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* Falta de respuesta perif* Falta de respuesta periféérica a andrrica a andróógenos genos 

* Presencia de g* Presencia de góónadasnadas

* Ausencia de genitales internos femeninos* Ausencia de genitales internos femeninos

* Cariotipo 46 XY* Cariotipo 46 XY

SSÍÍNDROME DE INSENSIBILIDAD A LOS NDROME DE INSENSIBILIDAD A LOS 
ANDRANDRÓÓGENOSGENOS



FORMAS DE SIAFORMAS DE SIA

PARCIALPARCIAL (PAIS)(PAIS)
* ALT. DEL DESARROLLO SEXUAL* ALT. DEL DESARROLLO SEXUAL

= GENITALES AMBIGUOS= GENITALES AMBIGUOS

COMPLETACOMPLETA (CAIS)(CAIS)
* FENOTIPO FEMENINO NORMAL* FENOTIPO FEMENINO NORMAL

con HIPOPLASIA VAGINALcon HIPOPLASIA VAGINAL



MMÉÉTODOS DIAGNTODOS DIAGNÓÓSTICOS STICOS 

I.I.-- RADIOLOGIA RADIOLOGIA 
(ecograf(ecografíía, a, vaginogramavaginograma))

II.II.-- ENDOSCOPIA ENDOSCOPIA 
III.III.-- LAPAROSCOPIALAPAROSCOPIA

(g(góónadas, genitales internos)nadas, genitales internos)



TRATAMIENTO QUIRTRATAMIENTO QUIRÚÚRGICO RGICO 
INDIVIDUALIZADOINDIVIDUALIZADO

EDAD DE DIAGNEDAD DE DIAGNÓÓSTICOSTICO
ANATOMIAANATOMIA

PARCIAL O COMPLETOPARCIAL O COMPLETO



EQUIPO MEQUIPO MÉÉDICO DICO 
MULTIDISCIPLINARIOMULTIDISCIPLINARIO

++
PADRESPADRES



ENFOQUE QUIRENFOQUE QUIRÚÚRGICORGICO

** ALTERACIALTERACIÓÓN DEL N DEL 
DESARROLLO SEXUALDESARROLLO SEXUAL
* G* GÓÓNADASNADAS
* HIPOPLASIA VAGINAL* HIPOPLASIA VAGINAL



ALTERACIONES DEL ALTERACIONES DEL 
DESARROLLO SEXUALDESARROLLO SEXUAL

SIA PARCIAL

URGENTE ASIGNAR UN SEXO



vagina

uretra

vejiga



PROPUESTA QUIRPROPUESTA QUIRÚÚRGICA EN LAS RGICA EN LAS 
ALTERACIONES DEL DESARROLLO ALTERACIONES DEL DESARROLLO 
SEXUALSEXUAL

-- CirugCirugíía precoz (menores de 1 aa precoz (menores de 1 añño)o)
-- CirugCirugíía en un solo tiempoa en un solo tiempo
-- ReducciReduccióón del cln del clíítoris, plastia de labios menores toris, plastia de labios menores 
con piel del con piel del megaclmegaclíítoristoris
-- Calibrar Calibrar vaginavagina
-- ExtirpaciExtirpacióón de gn de góónadasnadas



EXTIRPACIEXTIRPACIÓÓN DE GN DE GÓÓNADASNADAS

* PARCIAL* PARCIAL PRECOZPRECOZ

* COMPLETO* COMPLETO ADOLESCENCIAADOLESCENCIA

¿¿GGÓÓNADAS HERNIADAS?NADAS HERNIADAS?



-- El riesgo de cambios El riesgo de cambios premalignospremalignos
en las cen las céélulas germinales es bajo lulas germinales es bajo 

antes y durante la pubertad, por lo antes y durante la pubertad, por lo 
que la que la gonadectomgonadectomííaa puede ser puede ser 
retrasada para permitir una retrasada para permitir una 

pubertad naturalpubertad natural



-- Ventaja psicolVentaja psicolóógica con la gica con la 
gonadectomgonadectomííaa precozprecoz

-- Prevenir la virilizaciPrevenir la virilizacióón si hay duda n si hay duda 
sobre una completa insensibilidad a sobre una completa insensibilidad a 

los andrlos andróógenosgenos



PROPUESTAPROPUESTA

Mantener gMantener góónadas hasta la nadas hasta la 
adolescencia en las formas adolescencia en las formas 

completas, incluso si son un hallazgo completas, incluso si son un hallazgo 
casual en una casual en una herniorrafiaherniorrafia inguinalinguinal



MMÉÉTODOS DE RECONSTRUCCITODOS DE RECONSTRUCCIÓÓN N 
VAGINALVAGINAL

NO QUIRNO QUIRÚÚRGICOSRGICOS (presi(presióón)n)

QUIRQUIRÚÚRGICOS:RGICOS:
-- Injerto libre de tejido (Injerto libre de tejido (McIndoeMcIndoe = piel)= piel)

-- Colgajos locales o Colgajos locales o distalesdistales (piel, (piel, fasciafascia, m, múúsculo)sculo)

-- INTESTINO GRUESO (SIGMA)INTESTINO GRUESO (SIGMA)



OBJETIVOS DE LA OBJETIVOS DE LA 
RECONSTRUCCIRECONSTRUCCIÓÓN VAGINAL:N VAGINAL:

-- UN SOLO TIEMPO QUIRUN SOLO TIEMPO QUIRÚÚRGICORGICO
-- SENSIBILIDAD, DISTENSIBILIDAD Y SENSIBILIDAD, DISTENSIBILIDAD Y 
ELASTICIDADELASTICIDAD
-- DISMINUIR LA MORBILIDAD DE LAS ZONAS DISMINUIR LA MORBILIDAD DE LAS ZONAS 
DONANTESDONANTES
-- EVITAR EL USO DE MOLDES Y DILATADORESEVITAR EL USO DE MOLDES Y DILATADORES
-- APTA PARA LAS RELACIONES SEXUALESAPTA PARA LAS RELACIONES SEXUALES





SustituciSustitucióón vaginal con intestino n vaginal con intestino 
por:por:

-- Aspecto estAspecto estéético excelentetico excelente
-- No requiere dilatacionesNo requiere dilataciones
-- No necesita lubricaciNo necesita lubricacióónn
-- Complicaciones infrecuentesComplicaciones infrecuentes
-- Relaciones sexuales satisfactoriasRelaciones sexuales satisfactorias



SIA PARCIALSIA PARCIAL
* Cirug* Cirugíía a feminizantefeminizante precoz de los precoz de los 
genitales externosgenitales externos

* Extirpaci* Extirpacióón precoz de las gn precoz de las góónadasnadas

* * Neovagina Neovagina con sigma en la con sigma en la 
adolescencia si hay adolescencia si hay hipoplasia hipoplasia vaginalvaginal



SIA COMPLETOSIA COMPLETO

* Extirpaci* Extirpacióón de las gn de las góónadas despunadas despuéés s 
de la pubertadde la pubertad

* * Neovagina Neovagina con sigma en la con sigma en la 
adolescencia si hay adolescencia si hay hipoplasia hipoplasia vaginalvaginal
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