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_ SINDROllE DE PF>IIftIZACION TESTICULAR _ 

~tudio de tres casoR y otro de Disgenesia Oonadal Mixta. 

Aquino Carrera octavlo. 

INTRODUCCIOM 

El S lndrome de Pe11lnlzaclón testicular (SPT ). es un ¡meudohenaafro­

dltlsao IMU'IOullno (1,2) que tiene como einónlmos los de Plleudoher­

matrodltlemo maRcullno hereditario• Plleudohermarrotlsmo masculino 

oon te11inizaoión tostlcular, slndrome de Maxwell..Oolberg y slndro­

me de Insensibilidad a los andrógenos entre otros (),4,5). 

Los pacientes con ambl«uedad sexual son poco comunes, la primera 

desorlpoión do ente slndrome rué hecha por steglahner en 181?, en 

una mujer de 2) afias que rué autopsiada y a la cual se le encon-­

traron dos test!culoa en la reglón inguinal y sin Útero (1). 

LoR prlmoron lnf'ormeA sobre pruebas homonalos en estoA fJB.Clentes 

fueron hachos por Miehell en 19J8 (6). En 195), Morrls acuna al -

término de "Femini1ación testicular• (1). otros autores, en rachas 

recientes, prefieren ya denominarlo síndrome de Insensibilidad a 

los andrÓgenos (),4). 

Morris en 195J, hace saber
0

la existencia de 82 casos con SPT· 

En 1979, Aoky notitlca que, de lol!I cuoe de p!leudohen1&trodit:il!l1110 

aa"culino lntoraados en el JapÓn, 6) correepondlan a ¡>&oientet1 -

con SPT (7 ). 



Zn 1979• Rodríguez en Méxioo da a conocer un sólo paciente con 

SP1', en 10 entermas que acuden a consulta por amenorrea primaria 

(8). El SPT se a9ocia a turiores rnalignoe, Morris inf'omó siete pa­

cientes con neoplasia maligna de los 82 casos NencionadoR, lo que 

corresponde a una incidencia de e.5~ EX is ten en la 11 teratura 

SP1' con cáncer informados aisladamente (),9,10), corno el de Herná~ 

dez en 1982, quo da a conocer un caso de SFT asociado a W1 tumor 

de oélulae de Leydig (11). 

El objeto de este trabajo es el de pr•sentar trae casos de pacientes 

con SPl' comparándolo con un caso de Diagenesia gonadal. rqixta (OOM) 

de d:ificil diagnóstico, y que inicialmente se catalogó como SFr ya 

que rué hasta 1982, en que Robboy da a conocer dos variantes de CXJM 

que pueden confundirse con SPT (12). 



GENERALIDADES 

ID. término de síndrome de feminización testicular (Sfl'T) ae aplica 

a un grupo de paciantea pertenecientes al peeudohennat'roditiamo 

maaculino que se caracterizan por1 vello aiilar y púbico escaso o 

ausente, glándulas mrunarias deearrol1adas, vagina corta, terminada 

en tonrdo de saco. ausencia de útero y anexos, presentan testículos 

de localización inguinal, intrabdo~inal o labiales. la cromatina 

sexual e~ negativa y el cariotipo 46,XY. El fenotipo es femenino 

y ftl comportamiento psicológico también. Generalmente la testoste­

rona y loa estrógonos son nonnal8", los tejidos blanco son insen­

aibleA a la acción de los andrógenos. 

HiatolÓgicamente los testículos presentan los siguientes hallas -

8081 

- Tubos eemin!teros inmaduros con poca luz evidente, revestidos 

por células de sertoli. 

- Hialini1aoión oon fibrosis de la pared de los conductoa semin!-

teros. 

- Hiperplasia de las célulaa interticiales adoptan1o patrón adeno-

matoso. -

- E!!permatogénesis incompleta y no hay eapermiogénesis. 

El SFl' ae asocia al d~aarrollo de tUl'lorea malignos. Morris. refirió 

que el riesgo de asociaoión de turaor raal1gno y SPl' ea dt e.s- • 
El riesgo auraents con la edad hast& en un 221' en pacientes con mis 



da 30 af\oe• 

En relaoión con la edad, el p:lCiente con SPl' más Joven tuvo 4 meses 

y el de mayor edad ?O aftOB• El paciente más Joven con asociación de 

cáncer y SPT tuvo 14 aftoR y el de mayor edad, con esta asociación, 

SJ ano• () ), 

Tomando en cuenta lo arriba eefialado, el tratamiento en e~tO!'I pacien... 

t"~ eA la caf'tración y terapia suetltutlva homon111. 



