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GENITOPLASTIA FEMINIZANTE EN HIPERPLASIA SUPRARRENAL CONGENITA;

¢UNA O DOS ETAPAS QUIRURGICAS?

José Manuel Escala Aguirre!, Yair Cadena, Pedrojosé Lépez, lorena Angel, Maria G. Refamdl,

Nelly Letelier y Ricardo Zubieta.

Departamento de Urologia Pedidtrica. Hospital Exequiel Gonzdlez Cortés. Santiago. Chile.
'Profesor Asociado de la Universidad de Chile. Santiago. Chile.

Resumen.- OBJETIVO: El mejor momenio para reali-
zar una genifoplastia en una nifia con Hiperplasia Su-

prarrenal Congénita (HSRC) es un fema que ha sido

debatido ampliamente. El objetivo de este esiudio es en-

contrar un criterio que pueda ayudar en esta decisién.

METODO: Se revisaron los datos de todos los pacientes
con diagnéstico de HSRC con déficit de 21 Hidroxilasa
que se somefieron a genitoplastia en nuesira institucion
(Enero 1996-Diciembre 2006). Se analizaron datos de-
mogrdficos, cirugia realizada y resultados.
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RESULTADOS: En el periodo de 10 arios, 25 paciente
cumplieron los criterios de inclusién; 22 tenian dato
completos. Todos los pacientes fueron clasificados bc
sandose en los criterios de Prader; Prader 2 (n=3), Prc
der 3 (n=13) y Prader 4 (n=6). El promedio de edad c
momento de la primera cirugia fue 13.5 meses (rang:
2-89m|. En los pacientes Prader 2, una clitoroplastia dk
reduccién con una vaginoplastia “cut back” fue realizc
da sin complicaciones. Todos los pacientes del grupe
Prader 3 se sometieron a una clitoroplastia de reduc
cién. Una vaginoplastia fue hecha en 9/13; 5/9 en I
misma sesion quirdrgica (4 estendticas) y los ofros 4 e
un segundo fiempo, con buenos resultados; en las ofra
4 nifias la vaginoplastia estd aun pendiente. £n el grupc
Prader 4, una vaginoplastia "pultthrough” fue realizad
en 4/6 usando un abordaje sagital posterior; uno ¢
momento de la clitoroplastia de reduccién, con resulic
dos estendticos y necesidad de dilataciones, y los ofro
3 en una segunda cirugia con buenos resultados. La
ofras  2/6 nifias estén esperando una vaginoplastia
22/22 tiene resultados aceptables luego de un peric
do de sequimiento de 63 meses (rango 12-144m).

CONCILUSIONES: la Hiperplasia Suprarrenal Congé
nita (HSRC) muestra diferentes grados de virilizacién
por lo tanfo distintos abordajes pueden ser utilizados
Para los casos menos severos (Prader <3) un “cutback
puede ser la cirugia de eleccién para una vaginopla:
tia, mientras en los casos mds complejos un colgaj
con “pullthrough” o un procedimiento sagital posterio
puede ser util. Basado en esta serie, nosotros recomer
damos realizar una vaginoplastia en un segundo tiempe
quirdrgico, evitando complicaciones y procedimiento
adicionales como las dilataciones.
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Palabras clave: Hiperplasia Suprarrenal Congé-
nita (HSRC). Pedidtricos. Clitoroplastia. Vaginoplas-
fia.

Summary.- OBJECTIVES: The best time to perform a
genitoplasty in a Congenital Adrenal Hyperplasia (CAH)
girl is an issue that has been discussed extensively. The
purpose of this study is to find criteria that may help in
the decision.

METHODS: Charts of all patients with diagnosis of CAH
with 21 Hydroxylase deficit who underwent genitoplasty
in our institution were reviewed (Jan 1996-Dec 20006).
Demographic data, surgery performed and outcomes
were analyzed.

