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Buenos resultados empleando |a técnica de Passerini
en pseudoher mafroditismos femeninos
con virilizacion severa
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REsuMEN: En los pseudohermafroditismos femeninos derivados de
la hiperplasia suprarrenal congenita (HSC), algunos casos presentan
un grado de virilizacion muy severa. En éstos|a desembocadura de la
vaginaen lauretraes muy ata, por encimadel esfinter externo uretral.
Existen multiples técnicas quirtrgicas para solucionar este problema.
En el presente articulo se expone la experiencia de nuestro grupo uti-
lizando |a técnica descrita por Passerini en 1989.

Nueve nifias con HSC y virilizacién extrema (grados 1V y V de Prader)
han sido intervenidas con esta técnica. La edad en el momento delain-
tervencion oscila entre los 9 meses y los 3 afios, con un seguimiento
entre 1y 12 afios. A todas |as pacientes se les practicaron estudios bio-
quimicos, demostrandose en 8 de €llas un déficit de la 21- hidroxilasa
y en 1 caso déficit de la 11-B-hidroxilasa.

L os estudios realizados para determinar lalocalizacion de la desem-
bocadura de la vaginafueron genitografiaen los 9 casos, vaginoscopia
en 7 casosy RNM en 2 casos.

Latécnica quirurgica aplicada en todas las pacientes fue la misma.
SegUin la descripcidn de Passerini consta de dos fases, realizadas en un
solo acto quirdrgico. En un primer tiempo perineal, serealizalare-
duccion del clitoris conservando lapiel del faloy lauretra, con las que
se confeccionan los 2/3 distales de la vagina. En la segunda fase, se
aborda la desembocadura de la vaginaen la uretradesde el interior de
lavejigaurinaria, por viatranstrigonal. Finalmente se anastomosan am-
bos segmentos vaginales.

No hubo complicaciones importantes durante el postoperatorio inme-
diato. El resultado estético es satisfactorio en todos |0s casos, aunque
en uno fue preciso corregir quirdrgicamente una horquilla vulvar que
tapaba la entrada de la vagina. Mediante vaginoscopia se ha compro-
bado la permeabilidad de la vagina en todos [os casos, aunque uno pre-
sentd sinequias anivel de la anastomosis.

Estamalformacion genital severa, afortunadamente poco frecuente, es
de dificil solucion quirdrgica. Latécnica que hemos empleado permi-
te, con escasas complicaciones, conseguir unos genitales externosy
una desembocadura de |a vagina adecuados, en un solo tiempo quirdr-
gico.
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Goob RESULTS WITH PASSERINI'S TECHNIQUE IN SEVERELY
MASCULINISED FEMALE PSEUDOHERMAPHRODITISM

ABSTRACT: In femal e pseudohermaphroditism due to congenital adre-
na hyperplasia (CAH), some cases devel ope a very important mascu-
linization degree with ahigh outlet of the vagina above the outern ureth-
ral sphincter.

There are several surgical techniquesto solve this problem. Our group
uses Passerini’ s thecnique since 1990.

9 Girlswith CAH with extreme masculitation (IV and VV Prader degree)
have been operated with this technique. The age at intervention varies
between 9 months and 3 years, with a follow-up between 1 and 12
years. All these patients had hormonal studies, demostrating a defi-
ciency of 21-hydroxilasein 8 cases and a deficiency of 11-B-hydroxi-
lasein one case.

To determine the vaginal outlet a genitography was performed in all
cases, vaginoscopy in 7 cases and MNR in 2 cases.

Passerini’ s technique consists of two phases: the first step has the ob-
jective of forming the distal 2/3 of the vagina using the skin and the
urethral mucosa of the phallus. At the second time transtrigonal way is
performed to access the vagina which is desinserted from its urethral
outlet and anastomosed with the distal neovagina.

There were no significative complicationsin immediate time.

The esthetic result is acceptable in all cases, although one case had to
be surgically repaired because of a prominent vulvar flap. We use va-
ginoscopy to prove vaginal permeability in all cases although one of
them devel oped adherences around the anastomosis.

This severe genital malformation, very uncommon, has a difficult sur-
gical solution.

Passerini’ s technique allows, with less complications, to create an ac-
ceptable outer genitals at early age and only in one surgical time.

KEey worps: Female pseudohermaphroditism; Congenital adrenal hy-
perplasia; Passerini’ s technique.

INTRODUCCION

Dentro de los pseudohermafroditismos femeninos, que
cursan con ambiguiedad de genitales externos, la hiperplasia
suprarrenal congénita (HSC) es la causa mas frecuente, re-
presentando un 60% del total de estados intersexuales. Un
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Figura 1. Paciente con cariotipo 46X X e HSC. Genitales externos
severamente virilizados (Prader V), pero con ovarios, trompas, uteroy
vagina desembocando en la uretra proximal.

