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INTRODUCCION

Los individuos afectos por el sindrome de femi-
nizacion testicular (también denominado insensibili-
dad androgénica o sindrome de Morris) se caracteri-
zan por tener un fenotipo femenino y unas gonadas
y sexo cromosOmico masculino. Este sindrome es
debido a una resistencia de los tejidos periféricos a
la accién androgénica y fue descrito por primera
vez por Morris en 1953?.

Las pacientes con sindrome de Morris presentan
un riesgo de malignizacién de la génada disgenética
y por ello estd indicada su exerésis quirdrgica®.

El tratamiento quirtrgico tradicional se realiza via
laparotémica, aunque los recientes avances en la
cirugia endoscépica han permitido que la gonadec-
tomia sea posible via endoscépica. Describimos un
caso en el que se practic6 gonadectomia laparoscé-
pica en una paciente con sindrome de Morris.

CASO CLINICO

Paciente de 18 afios remitida a nuestro centro
para estudio de amenorrea primaria. Refiere la extir-
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pacion de hernias inguinales bilaterales en el primer
afio de vida, sin otros antecedentes patoldgicos de
interés. La exploracion fisica revela un fenotipo fe-
menino normal, una talla de 1,73 m y un peso de
51,7 kg. Presenta un desarrollo mamario acorde con
su edad, asi como genitales externos femeninos nor-
males, excepto por la escasa presencia de vello pu-
bico y vulvar. Se evidencia una vagina permeable.
No se consigue la palpacién del cérvix, ttero o ane-
jos. No se objetiva la presencia de masas inguinales
o labiales. Las determinaciones hormonales informan
de unos niveles de gonadotrofinas elevados de LH
(20 UI/l) y normales para la FSH (5,8 Ul/). El valor
de la testosterona aparece elevado (492 ng/ml), den-
tro de los valores considerados normales en el sexo
masculino. La realizacién de una ecografia abdomi-
nal confirma la ausencia de ttero y anejos. El estu-
dio citogenético revel6 un cariotipo normal XY.
Con estos datos se realizd el diagnostico de sin-
drome de insensibilidad androgénica o de feminiza-
cion testicular. Con el fin de determinar la localiza-
cion de las goénadas se realiz6 una RMN. En la
exploracién no se observaron restos gonadales en la
region pelviana ni en el conducto inguinal. Se deci-
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dié, previo consentimiento informado de la pa-
ciente, la realizaciéon de una laparoscopia explora-
dora para la reseccién de las probables génadas in-
traabdominales.

En la laparoscopia se visualiz6 la cavidad pélvica
con ausencia de genitales internos femeninos. A ni-
vel de ambos canales inguinales se observaron dos
estructuras retroperitoneales de 4 por 4 cm de dia-
metro, compatibles con testiculos. Se identificaron
los pediculos vasculares que irrigan ambas estructuras
y se procedié a su coagulacién con cauterio bipolar,
finalizando posteriormente la liberaciéon de las gona-
das del tejido subyacente mediante coagulacién bipo-
lar y tijera endoscépica. Ambas estructuras son extrai-
das por el orificio de puncién del trocar de 10 mm
bajo vision directa. Se comprueba la hemostasia del
lecho residual.

La paciente presenté un curso postoperatorio fa-
vorable y fue dada de alta en 24 horas. En el post-
operatorio inmediato inici6 terapia estrogénica susti-
tutoria para evitar los posible efectos secundarios a
la intervencién como sofocos y prevenir la patologia
Osea.

El estudio anatomopatolégico posterior confirmé
que ambas piezas quirtrgicas presentaban una es-
tructura de tdbulos seminiferos inmaduros, desta-
cando una importante hiperplasia difusa de células
de Leydig, como es caracteristico en los testes afec-
tados por este sindrome. Asimismo se descarté ma-
lignidad en los miltiples cortes seriados realizados
en ambos testiculos.

DISCUSION

El sindrome de insensibilidad androgénica es un
grupo heterogéneo de trastornos del fenotipo sexual
que conduce a pseudohermafroditas masculinos'.
La alteracién bioldgica esencial es el fallo de los ge-
nitales externos en responder a los andrégenos pro-
ducidos por el testiculo fetal, el cual se desarrolla a
partir de las células germinales bajo la influencia de
cromosoma Y. Debido a la falta de respuesta hor-
monal, los genitales externos no se masculinizan y
contintan su desarrollo hacia fenotipo femenino.
Por otro lado, los genitales internos, ttero, trompas,
cérvix, tercio superior de la vagina (cuyo origen em-
briolégico es el conducto de Miiller) responden al
factor inhibidor miilleriano (FIM)®®. No se desarrolla
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el aparato genital interno, quedando los testiculos
en el conducto inguinal, lo que facilita el desarrollo
de hernias inguinales, o en los labios mayores acom-
pafiados de rudimentos wolffianos”. En nuestro
caso la paciente presentaba un fenotipo femenino
normal con ausencia de genitales internos, compro-
bado mediante ecografia y RMN. A destacar el ante-
cedente de hernia inguinal bilateral, muy frecuente
en este tipo de pacientes.

