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Resolucion del caso iconografico

Caso Iconografico nimero 9: Hipospadias severo

Illustrative case study Number 9: severe hyposapdias

Miriam Munoz, Maria Angeles Rodriguez, Ana Muiioz* y Jorge Ruiz

Departamento Obstetricia, Ginecologia y Reproduccion, Instituto Universitario Dexeus, Barcelona, Espaiia

Caso y diagnéstico

Mujer de 31 anos con antecedentes obstétricos 0.0.1.0. Gesta-
cién espontanea. Se realiza el primer control ecografico a las
8,1 semanas. La ecografia a las 12 semanas resulta normal y
con cribado de aneuploidias de riesgo bajo. En la ecografia a
las 20 semanas se obsevan genitales externos de morfologia
femenina. La ecografia a las 32,3 semanas muestra genitales
externos ambiguos y peso fetal estimado de 1.565g (p3). Se
realiz6 una amniocentesis a las 33,1 semanas que demostrd
un cariotipo normal 46,XY. El microarray cGH resulté normal.

Evolucién

La secuencia de crecimiento fetal fue siempre en percentil 3. A
las 37 semanas se decidié induccién médica por estudio hemo-
dindmico alterado (indice cerebro placentario alterado, perfil
biofisico prepatolégico) y CIR. El parto se realizé mediante ven-
tosa obstétrica. El peso fue de 2.230 g, con un Apgar de 9/10 y
PH correctos. Presenté 5-6 vueltas de corddn y 2 nudos verda-
deros.

En la exploracién al nacimiento, se observaron ambos
testiculos en la bolsa escrotal, pene de pequefio tamano y
meato uretral en periné (hipospadias perineal). Las analiticas
hormonales fueron normales (eje tiroidal [hormona tiroi-
dea/hormona tiroestimulante], suprarrenal [cortisol, hormona
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adrenocorticotropa, TST, deshidroepiandrosterona, andros-
tendiona, renina, aldosterona y 17-OH progesterona] y
gonadal [hormona luteinizante, hormona foliculoestimu-
lante]).

La cardiopatia (comunicacién interventricular [CIV] apical)
se confirma en el ecocardiograma posnatal, sin otros hallazgos
adicionales.

La evolucién se muestra en las Figuras 1-6.

Diagnéstico

Hipospadias perineal o en la unién penoescrotal (proximal) y
CIV apical.

Comentarios

La deteccién prenatal de genitales ambiguos plantea el diag-
néstico diferencial entre diversas entidades. La ambigiiedad
de genitales en la etapa neonatal debe considerarse como una
urgencia, debe descartarse hiperplasia suprarrenal congénita,
ya que esta entidad requiere un tratamiento inmediato. El
resto de entidades no representan riesgo inmediato de mor-
bilidad, pero es importante realizar la asignacién sexual y la
correccién quirdrgica lo mas pronto posible.

El estudio del cariotipo y de la deteccién del gen SRY
(gen de la region del brazo corto del cromosoma Y [Yp11.3]
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Figura 1 - Imagen a las 20 semanas. Genitales de Figura 4 - Ecocardiograma prenatal: comunicacién
morfologia femenina. interventricular muscular apical pequena.
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Figura 5 - Grafico que muestra la secuencia de crecimiento
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Figura 3 - Imagen a las 32,3 semanas. Se observan testes Figura 6 - Genitales externos del recién nacido. Ambos
en los pliegues escrotales. testiculos en la bolsa escrotal, pene de pequefio tamaiio y
meato uretral en periné.
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determinante del sexo) es el primer paso a considerar en el
estudio de esta enfermedad.

Clasificacién de ambigliedad de genitales: a) alteraciones
del sexo gonadal o de la determinacién sexual; b) alteracio-
nes del sexo fenotipico o seudohermafroditismos, y c) formas
no clasificadas de diferenciacién sexual anormal (hipospadias,
genitales ambiguos en 46 XY con anomalias congénitas mul-
tiples y sindrome de Rokitansky-Kiister).

En nuestro caso, un cariotipo femenino nos hubiera orien-
tado hacia una virilizacién de genitales externos, siendo la
causa principal una hiperplasia suprarrenal congénita por
déficit de 21-OH. Un cariotipo 46, XY, SRY+, lo orientamos hacia
un hipospadias grave.

La asociacién del hipospadias cardiopatia y CIR nos hizo
sospechar un sindrome genético, que posteriormente no se
confirmé.

El recién nacido tenia varias vueltas de cordén y dos nudos
verdaderos, hecho que podria ser la causa de la restriccién de

crecimiento intrauterino. También es frecuente la asociacién
de CIR e hipospadias.

El hipospadias es una enfermedad congénita de pronés-
tico favorable. El meato o apertura de la uretra se encuentra
en la cara ventral del pene. En general incluye la asociacién
de tres anomalias anatémicas del pene: apertura anormal del
meato uretral, curvatura ventral del pene y distribucién anor-
mal del prepucio formando una especie de capucha en el dorso
del pene. Las caracteristicas indicativas de hipospadias se han
descrito mediante ecografia (Meizner et al, 2002).

El nivel de gravedad de esta enfermedad depende de la
localizacién del meato uretral. La forma mas leve y la mas
comun es el hipospadias distal (80-85%). Las formas maés
graves (5-10%) son las proximales (perineales o en la unién
penoescrotal).

Su tratamiento correctivo es quirtrgico (nimero variable
de intervenciones segun la gravedad), realizdndose la primera
alos 6 y los 15 meses.
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