CONTROVERSIAS

Rev Esp Endocrinol Pediatr 2019, Volumen 10. Edicion 2

10.3266/RevEspEndocrinolPediatr.pre2019.Sep.563

Ventajas e inconvenientes de las distintas opciones

correctoras quirurgicas
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La hiperplasia suprarrenal congénita (HSC) es la
causa mas frecuente de las alteraciones del desa-
rrollo y diferenciacion sexual (DSD).

La funcién adrenal comienza en la 7 semana, y la
organogénesis genital en la semana 9. En las nifias
con HSC, por la influencia hormonal masculina se
desarrolla el crecimiento del clitoris, fusion y escro-
talizacion de labios mayores y migracion rostral del
orificio perineal uretral y vaginal (seno urogenital).
El grado de virilizacion de los genitales externos es
muy variable (Clasificacion de Prader), teniendo in-
dicacién quirurgica Prader 3/5.

Desde 1996 el tratamiento quirdrgico de estas ni-
Aas en nuestro hospital consiste en realizar una ci-
rugia feminizante de los genitales externos (reduc-
cion del falo, plastia de los labios mayores vy
descenso completo del seno urogenital), si es posi-
ble precoz (antes de los 2 afios) y en un solo tiem-
po". En la pubertad se realiza una revision bajo
anestesia y posible correccion de estenosis del in-
troito vaginal.

Las pruebas diagndsticas previas a la cirugia son:

e Ecografia pélvica, para valorar anatomia del
utero, ovarios y vagina proximal.
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e Genitograffa, que consiste en introducir con-
traste desde el orificio Unico perineal, para co-
nocer la longitud del canal comun (seno uroge-
nital) y de la uretra, el tamafio de la vagina 'y su
distancia a periné, y la anatomia de la vejiga.

e Uretrocistoscopia, siendo importante determi-
nar la altura y el tamano de la desembocadura
de la vagina en uretra.

La cirugia es individualizada para cada paciente,
debiendo realizar:

* Reduccidn del falo (si >2 cm) La técnica que

empleamos consiste en movilizar la piel del falo
desde el glande, seccionandola dorsalmente
en la linea media, para crear dos colgajos que
nos serviran de labios menores; respetar el pa-
quete vasculonervioso que irriga e inerva el
glande; extirpar parcialmente los cuerpos ca-
vernosos; y fijar el glande, que a veces también
hemos de reducir parcialmente, a la zona de
insercion de los cuerpos cavernosos.

e Apertura de la fusion labioescrotal, seccio-

nando en la linea media para separar labios
mayores, lo que nos permite colocar el clitoris y
los dos colgajos obtenidos de la piel del falo.

e (Con respecto al seno urogenital es muy im-
portante la longitud de la uretra proximal y del
canal comun, existiendo un amplio espectro: la
vagina puede unirse a la uretra cerca del peri-
né (canal comun corto), o hacerlo en la uretra
proximal (canal comun largo).
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En funcion de esto, las opciones quirdrgicas pue-
den ser:

e Plastia perineal posterior.

e Descenso en bloque del seno urogenital (evi-
tando dejar una uretra muy corta).

e Neovagina de intestino.
La cirugia tiene como objetivos®:

e Restaurar la anatomia genital para permitir rela-
ciones sexuales.

e Reducir complicaciones urolégicas (infeccio-
nes, incontinencia).

e Evitar retencion de fluidos en cavidad vaginal/
uterina.

e Evitar estigmatizacién por anatomia atipica.
e Permitir desarrollo como individuo y ser social.

e Responder a los deseos paternos de criar a su
hija en las mejores condiciones posibles.

Esta patologia debe ser manejada en centros de
experiencia con equipos multidisciplinares y preci-
sa seguimiento a largo plazo. En la adolescencia
estas pacientes requieren una evaluacion ginecolo-
gica y apoyo psicoldgico®.

Analizando nuestra experiencia y los objetivos de la
cirugia, la evolucion de la sociedad vy la legislacion,
es posible que en un futuro préximo debamos
modificar las técnicas, en especial las irreversi-
bles y los tiempos de la cirugia.

