B, 5% .

El riesgo sumenta con la edad hasta en un 22% en pacientss con més



de 30 afiogm.
En relacidn con la adad, el paciente con SPT mds joven tuvo 4 meses

¥y ol de mayor edad 70 afioss El paclents mds Joven con ascelacidn de
odneer ¥ SPT tuvo 1% aflor y el de mayor edad, con eata asociacién,
53 afom (3).

Tomando en cuenta lo arriba sefalado, al tratamiento en satos paclen

tas er la castracién y terapla sustitutiva hormonal.



MATERIAL Y M3ITQDOS.
Ente matarial =a obtuvo de la Seccion de Patologf{a quirirgica del
Dipartaminto de Anatonia Patolégica del Centro Hospitalario %20 da
Noviambr ™ I.3.3.5.T.E., de los afioa de 1969 a 1980, de la revi -
nion de lon axpedientes clinicos y de los estudios efectuados en
6l Laborutorio de Gendtica del mismo Hospital. Los testficulos, el
tumor y »tras estructuras fuercn fljadas en formdl al 10% & inolui-
das an prafina y tefildas con hematoxilina-sowina, en algunca casos

se afactuaron tinciones eapsclales come tricrémico de Gallego.

PRES ENTACION DE L(S CAS(S.
Paglente 1:
Paciente de 3C aflon enviada de Acapulco, Gro., por presentar tu=-
mor pilvlco. Como antecedentes la paclente refirid dom tias por 1i-
nea mate:ma con ausencia de vello axilar y plibico. Dieciamlote afion
antes l¢ Tud practicada "coferectomia® por “quiste ovdrico®, fud
sstudiadit por amsnorrea primaria y catalogada como hipomonadismo.
Su padocimiento lo inicio 9 meses untes de nu ingremo con tumor -
pélvieco de cracimisnte leanto, con dolor hipegdstrico, estrefilmjien-
to ¥y pérviida de 10 kg de peso en & messs., Panotipo femenine, cuella
normel, .as glindulas mamarias aran poca desarrclladas, sl vello
axilar ara escano y hobfa una cleatr{z quirirgic: medla infraum-
bilical c.& 10 em , ae palpéd tumor pélvico de 15x10 am , dure y dolo-"*

roao a lc. movilizacién. Los genitales externon cran femeninos con
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Foto ndm. 2. Grupos de céluias redondas & poli-
edricas, con citopiasma granular separadas por -
estroma con linfocitos. H-E. 100 X.



Foto ndm. 3. Tubos seminiferos inmaduros con la | luz
ocluida y recubierfos por células de Sertoli. H-E. I00 X.



escaso vello piibiane, 1a vagina era corta y no se obaervd cervix.
la ultrascnograffa moatro masa con patrdn mixto, adlido y quisti-
co. midid 14x9 cm . Lor exdmenes de laboratorio preoperatorics den-
tro de lo normal. Fapanicolaou con valor estrogénico de 45 . Sa
practicd laparatomfa, no sa encontrd {itero ni anexos, el tumor fué-
resscado, formaba una masa solida de forma ovolde, mididé 16x14x7 cm

y era de suporficie liza y brillante, de consistencia renitente,
al corte de celor rosa-grisdceo (figura nim. 1l). Microscépicemente

me obaervdron grupcs de cédlulas uniformes separadas por eatrema fi-.

broso con linfocitos. Las célulaas aran grandes, redondas o poliadri

oas, la mayorfa con cltoplasma no bién delimitado, ol nicleo era
grande, central & hipercromitico con la cromatina de distribucion
irregular, ae pudieron observar nucleolom (flgura nim. 2). Entre--
mezclades o aiglados se identificaron tubos seminiferon pequefios
revestidos por cdlulan de Sertoli, con escesa fibroais e hialinizn
cién peri_tubular {rigura nim. 3), El cariotipo fud 46,%Y y la cro-
matina sexual negativa. La paciente evoluolond biom y egresd en

buanas condiciones.
Paciente II.

Enferma de 17 afion, enviada de la Cd. de Qaxaca con el dlagndatico

de Preudohermafroditismo masculino. Como antecedantes refirid unpa

hermana muerta por gastroenteritis que tenia doa hernias inguina-
les. A loa 15 afloa consultd por amenorrea primaria y le prescri-

t-aloron hormonas ain obtener reapttesta. Le descubrieron dea hernias



Folo nim. 4. Hiperplasia de ias células de Leydig
adoptando potrdn pseudoadenomatoso. H-E. 100 X.

