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Resumen
Introducción: Los síndromes de intersexo o ambigüedad sexual constituyen dentro de la cirugía 

pediátrica un problema complejo y en muchas ocasiones es una urgencia que hay que resolver en la 
etapa neonatal, sin embargo, en algunos grupos el diagnóstico se realiza en la adolescencia o durante 
la etapa adulta. 

Los desórdenes de intersexo se dividen en cuatro grandes grupos y es raro que el intersexo se pre-
sente como un pseudohemafroditismo masculino, en donde se observan genitales externos femeninos 
con gónadas masculinas así como derivados del conducto mulleriano ausentes o rudimentarios.

Caso Clínico: Se presenta el caso clínico de una adolescente de 12 años de edad con diagnóstico de 
Síndrome de Insensibilidad a los Andrógenos, como hallazgos durante una plastía inguinal. 

Ingresa con diagnóstico de Hernia Inguinal derecha, abordaje por laparoscopia encontrando un 
anillo inguinal profundo cerrado sin presencia de saco herniario; se decide realizar abordaje inguinal, 
encontrándose como hallazgo testículo de características y tamaño adecuadas para la edad en canal 
inguinal.

Posteriormente se realiza nueva exploración laparoscópica, encontrando ausencia de útero y estruc-
tura que aparenta ser ovario izquierdo, a la cual se le toma biopsia que reporta tejido testicular.

Caso Clínico
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Discusión: Los trastornos de diferenciación sexual o de intersexo requieren una valoración multi-
disciplinaria para la asignación sexual, ya que de ello dependerá la vida futura del paciente, tanto en 
su funcionalidad, papel social, así como la posibilidad de reproducción. 

El intersexo no produce un problema de identidad sexual en el paciente, ya que tienen un sexo 
asumido (varón o mujer) que para él no ofrece dudas y no representa un problema psicológico, debido 
a que el paciente no tiene la percepción de pertenecer a un tercer sexo. 

El Cirujano Pediátra ante esta situación deberá iniciar un estudio  multidisciplinario sin el obje-
tivo de determinar el sexo verdadero del paciente y su rol directo será el de realizar gonadectomía y 
vaginoplastia.

Palabras Clave: Intersexo; Pseudohermafroditismo; Síndrome de insensibilidad a los andrógenos; 
Vaginoplastia; Feminización testicular.

Infrequent finding in inguinal hernia
Male pseudohermaphroditism. Case report

Abstract
Introduction: intersex syndromes constitute or sexual ambiguity in pediatric surgery a complex 

problem and often is an emergency that must be resolved in the neonatal period, however, some 
groups are diagnosed in adolescence or during adulthood.

Intersex disorders are divided into four groups and it is rare that the intersex pseudohemafroditis-
mo is presented as a male, where female external genitalia were observed in male gonads and Mul-
lerian duct derivatives are absent or rudimentary.

Case report: We report a case of a teenage girl 12 years of age diagnosed with Syndrome Androgen 
Insensitivity as a finding during an inguinal hernia.

He was admitted with a diagnosis of right inguinal hernia, laparoscopic approach to finding a 
closed deep inguinal ring without the presence of hernia sac, it was decided to perform inguinal ap-
proach, finding as a finding testicular characteristics and age-appropriate size in the inguinal canal.

Subsequently new laparoscopic exploration is done by finding absence of uterus and ovary struc-
ture appears to be left, at which it takes testicular tissue biopsy reports.

Discussion: Disorders of sexual differentiation or intersex require a multidisciplinary assessment 
for sex assignment, since it depends on the patient’s future life, both in its function, social role, and 
the possibility of reproduction.

The intersex is not a problem of sexual identity in the patient, as they have assumed a sex (male or 
female) that he is not in doubt and not a psychological problem, because the patient has no percep-
tion of belonging to a third sex.

Pediatric surgeon in this situation should begin without a multidisciplinary study aimed at deter-
mining the true sex of the patient and direct role will be to perform gonadectomy and vaginoplasty.

