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TEMA 5: ABORDAJE QUIRURGICO EN DSD:
INDICACIONES Y CONTROVERSIAS
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1. PRINCIPIOS GENERALES DEL ABORDAJE QUIRURGICO ENDSD

El abordaje quirurgico de los pacientes con trastornos del desarrollo sexual (DSD) es uno
de los aspectos mas controvertidos y complejos dentro de la cirugia pediatrica, al
conjugar consideraciones anatdmicas, funcionales, psicologicas y éticas.
Historicamente, las decisiones quirUrgicas se centraban en la normalizacion estética de
los genitales externos, pero actualmente se ha evolucionado hacia un enfoque mas
individualizado, basado en el diagnostico etioldgico preciso, el prondstico funcional a
largo plazoy el respeto a los derechos del paciente.

1.1. Enfoque centrado en el paciente y la familia

El manejo quirurgico debe integrarse dentro de un abordaje multidisciplinar, donde el
equipo de cirugia pediatrica colabora estrechamente con endocrinologia pediatrica,
genética clinica, psicologia, urologia pediatrica y, en adolescentes, ginecologia
pediatrica y de la adolescencia.

Principios éticos clave

e Primum non nocere: Evitar cirugias irreversibles sin indicacion clara o sin el
suficiente consenso médico y familiar.
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e Consentimiento informado ampliado: Explicacion exhaustiva a la familia sobre los
riesgos, beneficios y alternativas quirurgicas y no quirurgicas.

e Reconocimiento de la variabilidad: Cada DSD tiene un espectro clinico amplio,
por lo que no existe un abordaje quirurgico universal.

o Derecho a la autodeterminacion: En casos donde sea posible, diferir cirugias
irreversibles hasta que el paciente pueda participar en la toma de decisiones.

e Individualizacion: El abordaje quirirgico debe adaptarse a la identidad de género
prevista, la funcionalidad esperada y las preferencias familiares, garantizando
siempre la preservacion de la fertilidad potencial cuando sea posible.

1.2. Objetivos de la cirugia en DSD
Los objetivos han evolucionado y actualmente se priorizan:

e Preservacion de la funcion urinaria y sexual.

« Evitar complicaciones anatomicas futuras (estenosis, fistulas, infecciones).

o Maximizar la funcionalidad genital acorde con el sexo de crianza.

e Minimizar el nUmero de cirugias y la necesidad de procedimientos reconstructivos
secundarios.

e Mejorar la calidad de vida y la autoimagen del paciente.

o Evitar procedimientos innecesarios o excesivamente intervencionistas en
periodos prepuberales.

1.3. Cambio de paradigma: de la cirugia "normalizadora" a la cirugia funcional y
respetuosa

El modelo tradicional de "cirugia correctora precoz" buscaba adaptar los genitales externos
al sexo asignado, priorizando el aspecto cosmético y considerando la ambigiedad genital
como una urgencia médica y social. Sin embargo, revisiones de largo plazo han
demostrado que la cirugia genital precoz no siempre garantiza buenos resultados
funcionales y puede asociarse a:

o Disfuncidon sexual en la adolescencia y adultez.

o Trastornos de identidad de género en algunos pacientes.
e Necesidad de multiples reintervenciones.

o Alteracion de la sensibilidad genital.

Actualmente, las sociedades cientificas y grupos de pacientes promueven un abordaje
prudente, con énfasis en la evaluacion anatomica funcional y la planificacion quirdrgica
diferida cuando sea posible.
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2. EVALUACION PREQUIRURGICA: EXPLORACION ANATOMICAY
PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

La correcta evaluacidon prequirlrgica es esencial para planificar el tipo, extension y
momento de cualquier procedimiento reconstructivo en pacientes con DSD. Esta
evaluacion debe incluir:

2.1. Historia clinica dirigida

e Sexo asignado al nacimiento y razones para la sospecha de DSD.

o Historia prenatal: exposicion a andrégenos exdgenos, gemelaridad, antecedentes
familiares.

e Antecedentes familiares de DSD, infertilidad o muerte neonatal inexplicada.

o Historia de infecciones urinarias, dificultades miccionales o dolor.

« Desarrollo psicosexual y preferencias emergentes en niflos mayores.