Foto nim. 5. Fibrosis con hialinizacion de la pared

fupular. Tricrdmico de Gallego. 100 X.



inguinales que fueron reducidas hacia 1a cavidad abdominal, poste-
riormente se la sfactud pelvinemografia vy no se ldentificaron i-=-
tsro ni anexos, por lo que es referida a esta imidad para estudio
¥y tratamliento.

En el Centro Hoapitalario ™20 de Noviembre* 1.5.8.5.7.E., mediante
entudios rediogrificos, se confirmd 1a ausencia de {tero pero se
aprecisron ovarios rudimentarios.

Extariormente se identificd como mujer, ds 53 kg de peso y 156 o=
de talla. Cuello sin alteraclones. Las glindulas mamariszs esataban
desarrolladas y huvo escaso vello axilar. Loa genitalem externcs
eran de sspecto femenino ¥ con escaso vello publiano. La vagink era
corta y terminaba en fondo de saoco clego.

Se le practicd laparatomin, no se encontraron (tero ni anexos, se

apreciaron don formaclones redondeadas de Ux2.5 cm que racordaban
a teutfculos que fueron extirpades. Macroscdpicamente, ambon tea-
ticulos pemsaron 34 gr. el mayer de :uoa midis 5xIx1l.8 cm, al cor-

te ol parenquima era de color café-rosado y de conmistencia blanda,
el apid{dimo eras mormal. Microscipicsmanto se observaron tubos se-
miniferon en fage estdtica y ocasionalmente células de Sertoli; en
algunas £raas las chlulas ;ntartlcialns we disponian con un patrén
- adenomatoso y entre los tubos también ae veima bandas do tefido
consctiva {flgurm 4 y 5).

EL oariotipe fud 46,XY y 1 cromatine sexual negativo. Los 17-csto
¥ 17-hidroxiesteroides fueron normales. La teatgatrona y los an-
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drigenos estuvieron en limites mormalea. La hormona eatimulante
del foliculo eatuve normal, no fué determinada la hormona lutel-
nigante.

Paciente III.

Mujer de 26 aflos enviada con el diagndstico de SFT. Come anteceden=
tes rafiri{d mmenorrea primiria. Durante los Juegos Centroimericanos
de Junlo de 1971 representaba & nuestro pafs en las competencias y
al ser examinada por los médices fud descalificada, por tratarse
de un-vardn. Posteriorments sme catalogd con el Sindrome de femini-
zaoidn testfcular, por lo que acudid a este Hospital.

Panotipo femenino, de 1.567 m de talla y 54 kg de psso, con altera-
ciones de au estadp emocional. Lap gléndulas mamnrien estaban bien
desarrolladas, escaso vello axilar. Los labios mayorss estaban cre-

cidos y palparon an cada uno un nodulo de 2x3 om , 1a vagina midid

7 cm y terminaba en fondo do macc ciego, no se identificaron ni =
cervx nl genltales intermos.

Se practicd urografld excratora que mostrd meato urinario con sali-
da comim con el orificio vaginal. Se efectud vaginegraffa y pelvi-
neumograffa y no se ldentificaron genitales intermos. Se practicé
vaginoplaatia y castracicn. Los testiculos pesaron 10 g cada wio y
midieran 5x2.5x1.5 cm , cbn epididimo y corddn espermitico (figura
nimero 6). MlcroscSpicaments as obasrvaron alguncs tubos seminffe-
rof con espermatogénesis peroc ain eapermiogénesis, en otros molo ase

distinguieron célulan de Sertoli, la pared, en la mayorfa, era fi-
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Folo num, &, Testiculos de forma y tamafio normal g igual
que ei epididmo y cordén espermdtico,

Foto ndm. 7 Conductos seminiferos revestidos por espermatogonias
y célulos de Sertoli, 1o pared con fibrosis y hialinizacidn, *

Ticromico de Gagllego. 100 X.



brosa. Lam células de Leydig oran aparsntes, dands la impresicn de
satar aumentadas (figura 7), el epididimo estaba bién desarrollado
con una hidantide de Morgagni.