MAT!RIAL Y ~lTODOO • 

f!lilte ut.!rlal Re obtuvo de la Sección de Patología quirúrgica del 

Dl!l.partar11.1nto d1t Anator.1la Patológica del Centro Hospitalario •20 de 

Noyiq'l'lbr1• r.s.s.s.T.s., de los af'!.09 de 1969 a 1980, de la revl .. 

flliÓn de ~o~ axpedientes cl{nlcos y de los estudios efectuados en 

el Laborutorlo de Genética del mlfll~O Hospital. LoR testículos, el 

t1.nor y »tras estructuru fueron fijadas en i'onnól al l~ a inolul .. 

daft en prLrafina y tenidas con hematoxllina-eo~ina. en algunos c&!los 

se etect~.aaron tlnclones e11peclales como tricrómico de Gallego. 

PR!S Elft'ACION O! LQS ~ 00 • 

Paciente 11 

Paciente de )O af\Ot'I enviada de Acapuloo, aro., por presentar tu­

mor p4lvlco. Como antecedenteo la paciente refirió dos tias par li­

nea mnte:!'nll con aU!lencla de VBllo axilar y púbico. Diecie iota aftoR 

antes le Cué practicada •ooterectom!a• por •quiste ovárico•, rué 

estudiadn. por amenorrea primaria y catalogada como h1Po~onaditn10. 

su. padoc.~rniento lo inicio 9 Meses antes de AU lnp;rel'lo con tumor -

pélYloo 1te crecimiento lento, con dolQr hipogástrico, estreftirni•n· 

to y ~írctida de 10 kg de peso en 8 me"ee. PAnotlpo femenino, cuello 

nol"l'll.al, :.a.. .. gl,ndula!t 111amarla." llrnn poco de!'larrcllad&s, el vello 

axilar era eAcª"º y h3bfa una cicatr!z quirúr~ic~ media intraum­

bllical c.ft 10 cm , !'le palpó tUMor pélvlco de 15xl0 cm , duro y dolo-· 

roAo a ¡,. movlli:ación. Lol'I genltale" externo~ oran fentenlnoR con 



Foto núm. l. Moso sólida de 16X14 X 7 cm t áreas 

quísticos en lo porción central por outólisisl. 

Foto núm. 2. Grupos de cé1u1os redondos 

edricos, con citoplasma granular separados 
estroma con 1ínfocitos. H-E. 100 X. 

ó poli­

por 



Foto núm. 3. Tubos seminiferos inmaduros con lo • luz. 
ocluido y recubiertos por cé1u1os de sertoli. H·E. 100 x. 



e~caeo vello pÚbiano, la vagina era corta y no se observó cervlx. 

La ultrasonograt!a mostro masa con patrón mixto, sólido y qu{sti­

co, midió 14x9 cm • Loft exámenes de laboratorio preoperatorlos den­

tro de lo normal. Papanicolaou con valor estrogénico de 45 • s.e 

practicó laparatomía, no se encontró Útero ni anexos, el tumor tuá­

reeeoado. formaba una masa sólida de tonna ovoide, midió 16xl4x? cm 

y era de euperticie lisa y brillante, de conaietoncia renitente, 

al corte de color rana-grisáceo (figura nú~. l)• Micrcacópicamente 

21e obeerváron grupos de células unitormo!t eoparadas por estroma ti ... 

broeo con linfocitos. Las células eran grandes, redondas o poliÓdrl 

oaa, la mayoría con citopl&.l!~a no bién delimitado, ol núcleo era 

grande, central e hipercromático con la cromatina de diatribución 

irregular, se pudieron observar nucleoloA (tigura núm. 2). Entre-­

mezclados o aislados se identiticaron tubos seminíteron pequeftoe 

revestidos por c&lulan de Sertoli, con escasa tibrosie e hialiniza.­

oión peritubular (rigura núm. ))• El cariotipo rué 46,Xr y lacro­

matina sexual negativa. La paciente evoluoionó bión y egresó en 

buenas oondicionee. 

Paciente rr. 