 Index words: Intersex; pseudohermaphroditism; Syndrome Androgen insensitivity; Vaginoplasty; 
Testicular feminization.
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Introducción:
Los genitales ambiguos en la edad pediátrica 

constituyen un raro pero importante grupo de 
enfermedades. En muchos casos, es preciso que 
la causa sea identificada lo más pronto posible, 
para asignar el sexo definitivo, ya que el retar-

do en el diagnóstico puede resultar en muerte 
temprana debido a un desorden metabólico no 
corregido, en la aparición inapropiada de cam-
bios sexuales secundarios en la pubertad o en la 
degeneración maligna de las gónadas. 
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La evaluación de estos pacientes debe llevar-
se a cabo por un grupo multidisciplinarios de 
médicos y el objetivo de esta no es determinar 
el sexo verdadero.

Los desórdenes de intersexo son la conse-
cuencia de un medio hormonal anormal en un 
feto en desarrollo, en algunos casos puede tener 
su origen debido a alguna alteración cromosó-
mica o del material genético; en otros, la falla 
puede estar en las gónadas mismas o en los órga-
nos blanco de las hormonas que ellos producen. 

Otras son causadas por una concentración 
anormal de hormonas producidas por la glán-
dula adrenal fetal o transmitidas de la madre.1

 Los desórdenes se dividen en cuatro gran-
des grupos, los cuales se basan en la histología 
gonadal:

1. Pseudohermafroditismo femenino: pre-
senta ovarios histológicamente normales, con 
cariotipo 46 XX y los genitales externos mues-
tran un grado variable de virilización (hiper-
plasia suprarrenal congénita).

2. Hermafroditismo verdadero: presentan te-
jido testicular y ovárico, el cariotipo y la apa-
riencia de los genitales externos son variables.

3. Pseudohermafroditismo masculino: pre-
sentan testículos histológicamente normales, 
con cariotipo 46 XY y los genitales externos 
muestran falla de masculinización.

4. Gónadas disgenéticas: las gónadas están 
histológicamente desordenadas, la apariencia 
externa de los genitales y el cariotipo es va-
riables, pero frecuentemente muestran mosai-
cismo con líneas XY y XO. 

El pseudohemafroditismo masculino incluye 
una serie de entidades clínico-patológicas cuya 
característica común es la de presentar sexos 
genéticos y gonadal masculinos, mientras que 
el sexo genital puede ser desde femenino hasta 
cualquier grado de ambigüedad sexual. 

Lo más frecuente encontrado de este desor-
den son varios síndromes de insensibilidad de 
andrógenos.

 A) Resistencia a la acción de la hormona 
gonadotropina coriónica (hGC): 

En donde no existe respuesta a la acción de 
la hGC y la hormona Luteinizante. Se produce 
un fallo en la diferenciación sexual fetal, en la 
que las células de Leydig por acción de la hGC 
tendría que producir testosterona. 

Estos niños sin embargo, presentan diferen-
ciación sexual ya que existe cierta independencia 
en la secreción de gonadotropinas hipofisiarias 

durante el crecimiento fetal. Existe ambigüedad 
sexual; son varones pero con aparato genital 
femenino.

B) Secreción de la hormona antimulleriana: 
Presenta defectos hereditarios, déficit de 

P450, 3 beta-hidroxigenasa. 
Son individuos con sexo gonadal y genéti-

co masculino XY que muestran defectos de la 
virilización y que puede oscilar desde un hi-
pospadias a una feminización casi total. En la 
pubertad puede adoptar un aspecto típicamente 
masculino, femenino o ambiguo.2

C)  Síndrome de insensibi l idad a los 
andrógenos:

Es la primer causa de pseudohermafroditis-
mo masculino, muestra un sexo genéticamente 
masculino 46XY normal y testículos bilaterales 
no obstante sus genitales son generalmente fe-
meninos o ambiguos.

Representa un 15 a 20% de los estados 
intersexuales.

Puede ser completa (síndrome de Morrison) 
en un 90% o incompleta (síndrome de Rei-
fenstein) en un 10%.3

Existe un déficit en la secreción de testoste-
rona debido a:

- Disgenesia testicular
- Secreción de la hormona mulleriana
- No respuesta de los tejidos periféricos a la 

testosterona
- Deficiencia de los mecanismos de conver-

sión de testosterona a dihidrotestosterona.2

Feminización testicular completa (Síndro-
me de Morrison).

Es la forma más común de pseudohermafro-
ditismo masculino, la incidencia es de 1 en 20 
000 a 1 en 64 000 nacidos vivos y se asocia de 
1 a 2 % con hernia inguinal en niñas en algunas 
series y otras refieren hasta del 50%. 

