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Hemos creido de interés traer a estas Jornadas el presente caso de inter-
sexo, justificando su presentacidén, ademas de su rareza, las consideraciones deri-
vadas de la evolucidn y tratamiento, que nos han de permitir aclarar algunos
aspectos del intrincado problema hormonal que plantean estos pacientes.

HISTORIA CLINICA. .M. Antecedentes heredilarios: sin importancia.

Antecedentes personales: Coqueluche y difteria en la infancia. A los 10 afos (1943)
fué operada de hernia inguinal bilateral extrayéndosele un testiculo del lado derecho que.
cstudiado  histologicamente  demostrd estar en estado embrionario. sin observarse células de
Peydig en ¢l tejido intersticial (ver protocolo al final).

Enfermedud actual: Desde fa operacion continud en observacion periédica. pues 4 pesar
de haberse comprobado la presencia de un gonado masculino, la nifa era somaticamente fe-
menina. [l desarrollo fisico y psiquico se fué haciende normalmente, siguiendo las caracteris-
ticas familiares (tienc wna hermana mavor y otra menor). Desaparecié de nuestro contralor
por tres anos, concurriendo recién a los [0 porque le extranaba no haber menstruado aun, en
contra de Jo habitual de Ia madre, tias y hermanas. puces hasia la menor de éstas ya lo habia
efectuado. Por lo demds. no notaba ninguna anormalidad.

Estado uctual: (2 los 16 anosy. Talla: 1,65 m. Peso: 47 kegs. Envergadura: 1.74.
Distancia pubo-cefalica: 0.80 m. Pubo-pédica: 0.85 m. Biacromial: 0.33 m. Biwrocantérea:
0.31. Contorno de térax: encima de los senos: 0.65: a nivel de los pezones: 0.76, y debajo
del seno, a nivel del epigastrio: 0,73 m. Contorno del abdomen: 0.62 m. Contorno de
caderas: 0.88 m. El habito ¢s femenino. con ligera tendencia al tipo asténico. Piel blanca.
himeda. muy discreto tejido adiposo subcutineo. El cabello es negro. largo. sedoso, y las
cejas bien pobladas. En axilas y en pubis no hay pelos. notindose en el altimo y en vulva
un ligerisimo vello gue sélo se percibe con bucna luz. Bl examen semioldgico de los diversos
organos y aparatos es normal, excepto ol genital, que sc describe a continuacién: vulva con
grandes labios, sin pelos en la cara externa, poco desarrollados, pero separados. dejando ver
bicn los menores y el capuchon del clitoris, Estos organos son normales. El himen circular,
bien conformado, permite fa introduccién del indice. palpindose una vagina amplia v corta
(3.5 cm.}. No se toca cuello ni se perciben los genitales internos. El tacto rectal tampoco los
denota. Las mamas poco desarrolladas. pero corresponden al tipo adulto. cuarto grado  de
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Straz con pezones y aréolas pequenas apenas pigmentadas. l.as radiografias de las epifisis
mostraron los cartilagos de crecimiento sin soldar. La radiografia de silla turca fué¢ normal.
No se hizo radiografia con cnfisema perirrenal, por no permitirfo la familia. El analisis de
orina es normal. y los de sangre (Urea. glucosa, hemograma. eritrosedimentacién, Wassermann)
son normales. Metabolismo -+ 5 % . Reaccion de Galli Mainini, negativa. Gonadotrofinas
urinarias por ¢l método de Albright y colaboradores. ¢l 6 de marzo de 1949: positiva pera 6

Fig. 1. -~ Aspecto somitico a los 10 anos.

itg. 2. ——Mamas a los 16 afios (fotoerafia tomada bajo
anestesia general ).

unidades ratén; positiva para 24 unidades ratén; negativa para 48 unidades ratdn; negativa
para 96 unidades raton.

El 18 de abril de 1949 (un mes después de operada) @ positiva para 6 unidades raron:
positiva para 24 unidades ratdn; negativa para 96 unidades ratdn.

El estudio citolégico del frotis vaginal efectuado en varias 'oportunidades did:

El 6 de diciembre de 1944 (a los 11 afos): cariopicnodticas: 3.88 por cien, interme-
dias: 39.28 por cien; profundas: 56.84 por cien.

El 15 de marzo de 1946 (a los 13 anos): Lugol I y la proporciéon de las células no
s¢ hizo, pero el informe dice: “predominio de células profundas™.