2.2. Exploracion fisica genital completa

Debe realizarse con el maximo respeto a la intimidad y en presencia de los padres (en
lactantes) o con consentimiento en pacientes mayores.

Puntos clave
o Evaluacidn del falo: longitud, grosor, presencia de curvatura ventral.
e Meato uretral: posicion (glandar, coronal, peneana, escrotal o perineal).
e Gonadas: presencia, posicion (escrotal, inguinal, intraabdominal), consistencia.
« Pliegues labioscrotales: fusionados, parcialmente fusionados, separados.
e Presencia o ausencia de vagina o seno urogenital.
o Estudio de la linea media perineal.

Escalas

o Escalade Prader en pacientes 46,XX virilizados.

o Escala de Quigley en insensibilidad androgénica (46,XY).
2.3. Estudios de imagen
Ecografia abdominopélvica

« Utero: presente, ausente o hipoplasico.
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o Localizacion gonadal: escrotal, inguinal, intraabdominal.
e Glandulas suprarrenales: hiperplasia sugestiva de HSC.

Resonancia magnética pélvica (casos complejos)
e Evaluacion detallada de estructuras internas (Utero rudimentario, seno urogenital
complejo).

 Util en criptorquidia no palpable bilateral o en pacientes con senos urogenitales
amplios.

2.4. Estudios endoscopicos (casos seleccionados)

Uretrocistografia miccional (UCM)

o EvalUa el trayecto uretral y la posible comunicacion urogenital.
» Valoralainsercion vaginal o senovaginal en pacientes con hipospadias perineales.

Genitografia o vaginoscopia

 Util en neonatos con seno urogenital comun.
e Permite caracterizar la profundidad y desembocadura de estructuras millerianas.

2.5. Biopsia gonadal (segun indicacion)

En pacientes con disgenesia gonadal 46,XY, ovotestis o gonadas intraabdominales no
claramente identificables, es recomendable realizar biopsia gonadal para:

o Confirmar la presencia de tejido germinal viable.
o Evaluarriesgo de gonadoblastoma.
o Determinar el potencial hormonal residual de la gonada.

2.6. Valoracion conjunta con el equipo multidisciplinar

Toda decision quirlrgica debe tomarse en sesion clinica multidisciplinar, donde el
cirujano pediatrico presenta los hallazgos anatdmicos y funcionales, integrandose con:

e Endocrinologia pediatrica (perfil hormonal, prondstico puberal).

e Genética clinica (riesgo tumoral, correlacidon genotipo-fenotipo).

e Psicologia (preparacion familiar, evaluacion emocional).

« Ginecologia pediatrica (en nifas con estructuras millerianas complejas).
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e Urologia pediatrica (en hipospadias complejas o vejiga disfuncional asociada).

3. INDICACIONES ACTUALES DE CIRUGIA GENITAL EN DSD
NEONATALES E INFANTILES

Las indicaciones quirurgicas en DSD han evolucionado significativamente en las Ultimas
décadas, pasando de un enfoque basado en la normalizacion estética temprana, hacia un
modelo mucho mas prudente, individualizado y respaldado por una evaluacion integral
médico-quirurgica-psicoldgica. Actualmente, las indicaciones quirurgicas varian
dependiendo del tipo especifico de DSD, del sexo de crianza propuesto, del grado de
disfuncion anatdmica o funcional presente y de la preferencia familiar informada tras
sesiones de asesoramiento multidisciplinar.

3.1. Indicaciones urgentes (neonatales o primeras semanas de vida)

Casos en los que la cirugia puede ser necesaria precozmente

« Criptorquidia bilateral con génadas no localizadas en neonatos 46,XY.
o Indicacién: Laparoscopia exploradora para localizar gonadas
intraabdominales y descartar disgenesia gonadal con riesgo tumoral.
e Obstruccion urinaria o dificultad miccional severa.
o Ejemplo: Falo severamente hipospadico con meato perineal estendtico o
presencia de seno urogenital con drenaje incompleto.
e Seno urogenital complejo con infeccion urinaria recurrente.
o Indicacion: Reconstruccion de la via de drenaje.
» Riesgo tumoral gonadal confirmado.
o Ejemplo: Disgenesia gonadal completa 46,XY con gdnadas
intraabdominales displasicas y cariotipo con material del cromosoma'Y.

