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Temas a Tratar

* Planteamiento del Tema

« Diferenciacion Sexual y Desarro
* Determinantes Genéticos

* Clasificacion

» Diagnédstico

* Actitud Terapéutica

lo Fenotipicos
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Diferenciacion Sexual
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Diferenciacion Sexual

Genital tubercle

Genital folds




Diferenciacion Gonadal y Genital
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Diferenciacion Sexual
Bases moleculares
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Diferenciacion Sexual

Bases moleculares
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Diferenciacion Sexual

Bases moleculares
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Nomenclatura y Clasificacion

Afrodita

Hermes
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Nomenclatura y Clasificacion

Hermes Afrodita

Hermafrodito

“HERMAFRODITISMO”
“PSEUDOHERMAFRODITISMO”
“SEXO INVERTIDO”
“INTERSEXO”




Nomenclatura y Clasificacion
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2005 Chicago Consensus Statements

DSD

Disorders of Sex Development

“HERMAFRODITISMO”
“PSEUDOHERMAFRODITISMO”
“SEXO INVERTIDO”
“INTERSEXO”

Houk C, et al., Pediatrics 2006; 118: 753-7
Lee P. et al., Pediatrics Online 2006; 118: 488-500
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2005 Chicago Consensus Statements

DSD

Disorders of Sex Development

-

Sex Chromosome DSD

46, XY DSD
46, XX DSD
Disg. Gona. Pura o Parcial Disg. Gonadal
Alt. Sintesis Andrégenos Exceso Andrégenos
Alt. Rec. Andrégenos | \ [ e

Def. 5¢ reductasa

Alt. Receptor LH S.Sl.(l.l{-:;?ei:er
Alt AMH y AMH receptor Mosaicismos (45X0/46/XY)

Houk C, et al., Pediatrics 2006; 118: 753-7
Lee P. et al., Pediatrics Online 2006; 118: 488-500
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“HERMAFRODITISMO”
“PSEUDOHERMAFRODITISMO”
“SEXO INVERTIDO”
“INTERSEXO”




Nomenclatura y Clasificacion
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2005 Chicago Consensus Statements Pediatra Endocrino
Endocrinélogo
DSD Cirujano / Urélogo
- Psicélogo
Disorders of Sex Development Genetista

l Trabajador Social

) Neonatélogo
Equipo multidisciplinar de Expertos > Ginecélogo

Houk C, et al., Pediatrics 2006; 118: 753-7
Lee P. et al., Pediatrics Online 2006; 118: 488-500
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2005 Chicago Consensus Statements

DSD

Disorders of Sex Development

. =

Equipo multidisciplinar de Expertos
Equipo (Cirujano, .. ) experimentado
Cirugia “funcional” sobre la estética
Apoyo Psicosocial
Participacién individuo y familia en las decisiones

Pediatra Endocrino
Endocrinélogo
Cirujano / Urdélogo
Psicélogo
Genetista
Trabajador Social
Neonatélogo
Ginecédlogo

Houk C, et al., Pediatrics 2006; 118: 753-7
Lee P. et al., Pediatrics Online 2006; 118: 488-500
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Médico / Familia




DSD

Disorders of Sex Development

Forma de presentacion

» Neonato con genitales ambiguos
o diferentes a lo esperado

> Pubertad alterada
> Amenorrea o infertilidad

» Tumores Gonadales




DSD

Disorders of Sex Development

Forma de presentacion

» Neonato con genitales ambiguos
o diferentes a lo esperado

> Pubertad alterada
> Amenorrea o infertilidad

» Tumores Gonadales
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Testiculo Ovario
No Utero Utero
Feminizacion Virilizacion por andrdgenos




Diferenciacion Sexual
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Disorders of Sex Development

Tratamiento

> Preventivo
» Hormonal Sustitutivo
» Quirargico

» Apoyo Social




DSD

Disorders of Sex Development

Tratamiento

> Preventivo
» Hormonal Sustitutivo
» Quirargico

» Apoyo Social

Asignacion Sexo

» Urgencia Médica

» Diagnéstico

» Forma de los Genitales

» Opciones Terapéuticas Endocrinas
> Fertilidad Potencial

» Aspectos culturales

> Familia




DSD

Disorders of Sex Development

Temas a Debate

» Eleccioén de Sexo: ;Por Quién?
» ¢ Cuando hacer la Cirugia?

» ¢ Gonadectomia? ;Cuando?



DSD - Trastornos en la diferenciacion sexual

Riesgo de MALIGNIZACION en funcion del Diagnostico

. Riesgo
Malignizacion

. Disgenesia Gonadal (+Y) intraabdominal 15-25 %
Alto * Insensibilidad Andrégenica parcial no escrotal 50 %
* S. Frasier 60 %
|+ S. Denish-Drash 40 %
|« S. Turner (+Y) 12 %

° 0,
Medio Def. 178 HSD 28 %
» Disgenesia Gonadal (+Y) Escrotal ?%
e+ Insensibilidad Andrégenica parcial escrotal ?%
. Insensibilidad Andrégenica completa 2%
Bajo - S. Turner (-Y) 1%
» Ovotesticular DSD 3%
No |« Def. 5 - Reductasa 0%
| * Hipoplasia Cel. Leydig 0%

Lee P. et al., Pediatrics 2006; 118: 488-500




DSD

Disorders of Sex Development

Temas a Debate

» Eleccién de Sexo: ;Por Quién?

» ¢ Cuando hacer la Cirugia?

» ¢ Gonadectomia? ;Cuando?
> Centros de Referencia

» Grupos de Trabajo de Profesionales
Nacionales e Internacionales (p ej.: SEEP)

> Registros de personas con la alteracién
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