Figura 3. Genitales externos de la misma paciente después de practi-
car latécnica de Passerini.

déficit enzimético en lavia de sintesis de los glucocorticoi-
des, anivel suprarrenal, conlleva un aumento de la produc-
cion de los androgenos suprarrenal es que actlan sobre el
feto 46 XX provocando una masculinizacion de sus genita-
les externos. Esta virilizacion puede llegar en algunos casos
aser muy severa(grados|V y V de Prader) con marcada hi-
pertrofiadel clitoris, convertido en un falo desarrollado y es-
crotalizacion de los labios mayores. Por otro lado, al ser car
riotipos XX, no tienen factor inhibitorio malleriano, con el
consiguiente desarrollo de |os genitales internos femeninos
normales. Lavaginatiene, sin embargo, su desembocaduraa
diferentes niveles de la uretra. En algunos casos, poco fre-
cuentes, esta desembocadura es muy alta, préximaal cuello
delavejiga, siendo su descenso un problema quirdrgico de
dificil solucidn. En estas situaciones | as técnicas de descen-
S0 del seno urogenital exclusivamente perineales son insu-
ficientes y deben realizarse otro tipo de genitoplastias mas
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Figura 2. Genitograma de la paciente de lafigura 1. La flecha sefidla
¢l lugar de unién entre lavaginay la uretra, cercadel cuello vesical.

complejas. Una de estas técnicas fue descrita por Passerini-
Glazel en 1989, siendo la empleada por nuestro grupo des-
de 1990 pararesolver este tipo de malformaciones. En lapre-
sente publicacion se exponen los resultados obtenidos con su
uso en este tipo de pacientes con desembocadura alta de la
vaginaen lauretra.

PACIENTESY METODOS

Desde 1990 hemos redlizado latécnica de Passerini-Glazel
en nueve nifas afectas de HSC con virilizacion extremay de-
sembocadura alta de lavagina.

7 pacientes presentaban un grado de virilizacion intenso
en el momento del diagnostico, de hecho 4 fueron inscritas
inicialmente como varones en el registro civil. En 3 casos
€l diagndstico fue sospechado ante crisis de deshidratacion
con pérdidasalina. En un caso el diagndstico fue prenatal.

Laedad en el momento de laintervencion oscila entre
los9 mesesy los 3 afios, siendo el seguimiento deentre 1y
12 afios.

A todas nuestras pacientes se les practicaron estudios bio-
quimicos, demostrandose en 8 de ellas un deficit dela 21-hi-
droxilasay en 1 un déficit de 11-p-hidroxilasa.

Para el diagndstico del nivel de la desembocadurade la
uretra se practico en todos |0s casos un genitograma, unavar
ginoscopiaen 7 casosy en 2 casos una resonancia nuclear
magnética.

Latécnicaempledafuelamismaen todoslos casos, tal co-
mo se hadicho. Estatécnicatiene e doble objetivo de conse-
guir unos genital es externos femeninos estéticamente adecua
dosy unavagina permeable realizada a expensas de la uretra
y lapiel del falo hipertréfico. Latécnica se divide en dos fa-
ses. Una primera perineal, que comienza con una clitoridecto-
miaparcial para conseguir un clitoris de tamafio adecuado,
siendo muy importante conservar €l paguete vascul o-nervioso
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dorsa paramantener lasensibilidad del érganoy evitar sune-
crosis. Deigua manera debe disecarse la uretra hastala base,
yaque con ellay lapiel del falo se confecciona un tubo que
servird para confeccionar los 2/3 de vaginadistal. En lase-
gundafase se abordalavejigaurinaray sereaizaunaincision
longitudinal en lazonatrigonal, donde serd localizadalava
gina primitiva. Desde ali se puede visualizar la desemboca
durade éstaen lauretra, procediendo a su seccion y ligadura.
Se creaun tlnel perinea entrelauretray el recto, através
del cual se asciende el segmento de neovaginaformado por
lapiel y mucosauretra del falo, anastomosandolo por viatrans-
trigonal al resto de vagina primitiva. S6l0 en un caso se requi-
rid interponer un cilindro de mucosa vesical entre ambas he-
mivaginas para conseguir una suturasin tension.

Durante el postoperatorio se dejé una sonda uretral du-
rante 7-8 dias, mientras que las vaginas se mantuvieron con
tutores de siliconaentre 2 y 5 dias.

RESULTADOS

En un caso se produjo el arrancamiento de lavaginaen
suinsercion en la uretra, no siendo posible el cierre de ésta.
Se mantuvo con una sonda de Foley hastalacicatrizacion de
la uretra sin complicaciones

No hubo complicaciones resefiables durante el postope-
ratorio inmediato, aunque un caso presentd sangrado cutaneo
alas 24 h de laintervencion, requiriendo revision quirdrgica.