En~erma de 17 aftos. enviada de la Cd. de oaxaca con el diagnóstico 

de Pl'leudohennatroditiflmo ma:•culino. Como antecedentes retirió 1.Q)El 

hermana muerta por gastroenteritis que ten!a dos hernias iJ16Uina-

les. A los 15 aftoa con~ultÓ por amenorrea primaria y le prescri-

bleron homonaa ain obtener reApUeAta. Le descubrieron dos hernias 



folo núm. 4. Hiperplasia de los células de Leydig 

odop!ondo patrón pseudoadenoma1oso. H-E. 100 X. 

Foto núm. 5. Fibrosis con hialinización de la pared 

tubular. Tricrómico de Gallego. 100 x. 



.. -

in&uinalee que ~eron reducidas hacia la cavidad abdominal, poete­

rloraanta se le efaotuó palvineumograt{a y no se identificaron ú--

tero ni anexos, par lo que ee raterlda a e!!lta unidad para estudio 

y trata111ento. 

En el Centro Hospitalario •20 da Movleabre• 1.s.s.s.T.E., mediante 

lfttudloa radiográtiooe, se oonfintó la ausencia da út1ro paro se 

apreciaron ovarios rudi•antarioa. 

f;Kt1rlol"!llente se identltioó como mujer, de 53 k« de peso y 156 cm 

de talla. Cuello ein alteraciones. Las gl&ndulae u.marias estaban 

desarrolladas y hu~o escaso vello axilar. Loa @enltalea externos 

eran da aspecto femenino y con escaso vello pubiano. La VJ181na era 

aorta y temlnaba en fondo de eaoo ciego. 

Se le practicó la1)8.rat09lfa, no ne encontraron útero ni anexos, se 

al)reclaron dos. ~onnaolonea redondeadas de 4x2.5 cll que recordaban 

a te~tlouloft que fueron extirpados. MacrcncÓplcamente, aMboA tes-

"tioulos 'Pe!'•ron JIJ gr. el Mayor ,de ellos midió Sx)xl.8 cnt, al cor .. 

'te el parenqui.111a era de color caté-roeado y de consistencia blanda, 

el epid{dtmo era non11&.l• MloroeoÓplcamente e• obt!iervaron tubos ee-

ml.n{teros en tase estática y ocuionalaent• célulll!I de Sertoll1 en 

algunH.!I áreas las célulae lntertlcialee ee diepanian con W1 patrón 

· adenofl8.toeo y entre los tubos tWllbién •• ••1M bandas .Je teJido 

•ÓOl••~lYO (tJcuno 4 1 S). 

11 oariotipo tué 46 1rt y la oroM.tlna 1exual nec .. tivo. Loa l?-oeto 

1 17-hidroxiesteroides fueron normales. La teetoetrona Y loe an-



drógenos estuvieron en l{mltes nonnales. La hormona eatillulante 

del tolloulo eatuvo nol"'Jlal, no rué detel"llllnada la honnona lute1-

n11ante. 

Paciente tII· 

llluJer de 26 af'loR eDYiada con el diagnóstico de SP'l'. Como anteceden­

tes refirió amenorrea primária. Durante los Juegos Centroamericanos 

de Junio de 19?1 reJll'eeentaba a nuestro pa!e en las competencias y 

al ser examinada por los médicos rué descalificada, por trata.rae 

de un•varón. Poaterionnente e• 011.talogÓ con el síndrome de f'er1ini­

zaoión testicular, por lo quo acudió a este Hospital. 

Fenotipo temenino. de 1.67 m de talla y 54 kg de peso, con altera­

ciones de su estado emocional. Ldo glÓ~dulae mrunarian eRtnban bién 

dea•rrolladllfl, escaao vello axilar. Los labios mayores estaban cr~ 

cldos y palparon en cada uno un nódulo de 2xJ cm , la V8€ina midió 

1 cm y tenninaba en fondo do eaco ciego, no ae identificaron ni 

oerYX ni -~enitales internoR• 

Stt practicó urogratiá excretora que mostró meato urinario con sa11 .. 

da común con el ortticlo vaginal. se efectuó vaginograt!a y pelvi .. 

neumograt!a y no Ae identificaron genitales intemo!l. Se practicó 

vaginopla.st!a y castración. Los test!culoB posaron 10 g cada uno y 

midieron sx2.5x1.5 º" , con epld!dimo y cordón espel'Tllático (figura 

nláiero 6). Microacópicamente ~e observáron algunos tubos ~ttl'llníf'e­

ros con npematogénesio pero sin espenniogénests, en otros r1olo ee 

di~tiNtUieron célulan de sertol.1, la pared, en la mayor!a, era rt .. 