El 14 de marzo de 1949 (a los 16 anos, en vispera de la operacién) @ cariopicndticas:
14.3 por ciento: intermedias: 70,50 por ciento; profundas: 15.2 por ciento.

El 6 de abril de 1949 (22 dias después de la operacidn) cariopicndticas: 8,12 por
ciento: intermedias: 90,50 por ciento;

El 25 de abril de 1949 (a los 41 dias de operada): cariopicnoticas: 12 por ciento;
intermedias: 43.20 por ciento; profundas: 24 por ciento.

Los dias 4 y 23 de mayo. conservan los mismos caracteres que se manifestaron en el
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ultimo, efectuado el 27 de mayo de 1949, antes de recibir tratamiento estrogénico: cariopic-
noticas: 12 por ciento: intermedias: 43.26 por ciento: profundas: 44.68 por ciento.

Los 17-cetoesteroides dieron: 6 de agosto de 1949: 18 por ciento; 14 de marzo de
1949 (vispera de la operacion): 14,81 por mil;: 18 de abril de 1944 (33 dias después de
la operacién) : 16 por mil; 13 de mayo de 1949 (casi dos meses después de la operacion) :
6 por mil.

Resumiendo. vemos que las gonadotrofinas se han mostrado discretamente elevadas antes
y después de la extirpacién de los testiculos. [a citologia vaginal ha dado resultados uniformes
antes y después de la operacion. reflejando la falta de substancias estrogénicas. Los 17-ceto-
esteroides en las dos primeras determinaciones. de antes y al mes de la operacion han estado
dentro de las cifras normales de la mujer adulta, habiendo tenido un descenso 2 los 2 meses
de extirpado el segundo testiculo.

Operacion: 15 de marzo de 1949. Anestesia con pentothal, muy buena. Incisién
mediana infraumbilical. Abicrto el vientre, se comprueba la pelvis absolutamente libre de
6rganos genitales y la palpacion no denota ningiin esbozo de (tero ni anexos: para mayor

Figura 3. — Genitalcs externos a los 10 afios.

Figura 4. — Genitales externos a los 16 afios.

seguridad y para descartar la presencia de un pequefio ttero. incluido en el peritonco, se to
abre desde atrds de la vejiga. no encontrindosele tampoco. En cambio. se encuentra del lado
1zquierdo, cerca de donde debia estar la foseta ovirica, pero un poco mdis alto v hacia afuera.
un érgano de unos 5 c¢cms. de largo por | Vi de espesor, de forma general cilindrica. blancuzco.
de superficie lisa. sin foliculos, y que por el borde externo esti rodeado por un cordén rojizo.
Ante la apariencia de testiculo. se decide su extirpacién. Se practica luego apendicectomii. que
es muy laboriosa. por ser un apéndice largo. plegado sobre si mismo y muy adherido al angulo
ileo cecal. Se cierra el vientre como es de practica.

Estudio andtomo-patolégico: Testiculo derecho. Pieza 3667. Descripcidn: la pieza es
alargada, de 5 por 1 !5 cms.. sensiblemente cilindrica con una extremidad roma, de superficie
lisa. En cortes longitudirales se observa que hacia el extremo romo existe una formacidn ro-
sada, bien limitada, ovalada, de 18 por 7 mm. El resto esti formado por tejidos conjuntiva:
vasculares (Fig. 5).

Al examen microscépico de la formacion ovalada. se- observa que esti formada por
numerosos cordones agrupados en pequefios lobulillos separados pcr abundante estroma. Los
cordones son sélidos y los niicleos tienen tendencia a disponerse periféricamente, lo que les da
aspecto tubular. Las células que forman estos cordones son de protoplasma dificil de percibir,
pero los nucleos esféricos, iguales y pequefios. se colorean intensamente debidoc a su estructura
cromatinica densa. No se observan células de tipo distinto, esto es, gonocitos. los cordones
poseen una bien definida membrana endotelial. En el estroma. que es abundante. como dijimos,
no se observan células intersticiales de Leydig. Se observa en cambio. que algiin cordon esti
en desintegracion, perdiéndose sus elementos en el estroma vecino (Fig. 7. En algunos tubos
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evidentemente mis evolucionados se reconocen estructuras sertoianas bastante tipicas con cito-
plasma radiado en disposicién sincicial con nucleos palidos y con muescas.