RESULTS: In the 10 yearperiod, 25 patients fit the inclu
sion criferia; 22 had complete data. All patients were
classified based on Prader’s criteria; Prader 2 (n=3),
Pra der 3 [n=13) and Prader 4 (n=6). Mean age at
first surgery was 13.5 months [range 2-89m). In Prader
2 patients, a reduction clitoroplasty with a “cut back”
vaginoplasty was performed with no complications. All
patients in the Prader 3 group underwent a reduction
clitoroplasty. A vaginoplasty was done in 9/13; 5/9 at
the same surgery session (4 stenotic) and the other 4 in a
2nd stage with good results; vaginoplasty is still pending
for the other 4 girls. In the Prader 4 group, a vaginoplas
ty pullthrough was performed in 4,/6 using the poste
rior sagital approach; one at the reduction clitoroplasty
stage which ended stenotic and need dilatations, and
the other 3 in a 2nd surgery with a good outcome. The
other 2/6 girls are awaiting a vaginoplasty. 22/22
had acceptable results affer a mean follow-up of 63
months [range 12-144).

CONCILUSIONS:  Congenital  Adrenal - Hyperplasia
(CAH) shows di fferent approaches may be used for di-
fferent degrees of virilization. For less severe cases (Pra-
der <3) a cutback may be the surgery of choice for va-
ginoplasty, while in the more complex cases a flap with
pullthrough or a posterior sagital procedure could be
useful. Based on this series, we recommend performing
vaginoplasty in a 2nd stage surgery, avoi ding compli-
cations and further procedures such as dilatations.

Keywords: Congenital Adrenal Hyperplasia
(CAH). Paediatrics. Clitoroplasty. Vaginoplasty.

INTRODUCCION

La hiperplasia suprarrenal congénita es ge-
nerada por una serie de desérdenes en una de las
cinco enzimas necesarias para la sintesis de cortisol
en la corteza adrenal (1).

El desorden mds comin es el déficit de 21
hidroxilasa; éste estd presente sobre el 90% de lo
casos. La deficiencia genera virilizacién en diferente
grados y es la causa més frecuente de ambigiedac
genital (1,2). Los objetivos quirrgicos incluyen tre
pasos principales en pacientes con virilizacién de
bido a hiperplasia suprarrenal: Reconstrucciéon de
clitoris, del labio mayor y vaginoplastia en bisque
da de resultados estéticos y funcionales adecuados
La funcién vesical debe ser también adecuadamente
preservada, asi como la capacidad de desarrolla
una adecuada vida sexual y reproductiva cuand
adulto.

Basado en estas premisas, varias técnica
quirdrgicas han sido desarrolladas, donde el conoci
miento de la anatomia, grado de virilizacién, longi
tud del seno urogenital y uretra, asi como ofras ano
malias asociadas son esenciales (3,4).

La clitoroplastia es generalmente recomen
dada en pacientes bajo los seis meses de edad
pero el momento ideal para realizar la vaginoplas
tia sigue siendo un debate (1,2,5). Cuando el senc
urogenital (SUG) es muy corto, la clitoroplastia
vaginoplastia puede ser realizada al mismo tiempc
(2). Sin embargo, cuando la vagina llega més arri
ba en el seno urogenital, la vaginoplastia se podric
hacer més adelante, para asi obtener mejores resul
tados finales.

El objetivo de este trabajo es describir nues
tra experiencia en ambas reconstrucciones, tempranc
y tardia, del seno urogenital, y analizar los resultado:
buscando los puntos de vista que podrian contribuir ¢
alcanzar una mejor decisién acerca de un adecuadc
tiempo quirdrgico en los diferentes casos.

MATERIALES Y METODOS

Este estudio es una revisién de las historia
clinicas de los pacientes con hiperplasia suprarrena
congénita virilizante debido a déficit de 21-hidroxi
lasa, quienes fueron tratados en nuestra institucior

enire 1996 y 2006.

El grado de virilizacién fue registrado er
cada caso de acuerdo a Prader y la longitud del senc
urogenital fue medida por cistoscopia. Los paciente
fueron divididos en tres grupos, de acuerdo al gra
do de virilizacién y longitud del seno urogenital. L
edad de los pacientes fue registrada y la técnica qui
rirgica empleada en la vaginoplastia fue analizada
Los resultados a largo plazo, complicaciones y nece
sidad de procedimientos adicionales también fueror
registrados.
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TABLA I. DISTRIBUCION INICIAL DE PACIENTES.