Foto núm. 6. Testículos de tormo y tamano normal al igual 
que el epidÍdimo y cordón espermótico. 

" , 
~{;I 
I - ~ 

·~ . , 
Foto núm. l Conductos seminíferos revestidos por espermotogonias 
y células de Sertoli, la pared con fibrosis y hialinlzación. • 

'll'icromlco de Gallego. 100 X. 



brosa. Laa células de Leydig oran aparentes, dando la impresión de 

estar aumentadas (figura ?), el epid{dimo estaba bién desarrollado 

con una hldntide de Mor~agni. 

El com~ononte cromosómlco moAtró 46,XY y la cromatina Aexual rué 

neR•tiva. Laa detet'111inaciones de l?·oetoesteroides y 17-hidroxio~­

teroides dieron c11'rns normnleR• No hubo alteración en loA valores 

de tcAtosterona y o~trogenoB• Lo. H.L. se elevó al tercer dlo de ad­

minintración de citrato dP elomlfen a 10 mt.Vml, (6.4 mu'ml nonnal). 

Pllciente 1v. 

i!l'\terma de 20 aftoo de edad enviada de Pachuc~, Hgo., por preaentar 

a•enorrea primaria. Oomo antecedente~ refirió iniciar desarrollo de 

AUl'll caracterÍAtlcas soxualen a los 19 aftoe de edad, sin menaren por 

lo que acudió a oon~ulta, on ViAta de la dificultad diagnÓRtlca rué 

enviada a esta unidad fl3.ra nu estudio y tratamiento. Se encontró 

mujnr de 1.70 m de talla y 64 kP, de peno, tono dA voz r,ravo. l?1 --

OUAllo ai11 p;..i.tolo~in. i..~n glándulaA mrunarla..q estaban poco do~n':"!"z­

lladas, loe pezoneR y las areol111'1 de tipo inf'~ntll, tenla e~caeo 

vello axilar. Los genitales extenloA eran de aspecto eecrotal por 

cierta 1'\LqiÓn de lo~ labio~ vulTares, el clítoris estaba hipertro~ 

riado. La vagina media 5 cm , tenninaba en rondo de saco ciego. flo 

se identificó Útero ni anaxos. 

se practicó pelvlneumograrla y no hubo evi4encla de útero ni anexoe. 

ta cromatina sexual rué nogatlva y e1 carlotipo 46,XY. 



se efectuó laparatcmia y.no ne encontró útero, se identificaron es• .... 

truaturas qu" recordaban a los ovários y efftria.~ que cuardaban pa­

reotdo con trompaft uterinas rudiiftentariB!I ~· se tomó biÓpsia de la 

mayor que etitaba localizada en el-- lado izquierdo, este tejido .ara 

ovoide, rosa .. grisácoo, midió l.2xlxl c:M_, M!°~rOeoÓpicamente se 

identi:fioó túnica alb~!nea enarosada,· .rete testis normal- y los 

conduct~s t'lemin!rero19 tenían la. ~0111~'rii~'~,~~;-~1.- engro1u1da por ri-

broa is y escasa hiallnizaciórl :.~ (figUr8.· -8). ·;-~O _:'se·. idontlf'icRron aó .. 
1:.·:·:-;;)~'·~~:-:_\·~-/-•:/-~.'i:;.::~5;~~-:,j\{;._.·.;,-.-<r,.~--' _ . __ _ 

lulas v,erminales, la luz Re enoo.ntratia~·oaupadii'.;'pór,.células·:_de Ser-
._ · ---.. _-y .;·-.:_.,_:--:;)~~._t:~·1,7~;~~:;;~:;~~?\?t{;~v;?,~P~\·~-~_,~,;-~: -~~~<-- '·:: .. :.-. ,.· 

toli. LaA cólulas de Leydig·, ernn~.do~:caract_er1~t1CB9.'.normaloA, ( rJgu .. 

ra 8). .• ··.,;· ';;>';?5.'<:·füs('.~·f~'..~.';·s.; .· .. · •·. 
So otoctuó untt fttJIJlindO: ¡;pa:~~-~m·r~·.; p_,·-ra resecar_:.ol,:'pr0bliblo.-, t0A t{~:, · . 