Están alterados los receptores androgénicos, 
son individuos con sexo gonadal, cromosómico 
y genitales internos masculinos, con caracteres 
sexuales secundarios femeninos: 4 y 5

- los labios vaginales y el clítoris son 
normales

- la vagina esta ausente o termina en fondo 
de saco ciego

- el desarrollo mamario es normal
- los testículos se pueden encontrar en 

abdomen, canal inguinal o labios mayores.4

Se ha estimado que la frecuencia de tumores 
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malignos testiculares es de un 5 a un 10% para 
todas las edades y después de los 50 años supera 
el 30%.6,3

Por el riesgo que estos pacientes tienen de 
desarrollar una neoplasia testicular se recomien-
da la orquiectomía en la pubertad, ya que la 
madurez se alcanza mediante esta fuente este-
roidea endógena. 4

Feminización testicular incompleta (sín-
drome de Reifenstein).

Se presenta por anomalías del receptor cito-
sólico de los andrógenos o por déficit de la 5-al-
fa-reductasa. Presenta un fenotipo predominan-
temente masculino con defectos variables de la 
virilización, hipospadias, escroto bífido, micro-
falo, seudovagina, testículos criptorquídicos, gi-
necomastia, vello axilar y pubiano ginecoide y 
vello facial ausente o escaso.2

Los trastornos de diferenciación sexual 
siempre han sido un reto médico que requie-
re valoración multidisciplinaria para la asigna-
ción sexual de los pacientes, ya que de ello 
dependerá la vida futura de éstos, tanto en 
su funcionalidad, papel social como posibi-
lidad de reproducción.

La asignación deberá realizarse lo más pronto 
posible en conjunto con los padres, para evitar 
traumas emocionales en la familia y el propio 
paciente. 

Se han propuesto diferentes técnicas qui-
rúrgicas y no quirúrgicas para estos pacientes: 
clitoroplastia, introitoplastia, reconstrucción 
del seno urogenital, reconstrucción de vagina, 
plastia de hipospadias, orquidopexia, orquiec-
tomía y gonadectomía entre otras ya sea en 
forma abierta o por laparoscopia, dilataciones 
vaginales.7-8

La reconstrucción vaginal es un reto para el 
cirujano pediatra teniendo como objetivos fun-
damentales:

- Ofrecer solución a la ausencia total o par-
cial vaginal en un solo tiempo quirúrgico.

- Reconstruir una neovagina con un ángu-
lo de inclinación fisiológico y natural para la 
relación sexual.

- Conseguir características deseables como 
sensibilidad, distensibilidad y elasticidad.

- Minimizar la morbilidad de las zonas do-
nantes de los tejidos utilizados en la reconstruc-
ción

- Evitar necesidad de uso continuo de mol-
des, obturadores o dilatadores.

Existen los siguientes procedimientos re-

constructivos.
- Métodos no quirúrgicos: Técnica de 

Franck que consiste en la formación de la 
neovagina mediante aplicación de presión re-
petida en el espacio entre la uretra y el recto 
utilizando dilatadores de calibres graduados. 

- Métodos quirúrgicos que utilizan injerto 
libre de tejidos: Consiste en conseguir median-
te injertos de tejidos, un revestimiento adecua-
do para una cavidad rectovesical, mediante el 
empleo de injertos de piel de espesor parcial o 
total.

- Otros injertos libres: como transferencia 
de amnios, de peritoneo, injertos de vejiga uri-
naria, injertos libres de mucosa-muscular in-
testinal.

- Transplante de mucosa vaginal madre-
hija.

- Transplante de células epiteliales vaginales.
- Colgajos locales mucocutáneos: Estas téc-

nicas se basan en combinar la disección del es-
pacio rectovesical y revestimiento interno con 
colgajos mucocutáneos locales de los labios 
menores o de los mayores.

- Colgajos Fasciocutáneos: 
Colgajo de Malaga: Colgajo vulvoperineal 

basados en las ramas terminales del pedículo 
neurovascular perineal superficial.

Colgajo Singapore: Colgajo fasciocutáneo 
muslo-pudendo neurovascular, basado en la 
arteria labial posterior.

- Colgajos miocutáneos: Poco utilizados 
- Colgajos libres micorvascularizados. Col-

gajo libre escapular.
- Colgajos Omentales
Sin embargo todas estas técnicas muestran 

múltiples variantes y deben aplicarse no solo 
de acuerdo a la experiencia quirúrgica del ci-
rujano si no también al estado clínico y 
emocional del paciente.8-10,13

Caso Clínico
Adolescente de 12 años que consulta por 

presentar tumoración en región inguinal de-
recha. No presenta antecedentes mórbidos de 
importancia.

