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COMENTARIO EDITORIAL de:
DESAFIOS QUIRURGICOS DE LAS ANOMALIAS DEL DESARROLLO SEXUAL

Carlos Miguélez Lago
Urologia Pediétrica. Departamento de Pediatria Universidad de Mélaga. Clinica Santa Elena.
Torremolinos. Mélaga. Espaia.

Las Anomalias de Desarrollo Sexual (ADS) forman un amplio grupo de malformaciones
cuyos limites internos no siempre son precisos y constituyen un serio problema para los diversos profe-
sionales implicados en la bisqueda de su solucién, siempre compleja y dificil.

Es de agradecer a los autores de este excelente trabajo que hayan puesto sobre la mesa
editorial un tema candente, cada vez mas actual y polémico. Han elegido como “hilo conductor” de
tan variada patologia el concepto de Desafio Quirdrgico, muy apropiado, que resume esquemdtica y
magistralmente los principales problemas con sus soluciones quirirgicas actuales. Profundizan lo impres-
cindible en tan amplio tema, como para permitir una visién general clara, evitando la distorsién por la
descripcion exhaustiva de detalles técnicos. Esto supondria material suficiente para escribir un amplio

libro.

El peligro potencial de este Trabajo muy docente, resumido y esquemdtico, es que cualquier
Cirujano Pedidtrico o Urélogo se considere capacitado, o se le exija estarlo, para reproducir estas téc-
nicas de Cirugia Reconstructiva Genital, confiando tener los mismos resultados a corto plazo.

DESAFIO GENERAL. En las ADS el Desafio no es solo Quirirgico sino General, pues se trata de un grupo
de malformaciones, que desde su origen estd rodeado de grandes lagunas de Conocimiento y Solucio-
nes, intercomunicadas entre si.

Embriologia. Precoz y compleja, desde la %79 semanas de gestacién, con miltiples érganos y sistemas
forméndose en esos dias. Es necesario conocerla profundamente para realizar un buen diagnéstico y
tratamiento clinico y quirlrgico.

Etiologia variable desde Endocrina a Genética y Medio ambiental, muchas veces desconocidas. Al-
gunas causas se podrian trafar incluso de “sociopatias” como fruto de la manera de evolucionar, no
siempre de desarrollar, de una sociedad.

Prevencién. Hay posibilidad de plantearse medidas de prevencion primaria y secundaria, basadas en
la etiologia y el diagnéstico precoz.

Diagnéstico y Pronéstico dificil en referencia a los diferentes “tipos de sexos” implicados, que actualmen-
te hay que considerar: anatémico, cromosémico, actividad sexual, reproductivo, psicolégico, social...

Malformaciones asociadas frecuentes en ocasiones multiples, como tracto urinario, gonadales, uterinas,
digestivas, ano rectales, cardiovasculares, esqueléticas. Agrupadas o no en Polisindromes como VATER
Y VACTERL o grandes Malformaciones como la Extrofia Vesical y sobre todo de Cloaca.



506

Tratamiento Multidisciplinar generalmente desde recién nacido y hasta la vida adulta. Incluye la partici-
pacién de Ginecologia, Genética, Medicina fetal, Neonatologia, Diagnéstico por Imagen, Endocrino-
logia (Pedidtrica y General), Urologia (Pedidtrica y General), Andrologia, Sexologia, Psicologia (Pedia-
trica y General), Psiquiatria (Pediatrica y General), Sociologia, Asesoria Médico Legal, Bioética...

Obijetivos Terapéuticos Sexuales multiples, imprecisos y ademés diferentes segin factores familiares, so-
ciales y culturales; incluso religiosos y raciales. Incluyen objetivos tanto anatémicos y funcionales genita-
les, como psicoldgicos, sociales y reproductivos, con buenos resultados y evitando las complicaciones.

Otros Objetivos Terapéuticos. Conservacién de Tracto Urinario Superior, Continencia Urinaria y Fecal,
no siempre faciles de conseguir a largo plazo en algunos casos

Cirugia Reconstructiva Genital muy especializada, a veces multiorgénica, sin técnicas Gnicas “Gold
Standard” validadas con evidencia cientifica. Los autores han definido sus preferencias y su manera
de hacer, de forma clara y precisa. Sin embargo ofros autores de reconocida experiencia, prestigio y
buenos resultados trabajan con criterios y técnicas quirdrgicas, algo diferentes. Incluso no esta suficien-
temente claro el momento 6ptimo de realizarla que alne la mejor calidad de vida para el presente de
la familia, y para el futuro del paciente.

Complicaciones anatémicas y funcionales urolégicas, androlégicas y ginecolégicas, a corto, mediano
y largo plazo. Entre las primeras hay que considerar tres grandes grupos: las Fistulas uretro cuténeas y
las vésico vaginales; las Estenosis, tanto de uretra como de vagina; las propias del Falo - Clitoris, como
incurvacion, Disfuncién y Tamafio inadecuado.

Seguimiento obligatorio durante infancia, adolescencia y... para siempre. No es aconsejable la ruptura
con el Equipo que traté al paciente durante la infancia, pasando bruscamente a las miltiples especia-
lidades de adultos implicadas, que no conocen el caso ni los problemas que puede presentar y que
ademds... no intervinieron en la toma de decisiones. Estos pacientes deben ser seguidos toda la vida
por un Equipo Multidisciplinar, situacién dificil de encontrar en Espaiia, salvo ejemplares excepciones.