. ;.,':'.'' ,, ". , __ ;··-.f·~.'~._''_,~·'°f'·_:~-~:'.~:i;~~~/f.'\~·-/.c._. 
culo- contra.lo toral'; -·;,1 Cual': ruó bu.41cado exhau9ttvamE'll1te '.·Y' sólo '~se 

renecó titjido nOdulBr. -do c~lor 'rOi.ado. ·a1 o·~;i'_::c~~~~~Pó~Í~::~iCroQ ... · 
·:, -·. _,_,. -;, -: : ;_,:;. ~·.-:¡ 

cóplcan:~'1t~.~a·tt-ómp3 d" Paloplo con .re!"tos 1110Aoiiátrico!I ,(t_ÍIÍut:H-;9)• 

tlo A~·~Í-~~~t~;i-~6- ~onada. 
La ·H·E·P· se encontró elevada y la. H.L;.·dent,ro-~e· Í!~-I~-~~'·::'~-~-~~i~~-_::·· 

,-.,,,., ,,,, 
-.- :,-", : :. :~-~ -:: . :· 

R& alteraron. Lo~ entrógeno~ estaban dentro 

toAterona eAtabn diAminuid3. en 0.55 ng/n1~-. 



Foto núm. e. Tubos seminíferos con luz poco evidente, 

revestidos por células de Sertoli. H-E. 400 X. 

Foto mlm. 9. Trompo uterino de aspecto microscópico 

normal H-E. 25 x. 



TABLA NUM. UNO 

¡padlnte. Edad. Motivo dt Talla. Fonolipo. yuiyut~UOI 

Uno 30 a. Turra pelVica. - Femenina. Negativa y 46, XY. 

oos 17 a. 
ria. 

prina- 1.56 m. F--...,. Neqaliva y 46, XY. 

,,.. 26 a. !Con clognáolico do 1.67 m. Femenina. Negativa y 46, XY. 
SFT. 

cuatro 200. 
IO. 

primo- l.70m. Femenino. Necpivo y 46, XY. 

TABLA NUM. DOS 

PDCllnle. - Wc¡l>o ¡vcit¡o púbico y 
axilar Gerita1n externos 

Uia i- deSalOJ<I- corto* Escaso WIYCI 
dos. 

oos ~ cle5aTOICI- corta* ESCXISO """"' dos. 

,.,.. Bien desarrolla- 7 cm. ESCOSO oitoromega!io. oas testrcutos 
daS en labios mayores. 

Cuatro ~ deSorroUa- 5 cm. Escaso ~t~a. Labios tn<l)Om 
dos aspe esaotal. 

•Menos de 5 cm. 



TABLA NUM. TRES 

EXPl.ORACK>N OUIRURGCA TRES CASOS DE SFT Y UNO DE DGM 

Pocllfll• Utero Tro...,,,. Tntícu101 ovarios T'"'10r 

uno No No Con tumor No Pe1vlco 

Dos No No Dos No No 

Tres No No Dos NO No 

QJCJ!ro No Derecha uno. 11~uierdo No No 
nlpofllds co. 



TABLA NUM. CUATRO 

EXMENES DE LABOIUmlRIO • N TRES CASOS CON • .-r Y UN-· ... DE D''•U -· 17-cetonterolcles 17-hlclroxlesterokles Eslróc¡enos Testosterona H.L°! H.E.F. .. 

uno No se erectuó No se efectuó N. e. N. e. N,e. N. •• 

ºº' N N N N N.o. N 

Tl'tl N N N N f f 

OJotro N N N l f ! 

N.e.· no se efectu6 

N- normal en re1acldn 

, ___ } 
j- disminuida 

con el vardn 

*HL - Hormona Luttlrbante 

.. Hf:F- Hormona ElllmUICllltt cltl FollCUIO 

.. ' 

.. , .... , 



TASI.A tu.!. CINCO 
sJ!/' -TErts n ifu 
. 11( U 811LllT(CA 

... -~ ....... -

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

DAlllS s F.1'. ... D G.M. 

lkl 1esTicu10 de oo 10 
GONADAS Dos tnt(culos •. dO mas eslria o 11.mOr 

del otro. 

UTERO No hay. usualmente hay. 

VAGINA corto de 2-5 cm ter- Hoy llen:io """"""l. 
mino .~~tondO de so 
co e1e . 

r.-a.w AXILAR ESCGso o ausente. PUede o no l"IOl>er. 
Y PUBICO 

MAMAS Poco o bien Peco desooolk>las. 
dos 

GENlTALES vuiw. a veces con Mirlo de wlv<l normal 
EXTERNOS Clitoromegalia hOSta escrdto con 

ro10 o asimetricos. 