En los nueve casos se consiguieron genitales externos de
aspecto estético bueno y se obtuvieron vaginas separadas
delauretra, desembocando en el periné. En un caso sereali-
20, d afio de la primeraintervencion, unaplastiadebido aque
lahorquillavulvar quedé muy anterior y cerraba parcialmente
laentradaalavagina. En 2 pacientes|os|abios mayores pre-
sentan un aspecto discretamente escrotalizado.

En todos los casos se han practicado vaginoscopias de
control entrelos 6y los 9 meses posteriores alaintervencion.
En 7 casos se encontr6 una vagina normal, aunque algo es-
trecha, que permitia ver el hocico de tencadel Gtero. En un
caso existian trabeculaciones que dificultaban laexploracion
y que requirieron dilataciones con tallos de Hegar parasu re-
solucién. En otro caso lavagina presentaba sinequiasa4 cm
del introito, siendo esta la paciente en la que fue interpues-
toel cilindro de mucosavesical. Las sinequias pudieron des-
hacerse con €l cistoscopio.

DISCUSION

Lahiperplasiasuprarrena congénita se produce por un la
ausencia de alguna de las enzimas necesarias parala sintesis
del cortisol apartir del colesterol. En 90% delos casos por de-
ficit del enzima21-hidroxilasay mésraramente dela 11-p-hi-
droxilasa. Este blogueo hace que € colesterol seaderivado ha:
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cialarutade sintesis delos andrégenos, produciendo lavirili-
zacion del feto®. Esta patologia en laactualidad es diagnos-
ticableintrautero mediante biopsiade vellosidades corionicas,
andisisdel ADN y hiologiamolecular del HLA, en los casos
de antecedentes familiares de la enfermedad, yaque setratade
una enfermedad genética con unatransmision autosomicare-
cesiva?. Con este diagndstico prenatal pueden ser evitadas sus
consecuencias mediante la administracion exdgenay precoz
de 1,5 mg de dexametasona diaria alamadre, lo que frena el
estimulo del ACTH, evitando la hiperplasia de la suprarrenal
y lasintesis excesiva de andrégenos en € feto34),

En los pseudohermafroditismos femeninos secundarios a
HSC el grado de virilizacion de los genitales externos puede
ser muy variable. Cuando se trata de grados leves la vagina
y la uretra desembocan juntas pero en general a escasa dis-
tanciade lavulva, teniendo un trayecto urogenital corto. En
estos casos hasta con realizar una clitoridectomia reductora
y el descenso de este sinus urogenital, hasta conseguir de-
sembocaduras independientes de la uretray lavagina, para
lograr una correccion completa del defecto y conseguir pa-
cientes totalmente femeninos, ya que los érganos sexuaesin-
ternos (ovarios, trompas y Utero) son absol utamente norma-
lesen estasnifias a no existir factor inhibidor milleriano du-
rante su desarrollo y deberse toda la patologia alaimpreg-
nacion del feto por esteroides masculinos®.

En otros casos, la virilizacion que se produce es maxi-
ma, presentando €l neonato una marcada masculinizacion de
sus genitales externos y una desembocadura de lavaginaen
la parte proximal del cuello vesical, por encima del esfin-
ter externo de la uretra. En estos casos la solucidn quirdr-
gicano es sencilla, por un lado debe darse una correcta so-
lucion estética alos genitales externos sin lesionar la sensi-
hilidad del clitoris pero reduciéndolo a un tamafio aceptable.
Por otro lado, aun masimportante, se debe desinsertar lavar
ginade su anclgje en la uretra sin lesionar |os mecanismos
de continenciay creando un introito vaginal adecuado. Todo
esto se debe redlizar en un periodo precoz de lavida, antes
de los 18 meses, para evitar €l stress que supone esta situa-
cién tanto alas pacientes cuando toman conciencia de su es-
tado, como a las familias que cada dia ven unos genitales
inadecuados en su hija.

Latécnica que nuestro grupo eligié desde 1990 para el
tratamiento de este tipo de problemas, publicada por Passerini
en 19896), posihilitala solucion de todos los problemas plan-
teados por esta malformacion en una sdlaintervencion. Esta
operacion puede practicarse en los primeros meses de la vi-
da, y de hecho eslo que recomienda el propio autor en una
revision de su estrategia en las genitoplastias feminizantes
publicada en 19996

Tal como hemos podido comprobar en nuestra serie, [os
resultados estéticos son muy satisfactorios en general. No he-
mos precisado més que en un caso una segundaintervencion
para solucionar un problema en la horquilla vulvar poste-
rior en unanifia. Por otro lado |os controles efectuados me-
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diante vaginoscopia han verificado vaginas adecuadas des-
pués de varios afios de laintervencion en todos menos un ca-
so. Ninguna de las nifias operadas ha alcanzado alin la me-
narquiay por supuesto ninguna tiene aln actividad sexual,
momento fundamental paralavaloracion delaeficaciade es-
te tipo de genitoplastia®.
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