Nota importante

En estos casos, la cirugia precoz es terapéutica y no cosmética, centrada en la
preservacion de la funcion renal, urinaria o en la prevencion de malignizacion.

3.2. Indicaciones diferibles (en funcion de evolucidn y evaluacion)

Casos donde puede plantearse la cirugia en etapas tempranas
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o Falodetamafno discordante con el sexo de crianza propuesto (micropene severo
en varones 46, XY).

o Indicacidon: Evaluacion endocrina previa (respuesta a androgenos) y
posibilidad de diferir.

e Genitales ambiguos con preferencia familiar por correccion temprana (casos
seleccionados y bien asesorados).

o Ejemplo: 46,XX con virilizacion Prader IV-V donde la familia decide
asignacion femenina y opta por reduccion clitoridea (actualmente en
desuso) y vaginoplastia inicial.

« Hipospadias severas con estenosis funcional o disfuncion miccional.

o Indicacién: Cirugia reconstructiva de la uretra en multiples tiempos, segun

técnica elegida.

3.3. Indicaciones diferidas (postpuberales o en adolescencia)

Casos donde la cirugia puede o debe esperar

e Reconstruccion genital definitiva.

o En pacientes con dudas en la identidad de género, se prioriza el
crecimiento, el desarrollo corporal y la participacion activa del paciente en
la decision quirurgica.

e Reconstruccion vaginal definitiva.

o En adolescentes con hipoplasia milleriana o senovagina estrecha, es
recomendable diferir la reconstruccidon vaginal hasta que exista una
motivacion y madurez suficiente.

e Gonadectomia profilactica en pacientes de bajo riesgo tumoral.

o En CAIS (insensibilidad completa a andrégenos), la gonadectomia puede
posponerse hasta después de la pubertad para aprovechar la produccion
enddgena de estrogenos testiculares.

3.4. Enfoque actual: cirugia adaptada a cada caso

Tipo de DSD Sexo de crianza Enfoque quirurgico
recomendado

HSC clasica 46,XX Femenino Vaginoplastia y reduccion
clitoridea opcional

Disgenesia gonadal 46,XY | Segun evaluacion Gonadectomia y
reconstruccion adaptada

CAIS 46,XY Femenino Diferir gonadectomia vy
reconstruccion vaginal
postpuberal




-~

SaludMadrid

Hospital Universitario

12 de Octubre

PAIS 46,XY

Segun fenotipo y género

Hipospadias y
reconstruccion escrotal o
vaginoplastia

Ovotesticular DSD Variable

Biopsia gonadal bilateral,
cirugia segun fenotipo y
género

4. DEBATE SOBRE LA CIRUGIA GENITAL PRECOZ: ARGUMENTOS

AFAVORY EN CONTRA

La cirugia genital precoz en neonatos y lactantes con DSD es uno de los aspectos mas
polémicos y debatidos en medicina pediatrica. La evolucion de la evidencia cientifica, la
aparicion de grupos de pacientes adultos afectados por cirugias genitales tempranas y el
cambio en los paradigmas éticos han modificado radicalmente la indicacion y el momento

optimo de la cirugia.

4.1. Argumentos a favor de la cirugia genital precoz

Argumento

Justificacidn

Evita ambigUedad prolongada

Facilita el establecimiento de la identidad
parental y el apego inicial.

Mejora integracion social

Evita situaciones incomodas en el ambito
familiar y escolar.

Mejor cicatrizacion

La plasticidad tisular neonatal permite
reconstrucciones mas sencillas.

Reduce el numero de procedimientos

Permite abordar de forma integral las
malformaciones urinarias asociadas.

Menor impacto psicoldgico en infancia

Evita que el nifio crezca con un cuerpo
anatomicamente ambiguo.

4.2. Argumentos en contra de la cirugia genital precoz

Argumento

Justificacion

Desconocimiento de la identidad futura

Algunos estudios han demostrado
discordancia de género en pacientes
operados en la infancia.

Pérdida de funcion sensitiva

Cirugias tempranas pueden afectar la
sensibilidad erogena a largo plazo.
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Resultados funcionales suboptimos

Mayor tasa de estenosis vaginal o uretral,
fistulas y reintervenciones.

Riesgo de arrepentimiento

Algunos adultos operados refieren
trauma psicologico asociado a cirugias no
consentidas.

