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El nifio con genitales ambiguos y la
intervencion de la enfermera en su manejo

Lic. Enf. Elisa Morales-Olarte, Dr. José Antonio Ramirez-Velasco

Hospital de Pediatria CMN Siglo XXI. IMSS.

Antes de la 72 semana de gestacién
las génadasy los genitales externos
son exactamente iguales para am-
bossexosynoeshastala82semana
donde por accién del antigeno HY
producido por el cromosoma Y se
inicia la diferenciaciéon sexual co-
rrespondiente; en muchos casos
alguna alteracién durante esta fase
delaformacion del feto puede traer
como consecuencia trastornos de diferenciacién sexual. Dichos
trastornos se han considerado como una urgencia médico-social
en donde debe interactuar un grupo multidisciplinario constituido
fundamentalmente por: endocrindlogo pediatra, genetista, psico-
logo o psiquiatra, radiélogo, urélogo pediatra y enfermeria. En
ocasiones poco se ha considerado la participacién de enfermeria
en este grupo multidisciplinario, sin embrago es fundamental en
el manejo integral de estos pacientes ya que el contacto que
mantiene desde el nacimiento, asi como durante las diversas
fases de estudio y tratamiento es indispensable, siendo este
personal el que pasa mayor tiempo con el paciente y la familia, por
lo que un buen conocimiento de la patologia y su manejo
especificoreditlia en unamejor atencién para el nifioy su entorno
familiar.
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Summary

Child withambiguous genitalia and nursing intervention

Before the seventh week of gestation, the gonads and external
genitals are exactly the same in both sexes. It is not until the
eighth week that the sexual differentiation appears by the action
of HY antigen produced by the Y chromosome. In many cases an
alteration of the course during the stage of the fetus's formation
might bring differentiation sexual disorders.

Suchdisorders have been considerate asocial-medical emergency
to be cared by a multidisciplinary team which is constituted
basically by a pediatric endocrinologist, genetist, psychologist or
psychiatrist, radiologist, pediatric urologistand nurses. Participation
of nurses in this multidisciplinary team has been left aside, but
they play a fundamental role in caring of this kind of patients,
because since birth, in different
stages of the studies, and during
the treatment they spend a lot of
time with the patient and his
relatives. This is the reason why
they must have good knowledge
of pathology and the way to handle
the situation in advantage of the
child and his parents.
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or
Introducciéon

Los trastornos de diferenciacién sexual
no son una patologia comdn, su ma-
nejo es extremadamente complejo,
ya que no sélo abarca el aspecto fisico
sino también debe considerarse el
aspecto social y psicolégico del pa-
ciente al igual que el de la familia; la
intervencion de la enfermera es fun-
damental en la asistenciay en el apoyo
técnico y emocional que debe propor-
cionar al nifio y a la familia.

Embriologia de la diferenciacion
sexval

El desarrollo sexual de cualquier ser
humano seinicia alrededor de la 82 se-
mana de gestacion, y antes de ella las
gbnadas primitivas y los genitales
externos (yema genitourinaria) son
completamente iguales. Las gbnadas
antes de su diferenciacién contienen
en el centro de las mismas, tejido
testicular, y en la periferia estroma
ovarico, sin embargo muy cerca del
centrémero del cromosoma Y, un gen
inicia la producciéon de un antigeno
denominado HY, el cual estimula a la
gbnada primitiva para que se inicie la
trasformacion a testiculo que a su vez
inicia la produccién de testosterona.
Por otra parte el cromosoma Y, tam-
bién produce otra enzima denomina-
da factor inhibidor de los conductos
de Muller, que hace que estos invo-
lucionen y por ende, no se formen
tero, trompas y vagina, desarrollan-
do a través de los conductos de Wolff
y por accién de la testosterona las ve-
siculas seminales, el epididimo y con-
ductos deferentes, por otro lado la
misma accién de la testosterona pro-
voca que la yema genitourinaria se
desarrolle como genitales masculinos,
con la presencia de pene, y escroto.
Cuando no existe la presencia de
cromosoma Y, la gbnada primitiva se
transforma en ovario, dejando que los
conductos de Muller se desarrollen y

ante la ausencia de testosterona no se
desarrollaran los conductos de Wolff
y la yema genitourinaria se desarrolla
con clitoris, labios mayores y meno-
res.

Clasificacion de los trastornos
de diferenciacion sexual

Los trastornos de diferenciacién sexual
se clasifican en cuatro grupos:

1. Pseudohermafroditismo femenino:
quienes se caracterizan por tener la
presencia de cariotipo femenino
46 XXy genitales externos viriliza-
dos siendo su principal representan-
telanifiacon hiperplasiasuprarrenal
congénita.

2. Pseudohermafroditismo masculi-
no, estos pacientes presenta ca-
riotipo 46 XY pero presentan
hipospadias pseudovaginal y crip-
torquidia bilateral o el paciente con
micropene y testiculos ausente o
atroficos (sindrome de resistencia
androgénica)

3. Disgenesia gonadal, quienes pre-
sentan alteraciones en el cariotipo
denominado mosaisismo siendo el
mas comin 45X0/XY, donde es
representado principalmente por
los pacientes con Sindrome de
Turner, siendo la mayoria fenotipi-
camente femeninos.