En resumen, se trata de un testiculo ectépico detenido en su desarrollo, cuyos cordones
presentan la estructura clisica del estado de unificacién secundaria. esto es. estin constituidos
por pequefas células germinativas de origen mesoblistico. sin gonocitos y sin espermatogenias.

Pieza 5870: (testiculo extirpado a los 16 afios; lado izquierdo).

Descripcion: La pieza mide 5.5 por 18 cms.: presenta superficie lisa con aspecto de
albuginea. Una seccién longitudinal revela dos estructuras distintas. Una estd formada por
un nodulo fibromuscular denso. La otra esti constituida por gléndula de aspecto muy blan-
quecino y compacto. especialmente en su extremidad (Fig. 6). En la porcién menos densa
se observan tubos llenos o cordoncs dispuestos formando lobulillos de contorno irregular. Estos
cordones estan constituidos por células de nicleos iguales. esféricos. intensamente coloreados, que
en algunos campos tienen tendencia a disponerse periféricamente. En contacto con estos
cordones, o bien aislados en el estroma, se ven células intersticiales cargadas de pigmento
amarillo, de citoplasma denso, no vacuolado (Fig. 8).

En la zona compacta se ve que el tejido es en esencia idéntico al descripto. pero mds

SR DR < ——
Figura 5. — Testiculo derecho.

Figura 6. — Testiculo izquierdo seccionado longitudinalmente. A la derecha es-
tructura densa adenomatosa.

denso, y se dispone en masas redondeadas bien delimitadas centradas por un vaso nutricio. Son
sin duda, formaciones adenomatosas constituidas por cordones mdis pequefios que los men-
cionados anteriormente. formados por células con nicleos esféricos iguales, bien coloreados.
Entre estos cordones se observa gran cantidad de células intersticiales jOvenes, sin pigmento
(Fig. 9). En resumen. se trata de un testiculo ectépico de tipo embrionario con simplificacion
celular en los cordones. con numerosos nodujos de hiperplasia adenomatosa, con tubos Y
células intersticiales menos diferenciados atn. En la parte no adenomatosa se observan abun-
dantes células intersticiales con pigmento (células de Leydig). Como en el caso anterior,
también hay cordones con células de Sertoli.

Consideraciones: En ambas piezas se trata de testiculos ectdpicos presentindose con
caracteres idénticos de detencion de desarrollo. Como ya sefalamos. faltan las células inters-
ticiales en el primer testiculo extirpado, lo que contrasta con la abundancia de las mismas
células en el segundo. Este muestra ademas una clara hiperplasia adenomatosa tubular e
intersticial.

Dado el estado embrionario y fetal que presentan ambos testiculos. seglin surge de la
estructura de sus cordones, podemos afirmar que éstos estin formados por pequenias células
germinales, sin gonocitos ni espermatogonias, cs decir, se observa la estructura que corresponde
al estado anterior al de la instalacidén de la preespermatogénesis y espermogénesis.

Evolucién: Después de la opeiacidn, las caracteristicas genitales y locales no variaron
ni tampoco los anilisis hormonales. a no ser un descenso de los 17-cetoesteroides. Las mamas,
Qnico caricter femenino bien desarrollado, permanecieron iguales. A los dos y medio meses
se comenzaron a suministrar cstrégenos en dosis altas. dindosele en los dos primeros meses
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200 mgs. (estrégenos artificiales por boca y natarales por inyeccidn). Al cabo de ese tiempo
las mamas estaban mais tensas. con las aréolas y pezomnes mas pigmentados, y sc notaba mais
¢l escaso vello genital. Las axilas continuaron sin ninguna pilificacién. Desde entonces ha
continuado con estrogenos, en dosis mayores, pues la tolerancia gastrica ha mejorado, aican-
vando a 10 mgs. diarios.

Sc le implanté también un “peflet’” de 50 mgs.. no habiéndose logrado ningin cambio
de su estado general y gnital. Solo las mamas se mantienen en buen estado de trofismo, y cf
resto sigue igual. El peso se mantiene en 49 !5 kgs.. y la talla en 1.65 m. El estado de la
salud es bueno y desde hace 10 meses trabaja como vendedora en una tienda, sin sentir f{atiga

ni ningan malestar.
Por motives circunstanciales dejo de tomar estrégenos por 20 dias y el frotis efectuado

Fgura 7. -— Testiculo derccho. Estructura cordonal laxa.
Figura 8. —- Testiculo izquierdo, Cordones fetales en  lobulillos.
Figura 9. - Testiculo izquierdo. Adenoma de zona compacta.

al cabe de ese tiempo (14 de agosto de 1950) denotd: cariopiendticas cornificadas: 9 por
aento: sin cornificar: 30 por ciento: intermedios: 61 por ciento, y profundas: 0 por ciento.