Derecho a la autodeterminacion

Cadavez mas sociedades médicas abogan
por diferir la cirugia hasta que el paciente
pueda participar.

4.3. Postura actual de las sociedades cientificas

Organizaciones como la Society for Pediatric Urology (SPU), la European Society for

Pediatric Urology (ESPU) y la European Society of Endocrinology (ESE) recomiendan:

o Evitar cirugias genitales cosméticas en menores de 2 afios salvo indicacion

funcional.

e Garantizar que toda cirugia sea evaluada por un comité multidisciplinar.

e Asegurar que la familia reciba un asesoramiento exhaustivo, incluyendo
perspectivas de adultos con DSD.

5. Técnicas quirurgicas especificas segun el tipo de DSD

5.1. Reconstruccion en DSD 46,XX virilizados (Hiperplasia Suprarrenal Congénita

clasica)

La hiperplasia suprarrenal congénita clasica (HSC) es la causa mas frecuente de
virilizacion genital en recién nacidas 46,XX. El exceso de andrdégenos fetal condiciona
grados variables de fusion labioescrotal, hipertrofia clitoridea y formacion de un seno
urogenital comun. El manejo quirdrgico busca restaurar una anatomia externa acorde al
sexo femenino asignado, garantizando ademas funcidon miccional, vaginal y preservacion

de la sensibilidad clitoridea.

Objetivos quirurgicos

e Restaurar la anatomia genital externa femenina.
o Preservar al maximo la sensibilidad clitoridea.
o Garantizar un introito vaginal adecuado para funcion sexual y reproductiva.

Indicaciones




A

SaludMadric

Hospital Universitario

12 de Octubre

e Pacientes con virilizacion Prader Ill a V, especialmente si presentan un seno
urogenital comun.

e Laedad optima para la cirugia inicial suele situarse entre 6 y 12 meses, cuando el
desarrollo anatomico es suficiente y los tejidos tienen buena plasticidad.

Técnica quirdrgica: clitoroplastia con preservacion neurovascular

El clitoris hipertrofico debe reducirse respetando al maximo la inervacion dorsal y la
vascularizacion residual, para minimizar la pérdida de sensibilidad. Esta técnica esta
actualmente en desuso en la mayoria de los paises, aunque sigue siendo necesario cuando
la paciente lo solicita, en caso de disconfort, etc.

Pasos quirurgicos:

1. Incision circunferencial en la base del clitoris, liberando los cuerpos cavernosos.
Identificacion y preservacion de los nervios dorsales clitorideos y vasos
neurovasculares laterales.

3. Reseccidon parcial de los cuerpos cavernosos, ajustando el tamano al rango
femenino.

4. Reanclaje del glande al ligamento suspensorio clitorideo.

5. Recubrimiento con mucosa vaginal residuval para evitar adherencias y cicatrices
retractiles.

Técnica quirurgica: vaginoplastia con movilizacion urogenital (TUM - Total
Urogenital Mobilization)

En virilizacion severa (Prader IV-V), es frecuente la confluencia urogenital con un seno
comun que drena uretra y vagina. Esta anatomia requiere separar ambos conductos y
descender la vagina hasta el periné.

Pasos quirurgicos:

Incision perineal sagital.

|dentificacion del seno urogenital comun.

Separacion cuidadosa de la uretra y la vagina, preservando el pediculo vascular
vaginal.

Movilizacion y descenso de la vagina hasta su posicidon anatomica perineal.
Anastomosis vaginal perineal.

Configuracion final del introito vaginal, ajustando el didmetro segun la edad.
Cierre perineal por planos.

N ou »
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Complicaciones a evitar

o Estenosis vaginal.
o Fistula urogenital.
« Pérdida sensitiva clitoridea.

\
{ Urethra
VaQ<na

5.2. Reconstruccion en DSD 46,XY con hipospadias complejas o

genitales ambiguos

Introduccion

En pacientes 46,XY con hipospadias severas, micropene o genitales ambiguos, el objetivo
es reconstruir un falo funcional, recto y con un meato terminal adecuado para miccion de
pie y, cuando sea posible, con funcion sexual preservada. En casos de hipospadias
penoscrotales o perineales, la complejidad anatomica exige reconstrucciones en

multiples tiempos.