4. Hermafrodita verdadero: quienes
no tiene un cariotipo especifico 46
XY, 46XXY, 46XX0, donde se pue-
den presentar indistintamente
genitales externos o internos de
ambos sexos.

Diagnéstico

El diagnoéstico no puede realizarse por
el simple aspecto de los genitales
externos que en muchos ocasiones
puede confundir, y no guiarse por lo
que "mas se parece", el diagndstico
deberé realizarse con todos los estu-

dios complementarios necesarios has-
ta llegar a la certeza diagnéstica, en
tanto no podra informarse al familiar
de la posibilidad de un sexo u otro. Los
estudios a realizar son los siguientes:

* Historia clinica completa.

* Cariotipo (para determinar las ca-
racteristicas cromosémicas sexua-
les).

* Exdmenes endocrinolégicos (prin-
cipalmente mediciones hormona-
les).

e Cromatina sexual (raspado de mu-
cosa oral para identificar corpus-
culo de Barr que representa el
segundo cromosoma X).

* Electrolitos y gasometria (Util en
las pacientes con hiperplasia su-
prarrenal congénita).

» Ultrasonido (para evaluar presen-
cia de Utero, anexos o restos Mu-
llerianos).

* Genitografia (introduccién de me-
dio de contraste a través de uretra
y/o vagina o en su defecto en el
introito Unico en caso de seno uro-
genital para visualizar las caracte-
risticas de la uretra y/o vagina).

* Endoscopia, (confirma la presencia
de vagina).

* Laparoscopia, (para realizar visua-
lizacién directa e identificacion de
los genitales internos y en su caso
la remocién de los mismos, asi como
la toma de biopsias gonadales en
caso necesario).

Tratamiento

Lo mas importante en el tratamiento
no solo es la reconstruccién de los
genitales para tener mejor o mayor
apariencia estética sino es la propia
asignacion sexual del individuo, en
donde debe tomarse en cuenta el
sexo genético del paciente y la posi-
bilidad de reconstruccién como tal,
tomando en cuenta funcionalidad y
posible fertilidad. Siendo el caso mas
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representativo de los estados inter-
sexuales, las pacientes con pseudoher-
mafroditismo femenino secundario a
hiperplasia suprarrenal congénita
(75%), donde por una alteraciéon en el
metabolismo del cortisol durante la
etapa embrionaria, provoca una mas-
culinizacion importante, con creci-
miento del clitoris que puede alcanzar
dimensiones similares o mayores a las
de un pene correspondientes a un
varon de la misma edad, los labios
menores no se desarrollan y se fusio-
nan, escrotalizandose, dando el as-
pecto idéntico a dos bolsas escrotales
vacias. Siendo efectivamente su as-
pecto genital sumamente virilizado,
sin embargo 90 % de estas nifas pre-
sentan alteraciones en el metabolis-
mo del sodio, tienden a perderlo a
través de la orina lo que ocasiona
deshidrataciones y trastornos hidro-
electroliticos graves que ameritan
hospitalizacién y cualquier médico
acucioso, que observe un paciente
gravemente deshidratado sin causa
aparente (diarrea, vomito etc), y ob-
serva virilizacion de los genitales debe
obligadamente pensar en esta patolo-
giaysolicitar apoyo especializado, estas
pacientes una vez diagnosticadas, se
les practicard la correccién quirdrgica
desde temprana edad, alrededor de los
seis meses, donde se reduce el tamafo
del clitoris y con la piel redundante del
clitoris hipertrofiado (prepucio) se re-
construyen sus labios menores, mas
adelante en un segundo tiempo qui-
rargico, se comunica la vagina al exte-
rior y en caso de fusién de uretra y
vagina (seno urogenital) se individua-
lizan para su buen funcionamiento,
éstas pacientes quedan estéticamente
aceptables con capacidad reproducti-
va y con vida sexual normal.

En el caso de la asignacién mascu-
lina, debe tomarse en cuenta el tama-
fio del pene para asegurar no solo la
buena funcién urinaria sino una satis-
factoria funcién sexual, en caso contra-
rio se valora en forma conjunta médicos
y familiares la reasignacion sexual.

Si se decide su reconstruccién como
varén, debe realizarse la reparacién
de la hipospadias y orquidopexia, en
caso necesario aplicacién de prétesis
testiculares, siendo la edad ideal para
su manejo los seis meses.

Intervencion de la enfermera

Un recurso indispensable en la aten-
cién a la salud es el personal de enfer-
merfa, su intervencién es este tipo de
patologia es fundamental ya que es
ella, a diferencia de otros profesiona-
les del equipo de salud quien tiene la
maravillosa oportunidad de establecer
contacto con el paciente desde la sala
de expulsién, durante la fase del diag-
nostico, hospitalizacién y el pre, trans
y postoperatorio.