El sindrome de Morris es la causa més frecuente
de pseudohermafroditismo masculino y la tercera
causa de amenorrea primaria (después de la disge-
nesia gonadal y ausencia congénita de vagina) y es
el responsable, aproximadamente, del 10% de los
casos™.

La secuela més grave del sindrome de feminiza-
cion testicular es el desarrollo de tumores de la cé-
lula germinal en la génada disgenética®. El més fre-
cuente es el gonadoblastoma, pero el disgerminoma
y otros tumores malignos de la célula germinal se
presentan frecuentemente asociados con gonado-
blastomas'®. La prevalencia de tumores es del 3,6%
a los 25 afios y del 33% a los 50 afios”). Asi, a dife-
rencia de otros tipos de disgenesias gonadales con
cromosoma Y, el riesgo de transformacién maligna
prepuberal es menor del 4%. Por ello, la extirpa-
cion quirdrgica de las gonadas en pacientes con fe-
minizacién testicular debe aplazarse hasta después
de la pubertad para permitir la produccién endé-
gena hormonal y facilitar el desarrollo sexual secun-
dario®. La paciente, en nuestro caso, consulté a los
18 afios. Cuando se diagnostic6 el sindrome de Mo-
rris no se demord la intervencion, ya que la dife-
renciacion sexual habia sido completada satisfacto-
riamente.

Las gonadas pueden encontrarse en cualquier
punto del trayecto de descenso de los testes. La lo-
calizacion precisa de las goénadas no es facil antes de
la intervencién. Los métodos diagnésticos maés fre-
cuentemente utilizados son la ecografia, RMN y TAC.
En los casos descritos en la literatura los resultados
suelen ser negativos“'?. S6lo en dos casos""'? la
utilizaciéon de la ecografia y TAC, respectivamente,
consiguieron la visualizaciéon de las génadas. Noso-
tros practicamos una RMN, pero sin ningtn resul-
tado positivo.

Cuando se encuentran en el canal inguinal o en
los labios mayores, una excisién extraperitoneal
puede ser suficiente. Si las gonadas se hallan intra-
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abdominalmente, el tratamiento tradicional es la la-
parotomia exploradora®. Hay autores, sin embargo,
que abogan por un tratamiento quirdrgico en dos
tiempos: laparoscopia exploradora mds biopsia y
subsiguiente laparotomia mds excision™®. Obianwu
et al® sostienen que ya que el diagnéstico de femi-
nizacion testicular puede realizarse basidndose en el
cariotipo y las determinaciones hormonales, la ciru-
gla laparoscépica es un método alternativo posible.
El desarrollo de nuevas técnicas e instrumentos en la
cirugia endoscépica permite la practica de procedi-
mientos ginecoldégicos cada vez mas sofisticados. La
cirugia endoscépica presenta claras ventajas sobre la
laparotomia cldsica: recuperacién rdpida, minima
pérdida sanguinea, estancia hospitalaria mas corta y
menor trauma psicolégico. Todo ello aboga hacia la
cirugia endoscépica como una alternativa valida a la
laparotomia.

Nosotros describimos un caso en el que la lapa-
roscopia fue un tratamiento seguro, simple y efec-
tivo en una paciente con insensibilidad androgénica.
El abordaje laparoscépico permitié6 una rapida recu-

peraciéon de la paciente. La localizacién gonadal no
fue sencilla, ya que se hallaban intrainguinalmente,
aunque hay autores® que opinan que el abordaje la-
paroscopico facilita la visualizacion de la cavidad
pélvica y abdominal. La leve descompresion produ-
cida durante el acto quirtrgico al retirar los trocares
laterales facilité la localizacién intrainguinal de las
gonadas. A continuacién se procedi6é a la diseccion
de las mismas. La extirpacién fue completa, como
evidenciaron los controles hormonales realizados
posteriormente a la paciente. No se conoce la re-
percusion que puede tener la disecciéon amplia del
trayecto inguinal por via endoscépica. Algunos auto-
res creen apreciar un indice de hernias inguinales
mas elevado en estas pacientes. De cualquier modo
no existen estudios rigurosos al respecto”.

En la basqueda realizada en la literatura hemos
encontrado solamente 23 casos de sindrome de in-
sensibilidad androgénica tratados por laparoscopia.
Sin embargo, seglin nuestro criterio, la laparoscopia
mas gonadectomia bilateral debe ser considerada
como tratamiento de eleccién en todos estos casos.
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