Grupo # Pacientes Prader Promedio longitud seno (cm)
1 3 2 0.8
2 13 3 1.6
3 6 4 3.5
RESULTADOS promedio de SUG de 1.6 cm, (rango 1.3 a 2 cm)

Durante el periodo de 10 afios hubo 25 po-
cientes que cumplieron los criterios para ser incluidos
en este estudio, y los datos completos estaban dispo-
nibles en 22 de ellos. Los pacientes fueron divididos
en tres grupos, considerando la escala de virilizacién
de Prader y la longitud del seno urogenital. El grupo
1 (3 pacientes) incluyd pacientes con Prader 2 y lon-
gitud promedio de SUG de 0.8 cm (rango 0.5 a 1
cm). Grupo 2 (13 pacientes) con Prader 3 longitud

FIGURA 1. Aspecto estético a la edad de 12 afios.
Dilatacion Hegar 14 .

Grupo 3 (6 pacientes) con Prader 4 y longitud prome
dio de SUG de 3.5cm, (rango 3 a 4 cm) (Tabla ).

Todos los pacientes tuvieron un chequeo en
docrinolégico complete, estudio urolégico, ecografic
renal y del tracto urinario, uretrocistografia y fueror
examinados bajo anestesia.

La clitoroplastia fue hecha en un primer esto
dio quirGrgico en todos los pacientes, con resecciér
de los cuerpos cavernosos y conservacién del paque
te vdsculo-nervioso. El promedio de edad al momentc
del primer procedimiento fue 13.5 meses en los tre
grupos (2- 89 meses) y no hubo diferencia signif
cativa entre los grupos, respecto a los resultados
complicaciones.

En el primer grupo, la vaginoplastia fue
realizada en el mismo tiempo quirirgico que la cli
toroplastia y en los tres casos se realizd utilizandc
la técnica “cut back”. No hubo complicaciones er

FIGURA 2. Posicién del abordaje sagital posterior.
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TABLA Il. RESULTADOS DESPUES DE 63 MESES (PROMEDIO) DE SEGUIMIENTO.

Prader/promedio longitud seno | Promedio edad vaginoplastia Pacientes Buenos resultados
2/0.8cm 22 meses 3 3 (100%)
9 meses 5 1 (20%)
3/ 1.6cm 108 meses 4 4 (100%)
Pendiente 4 -
26 meses 1 0
4/35cm 156 meses 3 3 (100%)
Pendiente 2 -

ninguno de los casos; todos los pacientes mostraron
una apariencia estética aceptable, y no necesitaron
procedimientos adicionales.

En el grupo 2, 5/13 vaginoplastia se reali-
zaron en el mismo tiempo quirirgico que la clitoro-
plastia. En estos casos, la vaginoplastia fue realiza-
da usando un colgajo en U invertido de Fortunoff y
movilizacién parcial del seno. De estos 5 pacientes,
4 presentaron estenosis vaginal, que requirieron
dilataciones, y en 3 de los 4 casos un nuevo pro-
cedimiento quirirgico estd en espera de ejecucién,
debido a que el programa de dilatacién fallé. Un
resultado satisfactorio a largo plazo se logré en un
sélo paciente, con un resultado estético aceptable
y un adecuado calibre vaginal. En otros cuatro pa-
cientes de este grupo, la vaginoplastia se pospuso
para un segundo tiempo quirirgico a una edad
promedio de 108 meses (rango 84-114 meses). La
misma técnica de colgajo en U invertido y moviliza-
cién parcial del seno fue empelada. Un adecuado
resultado estético y funcional se logré en los cuatro
casos (Figura 1). La vaginoplastia estd pendiente en
4/13 pacientes en este grupo.