Capacidad de procreacién pre y post cirugia, que serd unas veces dificil, otras imposible, otras...cues-
tionable. Incluyen atencién especial tanto en fecundacion, como en gestacién y parto.

Capacidad de transmisién hereditaria de la malformacién en algunos casos con tendencia familiar.

Implicaciones Médico Legales por decisiones tomadas de recién nacido con los conocimientos de enton-
ces, en una sociedad de ese momento, que se juzgan 20 afios después con otfra dptica cientifico — social
- legal de hoy o incluso de mafiana.

Disforia Mdltiple con los resultados, ademas de la clasica Disforia de Género comentada por los auto-
res. La satisfaccién plena de la familia primero y luego del propio paciente, no siempre coincide con
la del Equipo Médico que hizo lo mejor que se podia hacer en ese caso, en ese momento, en ese sitio
y con esos medios.

Evidencia Cientifica dificil de conseguir por todo lo anterior y ademés por que es una patologia infre-
cuente, con muchas variantes entre casos, tratfamientos y seguimientos realizados, asi como entre los
pardmetros evaluados, casi siempre en revisiones retrospectivas. Muchas veces la maxima Evidencia
Cientifica serd un Nivel IV, con una Conferencia de Consenso de Expertos como la referida de Chicago
2005, por lo que el Grado de Recomendacién serd inevitablemente bajo.

Por todos los aspectos mencionados, parece que el objetivo principal sélo es asumible haciendo
una Medicina Integral que desde la Experiencia consiga la Evidencia Cientfifica. El camino es largo y
pasa por diferentes etapas, que constituyen un Desafio Estructural Presente para el Futuro.



DESAFIO ESTRUCTURAL

Unidades Multidisciplinares Especializadas ADS. A las que remitir inicialmente los casos de ADS para
una importantisima toma inicial de decisiones, con repercusién para toda la vida. Al ser un amplio
abanico de malformaciones infrecuentes es necesario reunir la méxima experiencia diagnéstica y tera-
péutica, para obtener los mejores resultados. Los recursos deben ser todos los necesarios y actualizarse
periédicamente, pero optimizarse atendiendo con excelencia al mayor nimero de pacientes referido de
una amplia drea geogréfica y sobre todo poblacional. Estd aceptado que no se justifica un programa
de Trasplante renal y Hemodidlisis para un Hospital con sélo 1 caso al afio. Tampoco se deberia enten-
der que un hospital tratara cada afio solo 1 caso nuevo de patologias como: Extrofia Cloacal o Vesi-
cal, Epispadias, Hipospadias escroto perineal, Seno Urogenital Alto, Agenesia Vaginal Alta, Ovoteste,
Disgenesia Gonadal Mixta, etcétera (ejemplos de 46XY, 46XX, Ovotesticular, 46 XX Testicular y 46XY
disgenesia gonadal, DSDs en la nomenclatura actual, mencionadas por los autores en la Tabla 1).

La generosidad profesional implicita del médico se estimula y acrecienta procurando la mejor asisten-
cia para “sus” pacientes, aunque “renuncie” a tratarlos personal y directamente y los refiera a estas
Unidades.

La Experiencia de los especialistas implicados conseguida con los afios y la casuistica debe
recogerse y perpetuarse creando una Escuela que los suceda y supere.
Sélo en este dmbito pueden hacerse realidad y justificarse la incorporaciéon de sofisticados recursos te-
rapéuticos en desarrollo, como por ejemplo la Ingenieria Tisular, con grandes posibilidades de aplicarse
en estos pacientes.

Estos son hechos clinicos innegables que deben estimular a los Gestores Sanitarios de la Medi-
cina Piblica y propiciar la creacién de estas Unidades de referencia ADS, igual que se han propiciado
algunas Unidades de Cambio de Sexo en adultos.

Grupos de Trabajo Internacionales. El progreso en Oncologia Pediétrica ha sido posible gracias a So-
ciedades como la Sociedad Internacional de Oncologia Pedidtrica (SIOP) que ha estudiado diferentes
protocolos terapéuticos prospectivos multidisciplinares, consiguiendo una mejoria de la supervivencia
y de la curacién definitiva, impensables hace tan solo 30 afios. Teniendo en cuenta que en el nifio la
Oncologia es mucho mas prevalerte que la ADS, se entiende que sea aun més necesaria la creacién
de estos Grupos de Trabajo, potenciados desde Sociedades Internacionales como las de Urologia Pe-
diétrica y de Cirugia Reconstructiva. Trabajando juntos y buscando conseguir algin dia la Evidencia
Cientifica y Grado de Recomendacién necesarios se podré generar una Guia de Practica Clinica. Con
ellay con la imprescindible Experiencia de todo un Equipo, podrén ofrecerse los mejores, mas amplios
y més duraderos resultados a estas infrecuentes y complejas, pero no excepcionales, malformaciones.

Se recomienda con especial interés las citas bibliogréficas 1, 40, 68, 69 y 79 del articulo co-
mentado y ademds:
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