Objetivos quirdrgicos

e Crearun falo recto, con meato uretral terminal funcional.
e Preservar sensibilidad eréctil y funcionalidad futura.
e Resolver curvaturas ventrales severas (chordee).
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Técnica quirdrgica: uretroplastia en dos tiempos (técnica de Byars-Bracka)

Esta técnica es la mas utilizada en hipospadias severas con placa uretral displasica no
aprovechable.

Primer tiempo: preparacion de superficie ventral

Incision circunferencial proximal al meato anémalo.

Reseccion de la placa uretral cuando es displasica o insuficiente.

Colocacidon de un injerto de mucosa prepucial o bucal sobre el lecho ventral.
Cobertura parcial con colgajo cutaneo, asegurando la integracion del injerto.
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Segundo tiempo: tubulizacion uretral

1. Tras 6-12 meses, se valora la integracion del injerto.
Se desepitelizan margenes laterales y se tubulariza el neouretra.

3. Cobertura de la neo-uretra con colgajo vascularizado (tunelizacion por Dartos o
fascia).

4. Cierre por planos, asegurando un calibre adecuado sin tension.

Correccion de curvatura ventral (Chordee release)

En la mayoria de estos pacientes, el hipospadias severo se asocia a curvatura ventral
significativa por bandas de tejido fibrdtico.

Pasos quirurgicos:

Desepitelizacion circunferencial de piel ventral.
Movilizacidn de cuerpos cavernosos.

Seccion de bandas ventrales fibrdticas.

Plicatura dorsal en casos de curvatura residual significativa.
Comprobacion intraoperatoria de alineacion.

W R

Reconstruccion escrotal

En pacientes con escroto bifido o implantacion lateral de gonadas, puede realizarse una
reconstruccion escrotal simultanea, con reconfiguracion de rafe y reposicionamiento
testicular.



-~

SaludMadrid

Hospital Universitario

12 de Octubre

5.3. Manejo quirdrgico de estructuras mullerianas persistentes
(PMDS)

Introduccion

El sindrome de persistencia de conductos de Muller (PMDS) es una condicién rara en
varones 46,XY, generalmente relacionada con mutaciones en el gen AMH o en su
receptor AMHR2, que provoca la no regresion de los conductos millerianos a pesar de
una diferenciacion testicular normal. Estos pacientes suelen tener testiculos
normofuncionantes y genitales masculinos normales o con criptorquidia, pero
presentan un Utero rudimentario y trompas persistentes, detectados generalmente
durante cirugias por hernia inguinal o criptorquidia.

Objetivos quirurgicos

e Preservar la funcidn testicular, especialmente en casos de testiculos palpables o
parcialmente descendidos.

e Prevenir complicaciones obstructivas (torsion, infeccion, displasia testicular
asociada a compresion).

e En pacientes seleccionados, resecar estructuras mullerianas rudimentarias si
comprometen el descenso testicular o el tracto urinario.

Evaluacion prequirdrgica

» Ecografia abdominal y pélvica para confirmar la presencia de Utero y trompas.
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Laparoscopia diagndstica para evaluar ubicacion gonadal y estructuras
mdllerianas.
En casos de criptorquidia bilateral, la evaluacion laparoscopica es mandatoria.

Técnica quirurgica: Orquidopexia laparoscopica con reseccion parcial de
estructuras mullerianas

Indicaciones:

Criptorquidia bilateral con estructuras mullerianas obstructivas.
Presencia de Utero o trompas que interfieran en el descenso testicular.

Pasos quirurgicos

1.
2.

o

7-

Exploracion laparoscopica transumbilical, introduciendo 6ptica de 5 mm.
Identificacion de:

o Gonadas (testiculos).

o Utero rudimentario y trompas (en linea media o lateralizados).

Liberacion de adherencias entre testiculos, conductos deferentes y estructuras
mullerianas.
Movilizacion testicular con seccion de adherencias gubernaculares.
Orquidopexia inguinoescrotal, asegurando trayecto sin tension.
En casos con estructuras mullerianas voluminosas o displasicas:

o Reseccion parcial o completa de Utero rudimentario.

o Preservacion de la insercion deferencial.

Cierre de defectos peritoneales.

Complicaciones

Lesion deferencial.