Existe actualmente un agitado debate sobre las in-
dicaciones quirurgicas y el momento de las ciru-
gias. En este debate se deben tomar en considera-
cioén varios aspectos®.,

1. Eticos: teniendo en cuenta los principios de be-
neficencia, no maleficencia, autonomia del pa-
ciente (consentimiento), mejor interés para el
menor y la posibilidad de un futuro abierto.

2. Psicosociales: facilitando el desarrollo psicoso-
cial y sexual.

3. Meédicos: evitar las complicaciones derivadas
de la virilizacion facilitando la funcion.

LLa moratoria a la cirugia precoz para incluir a los pa-
cientes en la toma de decisiones en las alteraciones
de la diferenciacion sexual se planted por primera
vez hace en 1998 pero no es hasta hace un lustro

que empieza a tener impacto en el manejo de estas
patologias. Se considera que el limite de tiempo para
plantear la cirugia (si se decide hacerla) es la edad
de la menarquia, pero ¢son los problemas deriva-
dos de postponer la cirugia menos lesivos que
aquellos consecuencia de la cirugia precoz?®

Ante la falta de evidencia se estan desarrollando
estudios que evallan el efecto de la cirugia diferida
y que comparan los resultados psicoldgicos con y
sin cirugia durante el crecimiento ©7,

Ademaés del debate generado dentro de la comuni-
dad médica, recientemente se ha producido un
marcado aumento de las iniciativas de los gobier-
nos y organismos conexos para desarrollar marcos
éticos v juridicos para la atencion de la salud ©. Or-
ganizaciones como Naciones Unidas (2013), El
Consejo de Europa (2015) y Human Right Watch
(2017) entre otras hacen un llamamiento a la mora-
toria de la genitoplastia en menores de edad. En
Madrid, (B.O.C.M. 2016, nim 98, art.15): £/ sistema
sanitario publico de Madrid velara por la erradica-
cion de las practicas de modificacion genital en be-
bes recien nacidos atendiendo Unicamente a crite-
rios quirdrgicos y en un momento en el que se
desconoce cudl es la identidad real de la persona.

Varias sociedades médicas y organizaciones de
pacientes se muestran contrarias a estos posicio-
namientos desde este tipo de organizaciones ya
que consideran que deben ser los padres, pacien-
tes y profesionales, y no los legisladores, los que
deberian tomar decisiones medicas informadas
para los nifios con HSC.

Estas cuestiones y controversias (cirugia precoz
vs diferirla hasta que el individuo pueda tomar sus
propias decisiones) ya aparecen reflejadas en las
nuevas guias de manejo de DSD pero, ¢es la HSC
una DSD? Incluir a la HSC dentro de este grupo
de patologias resta importancia a los problemas
meédicos relacionados con la insuficiencia supra-
rrenal. La mayoria de las pacientes y familiares no
se identifican con el término DSD a pesar de no
haberlo oido nunca y creen que usarlo tiene un
efecto negativo ©.

Por tanto, en las pacientes femeninas con HSC de-
beria valorarse la posibilidad de ser excluidas de
este grupo, lo que simplificaria enormemente la
toma de decisiones.

Las recomendaciones de manejo de la guia de
HSC de 2018 son (1°:

e Informar a los padres sobre las distintas opcio-
nes quirdrgicas, incluido diferir la cirugia hasta
que el nifio sea mayor y considerar la opcion de
renunciar a la misma.
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e Considerar la cirugia temprana para reparar el
seno urogenital en las pacientes femeninas se-
veramente virilizadas.

e En las pacientes con hiperplasia suprarrenal
congeénita para las que se elige la cirugia, suge-
rir de eleccion la movilizacion urogenital y, cuan-
do se decide, la clitoroplastia con preservacion
neurovascular para la clitoromegalia severa.

Conclusion

Actualmente no hay suficiente informacion ni evi-
dencia acerca del impacto personal, parental y so-
cial de realizar una cirugia precoz vs retrasar la ci-
rugia. Por tanto no hay suficiente informacion para
apoyar retrasar la cirugia, pero si para ofrecerla
como una opcioén, informando de los pros y contras.

Las guias endocrinas y quirurgicas actuales toda-
via recomiendan una reparacion temprana en una
sola etapa tras el consentimiento informado (expli-
cando de todas las opciones, incluida la no quirur-
gica) de los padres o tutores.

El futuro ideal seria conseguir un cambio en la so-
ciedad mas que cambiar el individuo.
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