F<NOTPO Femenino \/Orlo de 9 o cfnor-
mol hOSla omt>i<¡uedOd. 

ic:RC».tAmA SElO • Negativo y 46, xv: Neq:rtivo y mosoicismo 
AL y CARKlT1PO 45, XO/XY o 46. XY. 

ANOMAUAS NO No hoy. No hoy. 
GENITALES 

TES10S'TERONA Normal. Disminuido. 



RES ULTADCS Y COMEMTARICS , 

Laft iaclentes números J, II y 111 fueron diagnosticadas como SPT 

y una de olla9 (I) estuvo asociada a un eemino•a• La paciente nú­

Mero IV rué olaRlficada como DGM preViBllente dlagnóstlcada como 

SPT. Las edades de lu pacientes fiuctuaron entre loe 17 y )O a­

ftas. Todae las pacientes refirieron ausencia de menstruoolón, aun­

que el motivo de la consulta haya sido diferente, IL!IÍ1 la paciente 

nÚl11o I llegó a la connulta por presentar un t1.1nor pélvloo y, la pa­

ciente núm. tII aoudló ya con el diagnóstico de SPT. Si bien es -~ 

cierto que en la actUlllidad, gracias a los recursos diagnósticos 

OOllO la genética, lot1 estudios de la excreción de productos honno­

nalftR en orina, BBi como la blos!nteis y el tnetllbollemo de andró­

geno~, pel'Tlliten diaenoeticos a más temprana edad de pacientes con 

e"te síndrome. sin embargo, la ~ayor{a de ellos ne les reconooe 

doRpuMI de la pubertad ya sea porque la menarca no aparece. por 

desarrollo anómalo de laa aaracterlet1cae eexual.es secundarlas o 

parla presencia de lD1 tU111or teeticular (1,3,6,a.11,13). La talla 

de las pacientes números IJI y IV rué más elevada que la promedio 

en nuestro pe.le. Todas la!1°pa.oienten presentaron fenotipo femenino 

la cromatina sexual era negativa y el carlotipo rué de 46,XY, como 

"ª Reftala en la tabla núm. 1 • Hay varia.a entidades en laa cual99 

la coruttltuclón cromoeómlca 46,XY y la cromatina sexual negativa 

no guardan relación con los genitales externos o con los genitales 



iaternOB• 00110 par ejemplo los 1enitales extenios femeninos aoexia­

tlendo con genitales 1ntemoa IU!lculino o bien taltando estos par­

olalmant• o totalmente (1)). La ausencia de derivados de los oon­

c1·.1oto!I de Woltt, testículos criptorqu{dicos y la tal ta de gani ta­

loJs extenios rauoulinos en el SP'?, se debe a un detecto en 1:1. res­

piesta a los andrÓ@:anos d.rante la •ida retal st1t1ejante a la obser;o.. 

vtda en los adultos (14). Al parecer Wl solo gen es capaz de call!llar 

rlftistencla a los andrÓgenos en loa tcJldos blanco (lJ• La altera­

ción es traa~ltlda por llnea raaten"I•• lo que no se sabe con certe­

za •R al el gen mutante esté ligado al cro~osoma X o bié~ sea un 

~utante autos&aloa do~inante con expresión limitada al !!&Xo mascu­

lino (l,6,l),14). 

Como se puede ver en la tabla n~. dos, las pacientes núraero I y 

IV ten tan laa glandulas maurlaa poco desarrolladaa, las pacientes 

números II y III tenian ntaa glandulas de aspecto nonu.l, bien de_ 

f1&rrollat.la11. t)\ todas l&s p&DienttR la Yagina 1'ui corta y teminaba 

«·n t'ondo de saco ciego, la ••yor midió 1 0111 • La explicación es 

cue no aa desarrolla la rart• superior que depende da los ounduo-

1os de Mllllftr y qua lDt'I genit•lr.t externos son el resultado de la 

1oción nula de 108 andrÓgenos Robre el aeno uroe:enital (2,14). 

l• paciente n\Í!t• Ill pre~entó clitoroaegalla y orlflcio urosenital 

Ílnlco, en la paciente n\ai. IV adesia de clitoromegalia se notó cler_ 

to grado de •irlli1aclón. labloa Yu1Yare1 t'usionado1 de aapacto .. _ 



orotal y la voz grave. Wilkins, en 19SS (1)), cla..~iticó al SPT en 

dos tormas1 completa e incompleta. l:h la forma completa, loe geni-

tales externos corresponden a un~ Mujer nonw.al, la inseneibilidad· 

a los andrógenos testiculaee y de otro origen producen feminización. 