Lesion vascular gonadal.
Recurrencia de criptorquidia.
Estenosis obstructiva por fibrosis.
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5.4. Manejo quirurgico de ovotestes y gonadas disgenéticas

Introduccion

Los pacientes con DSD ovotesticular y aquellos con disgenesia gonadal parcial o
completa presentan un reto quirurgico significativo. La evaluacion histoldgica es clave
para diferenciar entre tejido testicular, ovarico o mixto, y para valorar la presencia de
displasia gonadal, que conlleva un riesgo aumentado de tumores germinales malignos
(gonadoblastoma, disgerminoma).

Objetivos quirurgicos
o Identificary preservar tejido gonadal funcional.
« Eliminar gonadas displasicas o de alto riesgo tumoral.
e Garantizar reconstruccion genital acorde a la identidad de género.
Evaluacion prequirdrgica
e Ecografia o resonancia magnética pélvica para localizar gonadas y evaluar
estructuras asociadas.
e Laparoscopia exploradora para evaluar posicion gonadal y obtener biopsia
intraoperatoria.
Técnica quirdrgica: Laparoscopia exploradora con biopsia gonadal bilateral

Indicaciones:

o DSD ovotesticular con gonadas intraabdominales.
» Disgenesia gonadal 46,XY con testiculos no descendidos.
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Pasos quirurgicos

Insercion de optica de 5 mm en ombligo.

Exploracion de cavidad abdominopélvica.

Localizacion de génadas.

Biopsia de cada gonada, obteniendo muestras representativas de ambos polos.
Analisis intraoperatorio rapido para definir presencia de tejido germinal viable o
displasico.

NS

Técnica quirdrgica: Gonadectomia laparoscopica
Indicaciones:

o Disgenesia gonadal con material del cromosoma'Y.
e Gonada displasica o con gonadoblastoma confirmado.
e Ovoteste no funcional o discordante con sexo de crianza.

Pasos quirurgicos

Movilizacion gonadal completa.

Ligadura alta de vasos gonadales.

Reseccion en bloque con estructuras adyacentes si es necesario.

En casos de ovotestis, preservacion selectiva de componente ovarico viable.
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Técnica quirdrgica: Reconstruccion genital complementaria
En pacientes con asignacion femenina:

o Descensoy anastomosis vaginal.

e Construccion de introito.

e Vaginoplastia secundaria en adolescencia si es necesario.

En pacientes con asignacion masculina:

e Reconstruccion escrotal.
e Uretroplastia o elongacion falica segun anatomia residual.

Complicaciones

» Fistula vaginal.
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o Estenosis introital.
« Disfuncidn sexual por pérdida sensitiva.
o Recurrencia tumoral (en casos de disgenesia gonadal parcial no extirpada).

Perfecto, continuamos con el desarrollo técnico extenso del punto 6 del Tema 5: Abordaje
quirurgico en DSD: indicaciones y controversias, centrado en la gonadectomia
profilactica. Adaptado para cirujanos pediatricos y especialistas, con enfoque en criterios
actualizados, técnicas y controversias actuales.

6. GONADECTOMIA PROFILACTICA: INDICACIONES Y
CONTROVERSIAS

Introduccion

La gonadectomia profilactica es una decision quirUrgica de gran trascendencia en el
manejo de pacientes con DSD, ya que implica la extirpacion preventiva de gonadas
disgenéticas o atipicas, cuyo riesgo de degeneracion maligna es elevado. Si bien existen
condiciones donde la indicacion es clara, en otros casos la preservacion gonadal es
factible, especialmente cuando existe potencial hormonal o reproductivo. La decision debe
tomarse de forma individualizada, evaluando genotipo, histologia gonadal, riesgo
tumoral estimado y expectativas de la familia y el paciente.

6.1. Fundamentos bioldgicos

Las gonadas disgenéticas, especialmente aquellas que contienen material del cromosoma
Y, presentan un riesgo incrementado de desarrollar gonadoblastoma y, eventualmente,
tumores germinales malignos (seminoma/disgerminoma). Este riesgo depende de varios
factores:

o Grado de disgenesia gonadal.

o Presencia de elementos gonadales primitivos (gonocitos residuales).

e Presencia de material Y (genes TSPY implicados en tumorogénesis gonadal).

e Localizacion intraabdominal (mayor riesgo tumoral por temperatura testicular
inadecuada).