El compononte cromosdmico moatrd 46,XY y la cromatina sexual fué
negativa. lLag determinaciones de '1?-oetoestaroides ¥y 17-hidroxiea-
teroiden dleron cifras normales. No hubo alteracién en los valoras

de testosterona y estrogencs. lLa H.L. ae elovo al tercer dis de ad-

ministracidén de citrato de clomifen a 10 mWml, (6.4 mUW/ml normal).

Pacliente IV.

Enferma ds 20 afion ds ednd envinda de Pachucu, Hgo., por presentar
amenorrea primaria. Como antecedentes refiriéd iniciar desarrollo de
aun caracteristicas sexuales a los 19 afies de edad, sin menarca por
10 que Aacudid a oonsulta, on vista de la dificultad diagndstica fué

enviadas a eata unldad para au cotudio y tratamiento. Se encontréd

mujnr de 1.70 m de talln y 64 kX7 de pemo, tono de voz grave. El —-
cusllo pin putologia. Las glindulas mamarlas estaban poco de=nrrs.
lladan, les pezones y las areolns de tipo infantil, tenim escano
vello axilar. Los genitales externon eran de aspecto eacrotal por
clerta fusidn de lon labica vulvares, el clitoris estaba hipertro-
flado. La vagina medin 5 cih , terminaba en fondo de saco tlego. No
se identified (tero ni anexos.

Se practicd pelvineumograf{a y no hubo evidencia de ftero nl anexos.

La cromatina sexual fuid negativa y el cariotipo 46,XY.



se aractuo laparatomia Q ho sa anéonfro‘utero. ge identificaron sa-
tructura't qua recol’dnban a 1os ovarioa y entrias qun fuardaban pa-
rsoidn con trompaa uterinas rudimentarias- Sa tonn biopsia de 1a
.mayor que eataba localizada en al lado izquiarﬂa. este tejido.era
ovoide, rosa-~ grisdceo, midio l.lexl cm . Mlcrnauoplcamenta L]

identiﬂco tiinica albuginea anarosada."' reta testis nomal ¥ lon

conductns aeminiferos tanInn la munbrnna. bannl. engroauda por .t'i.- .

broais y escasa hinlinizacion‘,,(rigura.8) No ne iduntlficﬂrnn ca-

lulas garminales, 1a luz se.en

toaterana estaba diaminuida en 0.55 ru;/nl.__

A8 altemrcm Loa entrégenos eataban dentro de. la nomul:y 1a. taw- S 7'



Foto nim. 8. Tubos seminiferos con luz poco evidente,
revesfidos por células de Sertoli, H-E. 400 X.

Foto ndm. 9. Trompa uterina de aspecto microscopico
naormal. H-E. 2% X,



TABLA NUM. UNO

TRES PACIENTES CON SFT Y UN PACIENTE CON DGM DATOS CLIN. Y LABORATORIO,

Ipaciente. | €dad. otivo de consstal Talla. | Fonotipe. | TN ot
Uno 30 a. | Tumor pelvico. - Femnenino. Neqativa y 46, XY.

Dos 17 Q. hru.nanrmprim— 1.56 m.| Femenina. Negativa y 46, XY.

Tres 26 q. fcon dog;}mm .67 m.] Femenino. Negativa y 46, XY.

Cuatro |20 q. Wp’h\d- LTO m, | Femenino. | Negativa y 46, XY,

TABLA NUM. DOS

TRES PACENTES CONSFT Y UN PACIENTE CON DGM EXPLORACION GINECOLOGICA

frociente.]  mMomas vagina mmm y Genitcies  externos

uno desarolid-}  Corta® Escaso Vulva
das.

Dos  |Bien desarrowa-] cortd® Escaso Vuiva
405,

Tres  [Bien desomolia-] 7 em, Escuso  |Cltoromegasa. Das testiculos
405 en lobios magyores.

Cuatro JRoco desamolia 5 om. Escaso  [CIt ia. Labics mayores
das de aspecto escrotal.

#Menos de B cm.



TABLA NUM. TRES

EXPLORACION QUIRURGICA. TRES CASOS DE SFT ¥ UNC DE DGM.

lpociente

Utero Trompas | Testiculos Ovarios Tumar
Uno No No con ftumof No Palvico
Dos No No Dos No No
Tres NO No Dos No No
Cuatro o Derecha | Uno, uzquierdo NO No
hipopidsico.