En la tonna incompleta, la irutensibilldad a lon andrÓRenoa es par-

cial, el clítoris ee encuentra crecido, puede advertirse cierta 

tuslón de labio~ vulvareA y grado variable de virlli1ación en la 

pubertad, la voz pueda tornat"fte erave y aparecer vello axilar y pú_ 

blco. Pue4Q haber oririclo urogenital único (1,2,5,l))o De acuerdo 

a eAto, loA pacientes númaroA I y II oe clasltlcar{an en la forma 

completa de SPT y el paoionte número III en la forma incompleta. 

en lao pu.oienten con estados intersexualee con cromatina sexual y 

carlott~o h&Ata aqul aef'mladoe, además de loe datos cl1nlcoe ya 

referidos, ee hace necesario practicar laperatomia (12,14), con 

objeto de resecar el tejido r.onadal o re~tnR de lo~ conductos y 

cl&Aiticar la entidad. 

En Ut tabla número tre~ se pueden obse~ar 109 hallacgos de la ex­

ploración quirúr~ica de nue~tras paciente~, ningúna de ellas tuvo 

útero, ~in embargo, a la ~ciente nÍlnero IV se le identiricó una 

efttructura ovoide del lado izquierdo que correspondió a un test!-

culo por lo que se le catalogó como SPT, por tal motivo se requer1a 

extirpar el testículo contra.lateral pgr lo que 1e le etactuó una 

segunda laparatom!a y solo se identlricó una estructura que recor­

daba a la trompe. uterina, lo rué conrinnado mioroscóplcamante. En 



las pacientes números II y III se identificaron doe testículos en 

cada enrenna, de tonna y tamano nonnal. Ko hubO ovarios ni estruc­

turas aointadas, (éste tél'lllino se refiere a estructuras rudiment~­

riae en forma da banda~ en donde se pueden identificar célulaR --­

germinale~. cordonee Rexualos, tubos eeminireros primitivos, teji­

do que recuorda al estroma ovárico y rentoa mononérricos) (12,15). 

Con estcm dntos ln paciente núm. IV ruó reclasificada, el hecho de 

encentra~ un t8l'tt{culo y no doe, con una trompa uterina contralate_ 

ral lo exclqyo del grupo de SFT. Nuestra paciente no tuvo útero ni 

tampoco ee identiticÓ banda acintada on lado oontralateral del tee­

tioulo, no llena toda:i: la~ características que se describen en el 

cuadro núm. cinco, ein embarRo en 1982 Robboy, publicó una serie 

do 21 pa.cienteA oon rxlM y d~ntro de ellos hay dos pacienteA ~in ú-

tero, doncribi•ndo as! una variante de aeta entidad. Por tal cir--

ounstancia petv1a~oe que nuestro caso corresponda n una variante no 

no dencritn de DGM. Uno de loR pa.cienteA descritos por Robboy te-­

nia dos teAt{culos hlpoplásico~ y el otro paciente tenia un pequeHo 

eonadoblaAtOma bila±Pral, ambos Ain útero. Un solo testículo solo 

puede inhibir el desarrollo mulleriano de su miAmo lado psro no el 

del lado opueato, sin embargo· puede·producir suficiente testoRtero::. 

na para manculinizar los gonitaleft externos (16). 

La9 ftfttructuras aeintadll! con el tiempo pueden hiallnizaree y ~ibro_ 

Raree, (12, 15), probab}Q!llente A~ lo que sucedió con nue9tro pacten• 

tA, a p~sar de que A~ hicieron múltiples secciones, en bunqueda dA 



vestiglos de cintllla, no se identificaron. Dl la paciente núm:. I 

se encontró W1 tumor pélvico el cual ~lcroscPiclllftente correupundiP 

a W1 ftmlnóma. A\.D'lque no contamos con la pieza quirúrgica que se r°'" 