6.2. Indicaciones claras de gonadectomia profilactica

1. Disgenesia gonadal 46,XY completa
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e Riesgo tumoral superior al 30-40%.
e Gonadectomia indicada en la infancia, especialmente si las gonadas son
intraabdominales.

2. Disgenesia gonadal parcial 46,XY
e Riesgo tumoral variable (15-30%).
o Biopsia gonadal inicial en pacientes con gdnadas escrotales; gonadectomia en
gonadas intraabdominales.
3. Ovotesticular DSD 46,XY 0 46,XX/46,XY
e Riesgo tumoral mas bajo (5-15%), dependiendo de la presencia de material Y.
e Gonadectomia indicada solo en goénadas intraabdominales con componente
testicular displasico.
4. Insensibilidad androgénica completa (CAIS)
e Riesgo tumoral bajo (<5% antes de la pubertad).
e Gonadectomia diferida hasta completar desarrollo puberal, aprovechando la
produccion endogena de estrogenos testiculares.
5. Mosaicismos con cromosoma Y (45,X/46,XY)
e Riesgo tumoral moderado (10-20%).

e Indicacion depende de histologia y localizacion gonadal (mayor riesgo si
intraabdominales).

6.3. Situaciones controvertidas

1. PAIS (Insensibilidad androgénica parcial)

e Riesgo tumoral variable (<10%), pero puede aumentar con disgenesia severa.

e En casos con gonadas escrotales funcionales, la gonadectomia puede diferirse o
evitarse.

e Encasos con genitales ambiguos y gonadas intraabdominales, la gonadectomia es
recomendable.

2. DSD 46, XX con testiculacion parcial

e Riesgo tumoral bajo si la gonada tiene diferenciacion ovarica predominante.
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e En pacientes con gdnadas intraabdominales, se recomienda biopsia y evaluacion
histologica, considerando gonadectomia segun el grado de disgenesia testicular.

6.4. Técnica quirurgica

La técnica quirdrgica varia segun la localizacion gonadal. En general, se prioriza el
abordaje laparoscopico, dada su baja morbilidad y capacidad diagndstica simultanea.

6.4.1. Gonadectomia laparoscopica
Indicaciones

¢ Gonadas intraabdominales.
e Mosaicismos con material Y.
o Disgenesia gonadal bilateral.

Pasos técnicos

Insercion de trocar umbilical (ptica 5 mm) y dos trocares accesorios de 3 mm.
Exploracion sistematica de cavidad abdominal y retroperitoneo.

Identificacion de gdnadas y estructuras asociadas (trompas, Utero rudimentario).
Ligadura alta del pediculo gonadal, asequrando control vascular proximal.
Reseccion completa de la gonada con saco de extraccion.

Cierre de defectos peritoneales.

ov W N R

6.4.2. Gonadectomia abierta inguinal o escrotal
Indicaciones

e Gonadas parcialmente descendidas o inguinales.
o Pacientes con cirugias abdominales previas o adherencias extensas.

Pasos técnicos

Incision inguinal transversa.

Identificacion de cordon espermatico o ligamento ovarico.
Diseccion y movilizacion de la gonada.

Ligadura alta del pediculo gonadal.

Reseccion de gonada y envio a histologia.

I VNS
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orchiectomy

Scratun

6.5. Aspectos éticos y legales

La gonadectomia profilactica en pacientes con DSD plantea conflictos éticos relevantes,
ya que implica la pérdida irreversible de la funcidon gonadal. Siempre debe realizarse:

Con el consentimiento informado ampliado de los padres o tutores.

En el contexto de un comité multidisciplinar, documentando la justificacion
médica.

Informando sobre |a alternativa de vigilancia gonadal con biopsias seriadas.

En pacientes adolescentes, promoviendo su participacion activa en la decision.

6.6. Seguimiento postquirurgico

7.

Reposicion hormonal adaptada al sexo de crianza.

Seguimiento urologico y ginecoldgico.

Evaluacion de densidad mineral osea (especialmente en gonadectomias
prepuberales).

Apoyo psicoldgico continuo.