Se ingresa con diagnóstico de hernia 
inguinal derecha, programada para plastia 
inguinal derecha por laparoscopia. 

Durante el trasnoperatorio se encuentra 
anillo inguinal profundo cerrado, sin presen-
cia de saco herniario; se decide realizar abor-
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daje inguinal por presencia de tumoración en 
región inguinal a la palpación, encontrándose 
como hallazgo testículo de características y ta-
maño adecuadas para la edad, en canal inguinal.

Posteriormente se realiza exploración la-
paroscópica, encontrando ausencia de útero y 
estructura que aparenta ser ovario izquierdo, a 
la cual se le toma biopsia que reporta tejido tes-
ticular.

Examen Físico:
- Caracteres sexuales secundarios:
- Mamas Tanner II
- Abdomen con vello fino en línea media in-

fraumbilical.
- Vello pubiano Tanner I
- Genitales externos: labios mayores y meno-

res normales
- Orificio uretral presente, introito vaginal 

presente.
- Himen de características normales.
- Ano de aspecto normal
Laboratorios:
 BH normal
Pruebas de coagulación normales
Perfil Hormonal:
 Hormona Gonadotropina:
 LH: 22 mlU/ml 
 FSH: 54.4 mlU/ml
 Testosterona: 5.5 ng/ml
 Androsterona: 2.1 ng/ml
 17 Hidroxiprogesterona: 1 ng/ml
Laparoscopia:
 Apariencia de anexo izquierdo unido con un 

cordón fibroso
 No se observa útero.
Patología:
 Pieza quirúrgica: Testículo en etapa prepu-

beral con hiperplasia de  células de Leydig, 
con cordón espermático y epidídimo sin altera-
ción histológica. 

 Biopsia: Corresponde a tejido testicular. 

Discusión
 Los trastornos de diferenciación sexual 

siempre representan un verdadero desafío para 
el médico que debe enfrentarlas, esto se debe 

a múltiples factores: demandan una adecuada 
comprensión del desarrollo embriológico nor-
mal del aparto genital.

Abarcan una amplia gama de diagnósticos 
diferenciales, exigen un conocimiento sólido 
de las distintas técnicas correctoras necesario 
para decidir certeramente aquella más apta para 
cada caso en particular y por último conlleva un 
fuerte impacto emocional y psicológico para el 
paciente y su entorno, cuyo manejo apropiado 
es fundamental para el éxito final del tratamiento 
final. 

El Síndrome de insensibilidad a los andró-
genos constituye la primera causa de pseudo-
hermafroditismo masculino.

El diagnóstico de esta entidad es excepcio-
nal antes de la pubertad, muestran un feno-
tipo femenino al nacer, lo cual hace que sean 
registrados como mujeres y criadas como tal; 
por lo tanto presentan un sexo social y psico-
lógico femenino.

Es más frecuentemente diagnosticado por el 
endocrinólogo o el ginecólogo por amenorrea 
primaria o infertilidad; es raro que sea diagnos-
ticado como otra causa, por ejemplo como una 
masa inguinal. 

Este síndrome necesita un seguimiento a lar-
go tiempo. 

El Cirujano Pediatra ante esta situación de-
berá iniciar un estudio multidisciplinario sin 
el objetivo de determinar el sexo verdadero del 
paciente y su rol directo será el de realizar 
gonadectomía y vaginoplastia.

Para la vaginoplastia se han propuesto múl-
tiples procedimientos quirúrgicos y no quirúr-
gicos para su tratamiento, desde la dilatación 
vaginal hasta la creación de una neovagina con 
diferentes tejidos ya sea de forma abierta o la-
paroscópica. 

La elección del método quirúrgico depende 
de la experiencia del cirujano y de la decisión y 
motivación del paciente y su familia. 

Hay que tener en cuenta siempre el sexo psi-
cológico procurando la corrección en el sentido 
en que el paciente tenga mejores posibilidades 
de desarrollarse en su ámbito social, después es 
importante considerar la posibilidad de tener 
relaciones sexuales satisfactorias y en tercer lu-
gar intentar salvaguardar la fertilidad si esta es 
posible. 

Hallazgo poco frecuente en Plastia Inguinal
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