COMENTARIO. — Vemos que se trata de un intersexo tipo hermafro-
dita masculino completo de Klebs, de 16 afios, con testiculo de tipo embrionario,
extirpado uno a los 10 y otro a los 16 afios. El primero, detenido en su
desarrollo, con cordones que presentan la estructura clasica del estado de unifi-
cacion secundaria, constituido por pequefias células germinativas sin gonocitos
ni espermatogenias. El estroma abundante no presenta células de Leydig. El
segundo extirpado a los 16 afios, presenta igual estado de detencidn de desarrollo,
con una zona de hipoplasia adenomatosa tubular e intersticial, pero se diferencia
del otro por la abundancia de las células de Leydig. La laparotomia no denotd
genitales internos femeninos. Los externos estaban constituidos por una vulva
completa, pero en estado de hipoplasia: la vagina muy corta era de este mismo
tipo. La constitucion somatica era femenina, con glandulas mamarias bien cons-
ticuidas sin pilificacion axilar ni genital. Psiquicamente era bien femenina.
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En cuanto a la hormonologia de este caso, podemos decir que la hipofisis
cegregaba hormonas foliculo estimulantes, en cantidad normal, que los estro-
genos medidos por la citclogia vaginal eran nulos, aunque alguna cantidad
debid haber existido, demostrada por el desarrollo mamario alcanzado, y la
cual debié haber sido de origen cérticosuprarrenal por cuanto después de la
extirpacién del tGnico testiculo a los 16 afios, no se mostraron mas flaccidas
ni disminuyeron de tamano.

Por otra parte, las mamas deben tener un umbral muy bajo para la accidn
de los estrégenos, contrariamente a los genitales externos lo mismo que las
zonas de vello genital, las que deben tenerlo alto, o quizas lleguen a ser orga-

Iigura 10. - - Mds aumento de la anterior. Cordones jovenes y células intersticiales.
Figura 11.-— Testiculo izquicrdo. Cordones jovenes y cClulas intersticiales
] b
numerosas.

nos cfectores refractarios, demostrado por su falta de desarroflo antes de la
operacion. Esto fué confirmado después con ingestion e inyeccion de estrogenos
a altas dosis después de la extirpacidn del gonado, en gue sélo se manifiesta-
ron con un mayor desarrollo pigmentacion de las primeras: en cambio los
otros o6rganos y caracteres sexuales conservaron su estado anterior.

Cremos que la extirpacion del segundo testiculo puede ser considerado
de beneficio para la enferma, en el sentido de evitar alguna vez la posible
transformacién neoplastica del adenoma. En cuanto a la eliminacién de una
fuente hormonal de estrégeénos, creemos que no lo ha sido, por las razones
exXpuestas.

Por otra parte, aunque asi hubiese sido, la terapéutica substitutiva nos
proporciona una fuente mucho mas activa y regulable, aunque en nuestro caso
la accidn de grandes dosis no ha ocasionado cambios en el soma ni en la
psiquis de la enferma.




REVISTA ARGENTINA DE UROLOGIA 311

Concluyendo, podemos decir que:

1" La secrecion de gonadotrofina era normal y no se modificd despucs
[a extirpacion del testiculo.

2» La secrecién de estrogenos no era apreciable por la citologia veginal.
Clinicamente lo era sobre la constitucidon somatica general, y en espe-
cial sobre las mamas. Nula sobre los drganos genitales externos. Los
testiculos, probable fuente de substancias estrogénicas a nivel de las
células de Sertoli, no eran la fuente de esos estrogenos, porque la
extirpacién no modificd las caracteristicas descriptas. Queda como ori-
gen probable de ello, las corticosuprarrenales. Los 17-cetoesteroides.
normales antes de la operacién, descendieron después de ella.

3" La accion de grandes dosis de estrogenos después de la operacion,
sélo acentud los caracteres femeninos preexistentes, pero no desarrollo
los genitales hipoplasticos ni el vello sexual. Se trata de una probable
refractariedad de esos érganos efectores.