SEGUIMIENTO POSTQUIRURGICO: FUNCIONALIDAD,

COMPLICACIONES Y RESULTADOS ESTETICOS

El seguimiento postquirurgico en pacientes con DSD es un proceso complejo que requiere
un enfoque multidimensional, abarcando no solo el aspecto anatémico y funcional de la
reconstruccion quirurgica, sino también la evolucion endocrina, el desarrollo psicosexual
y la adaptacion social. El cirujano pediatrico desempeia un papel clave en la evaluacion a
largo plazo de los resultados anatomicos y funcionales, trabajando en estrecha
colaboracion con endocrinologia pediatrica, urologia pediatrica, ginecologia infantil y
psicologia clinica.
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7.1. Evaluacion de la funcionalidad urinaria
Objetivos

o Comprobar que se ha logrado un drenaje uretral eficaz, sin obstrucciones, fistulas
o estenosis.

e Valorar la presion miccional y la continencia en pacientes con hipospadias severas
o reconstrucciones uretrales complejas.

Meétodos

e Flujometria miccional: evalUa patron de flujo y residuo postmiccional.

e Uretrocistografia miccional (UCM): Util en pacientes con antecedentes de
fistulizacion o con anatomia compleja (seno urogenital reparado).

e En pacientes con derivaciones uretrales en la infancia, puede ser necesaria una
uretroscopia diagnostica.

7.2. Evaluacion de la funcionalidad vaginal
Objetivos

e Garantizar un calibre adecuado para la futura funcion sexual.
o Detectar precozmente estenosis introital o dispareunia potencial.
o Valorar la elasticidad y recubrimiento epitelial en vaginoplastias complejas.

Metodos

e Exploracion perineal periddica.

« Vaginoscopia en nifas postpuberales con vaginoplastias extensas.

e En adolescentes, la evaluacién debe integrarse con ginecologia pediatrica,
especialmente cuando hay malformaciones asociadas como aplasia milleriana
parcial.

7.3. Complicaciones quirurgicas mas frecuentes
Genitales externos

o Estenosis uretral o vaginal: especialmente en vaginoplastias con reconstruccion
de seno urogenital.

o Fistulas urogenitales: tras separacion uretra-vagina en pacientes con seno
urogenital comun.
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o Desviacion meatal o del chorro miccional: frecuente en hipospadias reparados.
« Pérdida sensitiva clitoridea: en clitoroplastias extensas.

Gonadectomia

o Lesion ureteral o vesical en laparoscopias complejas.
o Hemorragia intraabdominal por desinsercion vascular alta.
e Adherencias pélvicas.

7.4. Evaluacion estética

Aunque el objetivo principal de la cirugia en DSD no es estrictamente cosmético, el
resultado anatomico externo tiene un fuerte impacto en la percepcion corporal y
autoestima del paciente.

Evaluacion de resultados

e Simetria labioscrotal o escrotal.

e Adecuacion del tamafo clitorideo.

e Colocacidon y orientacion del meato uretral.
o Aspecto del introito vaginal.

Importancia de la opinion del paciente

En pacientes mayores, es clave valorar |la percepcion subjetiva del resultado quirurgico. En
adolescentes, esta evaluacion debe ser realizada en un entorno de confianza, respetando
la confidencialidad y la posible incomodidad al tratar estos temas.

7.5. Abordaje multidisciplinar en el sequimiento

El sequimiento postquirirgico de pacientes con DSD debe ser realizado por un equipo
especializado, que incluya:

 Cirugia pediatrica: sequimiento anatdmico, funcional y quirurgico.

e Urologia pediatrica: especialmente en hipospadias complejas.

e Ginecologia pediatrica y adolescente: en pacientes con reconstrucciones
vaginales.

« Endocrinologia pediatrica: ajuste de tratamiento hormonal sustitutivo, pubertad
y fertilidad.

e Psicologia clinica: apoyo en la aceptacion corporal, identidad y sexualidad.
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7.7- Frecuencia y duracion del sequimiento

El sequimiento postquirurgico debe prolongarse, al menos, hasta la adultez joven, con
énfasis en:

Etapa infantil: evaluacion anatomica, miccional y funcional.

Pubertad: evaluacion del desarrollo sexual, funcion hormonal y adaptacion
psicosexual.

Adolescencia: valoracidn estética, funcional y psicosexual.

La continuidad del sequimiento es clave para detectar precozmente complicaciones
tardias y ajustar las intervenciones segun la evolucion del paciente.

Autores: C. Tordable Ojeda, D. Cabezali Barbancho
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