TABLA NUM. CUATRO

EXAMENES DE LABORATORK) FN TRES CASOS CON SFT Y UN CASO DE DGM ;
lPudme I7-cetoesteroldes 17-hidroxiesterokses Estrdgencs |Testosterong HLY [HER™ '
uno No se efeciud No se efectud N, o N e N.o |Ne
Dos N N N N N. @, N
T "N N N N ty1t
uatro N N N ! Tt

N.e- no se efectud

1= oumentada
N~ normat en reiacién con e vordn
4= disminu

%4L— Hormona Lutelnizante
“uer— Hormona  Estimulante det Follculo
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TABLA NUM, CINCO

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

DATOS S.FT. D. G. M.
Un testiculo de un ia |
GONADAS Dos testicutos. .  |do maos estria o tumor
del otro,
UTERO No hay. Usuaimerte  hay.
VAGINA Corta de 2-5 cm ter-| Hoy (tercio superior).
|mina en fondo de sa k4
co tiego.
IVELLO AXILAR | Escaso o dusente. Puade o no haber.
Y PUBICO
" MAMAS Poco o bien desarrolio-] Poco desarroliodas.
das
GENITALES  |vuha, a veces con [Vario de vulva normal
EXTERNOS |clitoromegalia |nasta escrdto con
falo o asimetricos.
FENOTIPO Femenino varia de @ a O”nor-
mal hasto ombiguedod.
MINA. SEX)|- Negative y 46, XY [Negativa y mosaicismo
Al ¥ CARIOTIPO 45, X0/XY o 46, XY,
ANOMALIAS NO No hay. No hay.
GENITALES
TESTOSTERONA Normal. Cisminuida




RES ULTAD(E Y COMENTARICS .

Las peclentes nimeros I, I y III fueron diagnosticadas como SPT
y una de gllas (I) estuve msociada B un seminoma. La paciente ni-
mero IV fué olanificada como DGM previamente dimgndsticada como
SFT. Las edades de las pacientes fluctuaron entre loa 17 ¥y 30 a-
floa, Todas las paclientes refirieron ausencia de menatrunclion. aun-
que el motive de 1la consulta haya aldo difersnts, aa{, la paclente

nizm« I llegé 8 1a conaulta per presentar un tumor pélvico ¥. le pa-

clente nim. III mcudis ya con el diagnostico de SFT. S1 blen &8 -o
ciarto que en la actualidad, gracias a los recursos diagnosticos .
cono 1a genética, lon estudios de la excrecion de productos hormo-
nalan en orina, asi como la biosintesis y el motabolismo de andro-
genon, permitan diagnoaticos a mis temprana edad de pacientes con
ente sindrome, sin embargo, la mayorfa de ellos ne les reconoce
despuds de la pubertad ya sea porque la menarca no aparece, por
dezarrollo andmalo de las caracteristicas sexuales secundarias o
porla presencia de un tumor testicuwlar (1,3,6,8,11,13). La talla
de las pacientss nimergs III y IV fud mis elevada que 1a promedio
en nuestro pafs. Todas laa'panientan preaentaron fenotipo femenino
1n arometina sexual era nagativa y el carlotipo fué de 46,XY, comp
ne aeflala en ia tabla nim. 1 . Hay varias entidades en las cuale=
la conatitucién cromosdmica 45,XY y la cromatina sexual negativa

no guardan relacidn con los gsnitales externos o con los genitales



internos, como por ejemplo los ganitales externcs femeninos scexis-
tlendo con genitales intermos masculino o bien faltando estos par-
cialmente o totelmente (13). La ausencia de derivados de loa con-
dictos de Wolff, testiculos criptorquidicos y la falta de genita-
lya externos masculinos en el S#T, ae debe a un defecto en 1la res-
psesta a los andrigenos durants la vida fetal pemejante & la obserw
vida en los adultos (14). Al parecer un solo gen es capaz de causar
resistencia a los andrdgencs en los tejidos blanco (1). La altera-
cion es traspitida pér linea materna, lo que no se sabe con certe-
th es sl el gen mutante entd ligado al cromoscma X o biam sea un
rutants autosomica dominants con expresidn limltada al seXxo mascu-
lino (1,6,13,14).