En el grupo 3, y en uno de seis pacientes, la
vaginoplastia fue realizada al mismo tiempo quirdr-
gico que la clitoroplastia, usando un desplazamiento
en bloque por via sagital psoterior (2, 3,4). Aunque
este paciente mostré una adecuada recuperacién,
fue necesario realizar dilataciones vaginales. En
otros 3 pacientes de este grupo la vaginoplastia fue
realizada en un segundo tiempo quirirgico, con el
mismo abordaje, dando resultados satisfactorios en

lo que respecta a la apariencia, continencia y calibre
vaginal. La vaginoplastia estd ain pendiente en
pacientes de este grupo (Tabla l).

Ninguno de estos pacientes desarrollé incon
tinencia urinaria y todos tienen una buena apariencic
estética. Al momento, é pacientes estdn esperand
una vaginoplastia en un segundo tiempo quirirgico.

DISCUSION

La hiperplasia suprarrenal congénita pueds
causar virilizacién en diferentes grados, por lo tantc
diferentes enfoques deben ser empleados para resol
ver quirirgicamente estas alteraciones, dependiendc
de su severidad (1).

Aunque han sido descritas muchas técnica
quirirgicas para abordar el seno urogenital, con re
sultados variados, el mejor momento para realizar Ic
reconstruccién vaginal continGa siendo un debate.

En la reconstruccién genital, la clitoroplastic
ha sido clésicamente realizada a una edad muy tem
prana, para asi obtener un resultado estético adecuc
do. Por ofro lado, se argumenta que la reconstrucciér
seria mucho mas fécil a esa edad, debido a la mayo
movilidad de los tejidos, permitiendo una mejor di
seccién (2).

Otro punto a favor de la reconstruccion tem
prana es aliviar la ansiedad de los padres y ayuda
en la construccién de un rol de mujer para la po
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ciente desde el nacimiento (6). Sin embargo, algunos
estudios informan que habria pacientes con discon-
formidad de su genero asignado, por lo que algunos
autores sugieren que estos procedimientos deberian
ser retrasados hasta que el paciente tenga una iden-

tidad sexual definida (7, 8).

En nuestra experiencia, preferimos que la
clitoroplastia se realice en forma temprana, para asi
proporcionar una identidad propia desde una edad
temprana, primero en los padres y mas tarde en el
paciente. Ademds, la reconstruccion del clitoris es
técnicamente mas sencilla a esta edad (2,6,7,8).

En cuanto a la vaginoplastia, nuestra expe-
riencia muestra como, con diferentes grados de virili-
zacio6n y longitud del seno urogenital, hemos llegado
a diferentes resultados (Tabla Il). Asi, para pacientes
con SUG corto (<1cm) la clitoroplastia y vaginoplas-
tia fue realizada en una sola etapa quirdrgica, reali-
zando un corte posterior, tipo “cutback” y obtenien-
do muy buenos resultados finales en esta serie.

En pacientes con un mayor grado de virili-
zacién (Prader 3, o longitud del seno >1.3 a 2 cm),
los abordajes han incluido realizar una movilizacién
parcial del seno asociado a un colgajo de Fortunoff
(9,10). En estos casos el seguimiento ha mostrado
que hay una mejor evolucién en pacientes en quienes
el procedimiento es realizado en un segundo tiempo
quirGrgico, més que a edades més tempranas.

Estos resultados podrian ser explicados por e
incremento hormonal en estos pacientes a esa edad
lo que aumentaria la maleabilidad de los tejidos y st
vascularizacién (2). Por otro lado, la menstruacior
podria ayudar a mantener la permeabilidad del ca
nal, por lo tanto, sumado a los cambios hormonales
esto podria dar un mejor resultado final al procedi
miento (2). El hecho que pacientes mayores pueder
colaborar con el manejo post operatorio, realizand
dilataciones si fuera necesario o usando tampone
vaginales, también podria influir en los resultados.

Sin embargo, ofros estudios muestran que re
sultados adecuados pueden ser obtenidos en edade
més tempranas (2, 11). Gosalbez et al (3) realiz
una movilizacién de el SUG en estos casos, sustitu
yendo el uso de colgajo de Fortunoff, por un colgaic
obtenido desde el SUG mismo.

En este estudio, a la edad promedio de 3.¢
afios y mostrando buenos resultados al momento de
la evaluacién, la mayor importancia se da a la lon
gitud uretral para el procedimiento. Como nuestre
estudio es refrospectivo, desafortunadamente et
preciso dato no fue registrado en todos los casos.