torió como •quiete de ovario•, extirpado 17 anos antes, queda la 

duda Al lo reBecado tué real•ente el ovario, testículo o bien una 

ointilla. Loe datoe que t11t•o1 para apo7ar el diagnóetico de SP'f 

7 no 11 d1 DOM (T1r tabla olnoo). •uchal vec11 un tmor qu• •• orl­

cina •n mw. Ntructu.ra aclnt&da o •n un testículo hlpoplÚloo, eon 

e18Utuldoe o .. plotuonto por ol t111or nllpo (17), oln •b&rgo, 

º°"º 11 pu9d.e COnBta\ar •lcro106pto .. •nte ee ld•ntltlcaron numero­

"'* conductos aeMinfferos en la pieza. Tenemos el antecedente de , 

que la paciente también refirió que don tlos maternas tenian au­

sencia de vello axilar y púbico. Las pacientes con SF'l' tienen una 

incidencia más elevada que la población general para pre8entar neo­

plasias malignas. En lo que ha surgido W1 desacuerdo es en la inci­

dencia, mientras las primeras publicaclonea mencionan una inciden­

cia más elevada, de 8.5" hasta el 22" en loa pacientes con máe de 

)O aftas, recient9mente otros autores (4, 18), notifican una inciden­

cia Menor aproxt.aadu•nte 4e J·6" • Poslbl•ente esto l!!le debe a que 

en la actualidad Re conoce tú.ft sobre el ft{ndrome, a que también en 

lol!!I hoapltalett hay una colaboración entre la detección clinica y 

eRtudlo genético. 



D• loa lnfon1ea dlaponible!'I en la literatura •• mencionan ocho ca­

so• de SP't' aeociado con eeminoma y agregando el nuestro eumarlan 

nurre caeos con esta aaooiación en especial, lo que demuestra lo. 

poco común del cuadro. Al parecer, la flituación anómala de los tes­

t!oulo!'I e" el tactor máe importante para el desarrollo de tU111or ma­

ligno, tal COlllO sucede en la criptorqu{des. 

En la tabla n\aero cuatro se puede ver que las tree pacientes de 

lM cualn !te determinaron l? .. ceto y lo!'I 17 .. hidroxiesteroiden, tu­

Yieron oitrae nornl&lee, oon esto ee excluye que haya una alteración 

en la biosintesie y en el ~etabollsmo.de loR andrÓgenoe (19)• Los 

estrógenos estuvieron en límites normales en lae tres pacientes 

ooinoidiendo con la opinión de que los estrógenos "ª encuentran 

nomale11 en laR 'Pi1Clentee con SPT conio Aucedió en loR cano!'! II y 

III de eRte trabajo (l,6,11,20,21). ta testosterona se encontró 

dil'lminuidad en la paciente núm. IV con citraR semejantes a las que 

corres~onden a un testlculo infantil. En las pe.cientes números II 

y III. la tentosterona rué nonnal como era de esperat"l'lle en caeoR 

de S Pr. La hormona eAtimulante del tollculo er1tuvo elevada en la.a 

pacientes números III y IV y tué nonnal en el caao número 11. La 

hormona lutoinizante estaba elevada· en-188 pacientes números Ilt 

y IV. La hontana tol!culo estintulante ee encuentra aumentada en 

c&!los de DOM (22, 2)). 

DlYeraar1 hipótesis so han formulado para explicar la interterencia 



de la acción de los andróe;enos, las de mayor aoeptaoión1 dece que 

existe una alteración en la globulina tijadora sexual de la sangre, 

detectoR de tijaoión a nivel c!topl&emico T nuclear o cromoRÓmico 

(1). Podemos concluir que ea necesario mayor invetigación en las 

paoienteR con anouliae del desarrollo eexual para una •ejor oom .. 

prensión de lOfl fenómenos imbricados hasta ho~ poco conooldos de 

la dlterenciaclón sexual norubl. Por otra parte, en los casos in­

tel'lleXualea de ditlcil diagnóstico es necesario practicar lapa.ro­

tomla y búsqueda exhaustiva de estructuras genitalea internas con 

eatudio anatomopatol6gloo para claitloar la entidad. 

RBSUNEft 

Se tntonna.n tres pacientes con síndrome de 1"e11intzación testicular, 

doft de las p11cientM1 t"ueron claftificadas de tonaa completa, una de 

ellas, paciente de 17 aftoe de edad y de )O aftos respectivamente, 

una de ellaa deeanollo Wl e•inoru. La tercer paciente de 26 af'loa, 

rué oat.logada 00110 ronu. incompleta de este SJndro111e. 

Se da a conocer una cuarta paciente de 20 af'loe de edad, de dificil 

dlqnóatico, iniciahente diagnosticada c0110 un un Sfndrorn• de te­

~1n11aotón testicular, reclasificada posteriormente co•o una Tari&n­

te no descrita de Disgenesis gonadal at.xta. 
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