Como so pusde ver en la tabla nim. dos, las pacientes nimeroc I y

IV tenian las glandulas mamarias poco desarrolladas, las pacientes
nimeros II y III tenian estas glandulas de aapecto normal, bien de_
sarrolladaz. En todas lam pacientss la vagina fué corta y terminaba
tn fonde de mace ciego, 1a mayor midid 7 om . La explicacidn es

¢ue no se desarrolla la parte superior que depende de los ounduc-
1on de Miller ¥y qua lo= genitalea externoa son el resyltadc de la
10cidn nula de los andrégencs mobre el asnoc urogenital (2,14).

ia paciente nim. IIl presentd clitoromegalia y orificle urcgenital
{nico, en 1a paclente nits. IV adends de clitoromegalia ae notd cler_

to grado de virilizacidn, labios vulvares fusionados de aspscto es_



crotal y la voz grave. Wilkins, en 1955 (13), claaificd al SFT en
dos formas: completa e Ilncompleta. in la forma completa, los geni-
tales externos corresponden a unu mujer normal, la insensibilidad.
a los androgenos testiculass y de otro orlgen producen feminizacidn.
En la forma incompleta, 1a innensibilidad a lon androgenos es par-
cial, el clitoris se encuentra crecido, puede advertirse clerta
fusidén de labion vulvares y grado variable de viriliracidn en la
pubartad, la voz puede tornarme grave y aparascer vellp axilar y pﬁ_
bico. Puedes haber orificlio urcgenital {intco (1:2,5,13). Da acusrdo
a eato, lom paclentes nimeros I y II ce claaificarian en la forma
completa da SFT ¥ el pacionte nimero III en la forma incompleta.
Pn las pucienten con estados intermexusles con cromating sexual y
cariotipe hanta aqul sefialades, ademds de los datos clinicos ya
referidos, se hace necesarlo practicar laparatomia (12,14), con
objleto de rasecar sl tejldo gonadal o restos de los conductos y
clanificar la entidad.

n 1u tabla nimero tres se pusden observar los hallaggos de la ex-
pPloraclén quirirgica de nuestras pacientesm, ningima de ellas tuvo
litero, sin embargo, a 1a paciente nimero IV me le jdentificd una
entructura ovoide del lado izquierdo que correapondié a un testi-
culo por lo que se le catalogd coma SPT, por tal motivo se requeria
extirpar el testiculo contralateral por lo que ms le efectud una

segunda laparatomia y solo #e identificéd una estructura que recor=

daba & la trompa uterina, lo fué confirmado microascdpicamente. En



laa paclentes nimeron II y 111 se identificaron doa testiculos en
cada enferma, de forma y tamaflo normal. No hubo ovaries ni estruc-
turas acintadas, {(aste término se refiere a estructuras rudimenta-
rias on forma de bandia en donde se pusden identificar células ===
germinalen, cordones msxualea, tubos seminiferos primitives, teji-
do que recusrda al estroma ovdrico y reatos mesonéfricos) (12,15).
Con eatos dntos la paclente ndm. IV fud reclasificada, el hacho de
encontrar un teaticulo y no dos, con una trompa uterina contralate_
ral lo excluye del grupo de SFT. Nueptra paclente no tuvo {itero ni
tampoco se identificd banda acintadu on lade contralateral del tes-
ticulo. no llena todas las ciracterfsticas que me describen en el
cuadro nim. cinco, sin embargo en 1982 Robboy, publicd una serie
des 21 pacientes gon DGM y dantro de ellos hay doa pacientea aln G-
tero, dencribiendo asi una variante de eata entidud. Por tol cire.
cunatancia pensamon que nueatro caso corresponda 4 una variante no
no deacrito de DGM. Uno de los paclentes descritos por Robboy te--
nia dos testiculoa hipopldsicom y el otro paciente tenia un pequsfio
gonadoblaatoma bilateral, nabos ain {iterc. Un solo testiculo solo
puade %nhibir el desarrollo mullerianc de su miamo lado pero no el
del irdo opuasto, ain embargo puede producir suficienta teatostero.
na para masculinizar los genitales externoa (16).