En SUG de mayor longitud (>3cm) y mayo
grado de virilizacién (Prader 4), nosotros realizo
mos un abordaije sagital posterior descrito por Pefic

FIGURA 3. Diseccién vaginal, abordaje sagital
posterior.

FIGURA 4. Resultado final del abordaje sagital
posterior.
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(12,13). Aunque este abordaje fue descrito primero
para anomalias de tipo cloacal, con movilizacién
total (12,13), desde entonces uno de los autores
principales (R.Z) ha promovido este abordaje para
otras anomalias y problemas urolégicos; los resulta-
dos en SUG en estas series son comparables a los
de la literatura (2,3,4,10,11). Este abordaje permite
una gran exposicién del campo operatorio y facilita
una adecuada movilizacién. Un paciente de este gru-
po, en quien la vaginoplastia fue realizada al mismo
tiempo que la clitoroplastia, mostré un buen aspecto,
aunque fue necesario realizar dilataciones vaginales
debido a que era demasiado estrecho.

La principal critica que se hace a esta técni-
ca es que podria provocar incontinencia urinaria (2,
12). Esto no ha ocurrido hasta la fecha en nuestras
series, ademds, se ha visto que en el tiempo y con en-
trenamiento vesical el riesgo de incontinencia dismi-
nuye (14). Ademés la preservacién de el ligamento
puborectal, tanto en movilizacién total y parcial, da
mejores resultados en incontinencia (10).

Asi, los resultados a largo plazo muestran
que el principal problema de los pacientes sometidos
a vaginoplastia temprana es el estrechamiento de la
vagina (5/16 en nuestras series), esto interfiere con
la actividad sexual de la paciente, por lo tanto ha
sido recomendado realizarlo en una segunda fase,
en el inicio de la pubertad, para prevenir estenosis
vaginal y si las dilataciones fuesen necesarias, poder
realizarlas adecuadamente.

Para este mismo tipo de pacientes, es tam-
bién posible realizar una movilizacién completa
del SUG, que puede ser realizada por un aborda-
je perineal aunque a edades mds avanzadas que
la clitoroplastia, existen datos publicados con mo-
vilizaciones a la edad promedio de 4 afios y con
buenos resultados finales (4); esto también ha sido
realizado en pacientes de menos de 3 afos y 5,9
afos (16,17).

Por ofro lado, y siendo conciente que el re-
sultado estético es dificil de evaluar, los resultados en
nuestros pacientes son aceptados por parte de las
propias nifias, sus padres y el equipo quirlrgico.

A pesar de todos los procedimientos realiza-
dos y el progreso en el manejo de la patologia, don-
de se busca un buen resultado estético y funcional, al-
gunos estudios a largo plazo (5, 7, 15) muestran que
en pacientes sometidos a genitoplastia feminizante
debido a hiperplasia suprarrenal congénita, los resul-
tados son desalentadores, ya que los pacientes mues-
tran disfuncién sexual, disminucién de la sensibilidad
y resultados estéticos desfavorables, por lo tanto hay

tendencias que prefieren posponer todos los procedi
mientos para una etapa posterior (5).

En nuestra prdctica, preferimos realizar la cli
toroplastia a una edad temprana, si es posible ante
de los 6 meses, y la vaginoplastia en forma posterior
cuando las condiciones sean mdas adecuadas parc
ello.

CONCLUSIONES

El mejor momento para la vaginoplastia e
hiperplasia suprarrenal congénita continia siendo ur
debate. Basado en los resultados de esta serie, prefe
rimos realizar la clitoroplastia a una edad temprana
junto con la vaginoplastia en los casos menos seve
ros, como Prader 2 o SUG menor de 1 cm.

Para los pacientes con mayor grado de virill
zacién y/o longitud SUG >3cm, preferimos realiza
la vaginoplastia por un abordaje sagital posterior e
una segunda etapa, para obtener mejores resultado
estéticos y funcionales y prevenir realizar procedi
mientos adicionales.
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