Las aatructurss acintadas con el tiempo pueden hialinizarse y fibro_

sarsa, (12, 15), probablemente ns 1o que sucedid con nuestro pacien-

ta, a peaar de gue se hicleron maitiples secciones, en bunqueda de



vestigioa da c¢intilla, no se identificaron. En la paciente nim. I
se encontrd un tumor palvice el cual microscpicamante corrsspundip
a2 un Amindma. Aunque no contamosm con la pieza quirirgica que me re-
forid como *quists de ovario®, extirpado 17 afios antes, queda la
duda Al lo remecado fué realmentas sl ovario, tesatfculo o dien una
cintilla. Los datoa que tenemos pars apoyar ¢l diagnéstico de 3P?
¥ no sl de DGM (ver tabla ainco)}, muchas vecss un timor qus se ori-
gina en una estructura acintada o en un tastfculo hipoplésico, son
sustituides completaments por el tumor maligno (17), sin embargo,
como &s pusde conatatar microscépicamente se ldentificaron numero-
sak conductos seminiferos en la pieza. Tenemoa el antacedents de
qus la paciente tamblén rafirid que don tias maternas tenlan au-
nencia de vello axilsr y piblca, Las pacientes con SFT tlenan una
incidencia mds elevada que la poblacién general para presentar neo-
vlariss malignas. En 1o que ha surgido un desacuerde es en la ipci-
dencla, mientras las primeras publicaciones mencionan una inciden-
cia méis elavada, ds 8.5% hanta el 225 en los pacisntes con miz de
J0 aflos, recientementa otros autores (4, 18), notifican una inciden-
aeia menor aproximadamente de 3.6% . Foniblemente esto se debe & que
en la actualidad me conoce #dn sobre el afndrome, a que tambiin en
los hospitalean hay una colaboracion entre la detsccldon clinica y

entudio genético.



Da los informes disponiblea en la literatura se mencionan ocho ca-
sce de SPT asoclado con seminoma y wgregando sl nuesatro sumarian
nusve casos con eata asocliaciin en especial, lo que demuestra lo,
poco comin del cuadro. Al parecer, la situacidn andmala de los tes=
t{culos en el factor mis importante para sl desarrollo de tumor ma-
1igno, tal como nucede en la criptorquides.

En la tabla nimeroc cuatro se puede ver que las treas pacientes de
las cuales se detarminaron 17-ceto y loa 17-hidroxiestsroides, tu-
vieron oifras normalss, con esto me axocluye qus haya una altaracidn
en la biosintesis y en el metabolismo.de los andrégencs (19). Los
estrogenos estuvieron en l{mites normales en lap trea paclentes
coincidiando con 1a oplnion de que los estrégenos me encuentran
nornalen en las paclentes con SFT como Aucedid en los casom Il y
III de ente trabajo (1,46,11,20,21). La testostarona se sncontrd
disminuidid en la paciente nim. IV con cifran semejantes a las que
corresaponden a un testiculo infantil. En las pecisntes nimeroa IT

y III, la teatostercna fue normal como ara de esperarse en CANQS

de SPT. La hormona eatimulante del fol{culo eatuve slevada en las
pacientes nimercs I11 y 1¥ y fud normal en el caso nimerp II. La
hormona luteinizante onstaba elevada en-lam paclentes nimeros III

¥y IV. La hormona foliculo estimulante se encusntira mumentada en
canos de DGM (22, 23).

Diversas hipdtesiz ae han formulado para explicar la Interferencia



de la accion de los andrdgenos, las de mayor aceptacién: dece que
oiiato una alteracidn en 1a globulina fijadora sexual de la sangre,
defecton de fijacién a nivel citoplismico y nuclear o cromosémlco
(1), Podemos concluir gue o3 necesaric mayor Invetigacidn en las
pacisntes con anomalias del desarrollo ssxual para una mejor com-
prenzidn de loa fenimenos imbricados hasta hoy poco conooidos de
la diferenciacion sexual nomul. fur otra parte, en los casos in-
torsexualen de dificil diagnistico es necesarlo practicar laparo-
tonla y bisqusda exhaustiva de estructuras genitales intarnas con

estudio anatomopatollgico para clsificar la entidad.

RESUMEN
Se informan tres paclantes con Sindroms de feminizacidn testicular,
doa de las pacientes fuesrcn clamificadas de forma completa, una de
ellas, paclente de 17 afion de edad y de 30 afios respectivaments,
una de ellas desarrocllo un seninona, La tercer paciente de 26 afios,
fué catalogada como forma incompleta de este Sindrome.
Se da & conocer una cuarta paciente de 20 afios de edad, de dirficil
disgnoatico, inicialmente dizgnosticada como un un 5{ndrome de fe-
minizacidn testicular, reclasificads poateriormente como una varian-

te no descrita de Disgsnssis gonadal mixta.
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