Uno de los aspectos importantes a
considerar independientemente de de-
mostrar la destreza técnica, que Unica-
mente transforma lo externo y que se
describe mas adelante; es una actitud
trascendental como lo es el recordar
que existen codigos relacionados con
los deberes de los médicos, enferme-
ras y el resto del personal de salud,
como son los preceptos éticos sus-
tentados en valores universalmente
reconocidos como derechos a los que
tiene los pacientes, en este caso uno
de los de mayor importancia es el
cumplimiento de la confidencialidad
en donde el personal de enfermeria
debe ser extremadamente discreto y
respetar la privacidad, principio fun-
damental de la intimidad, que es una
dimension existencial reservada de
una persona, familia o grupo y que
consiste en no divulgar, ni permitir
que se conozca la intimidad corporal
o la informacién confidencial que di-
recta o indirectamente se obtenga
sobre la vida, la salud, la enfermedad
y las causas de la muerte.

Es de suma importancia que el per-
sonal de enfermeria ejerza con ética y
respeto los derechos fundamentales de
los nifios, enfermos y discapacitados

como una forma de garantizar la ca-
lidad integral del cuidado enfermero.

Es por ello la cautela con la que
debe tratar a los familiares de los
pacientes con genitales ambiguos, ya
que desde el nacimiento los padres de
un nuevo ser, siempre quieren cono-
cer el sexo de su hijo, y ante la
presencia de un estado intersexual,
buscan la informacién no solo en el
médico sino en el personal de salud
participante, con la finalidad de cono-
cer la asignacién sexual del mismo.

Otro derecho al que se tiene es de
la informacién, que ante tal evento
genera angustia al familiar, por lo que
nadie debe adelantar una posibilidad
diagnostica o de asignacién, ya que
esto crea falsas expectativas en los
familiares que al conocer el diagnos-
tico final puede causar confusion,
decepcién y/o desequilibrio emocio-
nal trayendo como consecuencia ne-
gacién a una posible reasignacion
sexual, es por ello que al referirse al
nuevo ser, nunca debe utilizar los
términos el bebe o la bebe se sugiere
utilizar el término su bebe en donde
no se especifica sexo alguno. También
se sugiere el cuidado extremo del expe-
diente clinico para evitar fuga de in-
formacion.

El objetivo principal del personal
de enfermeria es el cuidado de la
salud del ser humano, por ello, en la
atencion del paciente con esta pato-
logia existen varias etapas en las que
interviene.

Desde el punto de vista técnico asis-
tencial se divide en cuatro momentos:

1. Sala de expulsién y cunero: la asis-
tencia debe serigual al resto de los
neonatos, a excepcién del manejo
discreto delainformacién en cuanto
a la asignacion sexual.

2. Consulta externa: en cada consul-
tadeberealizar somatometria com-
pleta del paciente, y colaborar con
el médico en la exploracién, al igual
que orientar en las medidas higiéni-
co-dietéticas del paciente y suge-
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rir apego a los medicamentos
indicados.

En el caso de que exista en unida-
des hospitalarias la "clinica de tras-
tornos de diferenciacion sexual’,
debe participar en forma activa en
la discusién de cada uno de los
casos clinicos ya que el personal
de enfermeria no escatima es-
fuerzos para lograr la mayor sa-
tisfaccion de los usuarios y como
grupo desarrolla estrategias para
participar en nuevos espacios que
le permitan demostrar su calidad
profesional y los valores esencia-
les de la profesion.
Hospitalizacién (pre, tras y posto-
peratorio): En éstos la participa-
cion de la enfermera es mas activa,
ya que permanece mayor tiempo
junto al paciente y los familiares,
durante el preopetorio, realiza la
identificacion del paciente corro-
borando que los datos del brazale-
te coincidan con los del expediente
clinico, supervisa que tenga los exa-
menes preoperatorios y en caso
necesario las solicitudes de sangre
y/o derivados, identifica el tipo de
cirugia a realizar, prepara el area
quirargica de acuerdo al procedi-
miento a practicar, en la mayoria
de estos pacientes son dos éareas
posibles de trabajo, los genitales y
el abdomen. Por otro lado cumple
con el plan médico terapedtico
consignado en el expediente clini-
co. Como parte de la preparacion
del paciente, realiza vendaje de
miembros inferiores y colocacién
de capelina, a excepciéon de los
neonatos, donde para evitar per-
didas caléricas debe colocarse
vendaje con guata en miembros
superiores, pélvicos y el toérax;
toma signos vitales, abre y hace
anotaciones en la hoja quirdrgica,
acompana al paciente junto con el
familiar para la entrega del mismo
a la enfermera quirdrgica.

En el quiréfano, el personal de
enfermeria realiza la recepcién del

paciente y debe nuevamente corro-
borar la identificacion del paciente,
coteja que se hayan cumplido las
indicaciones preoperatorias. Ensala
de operacion personal de enfer-
meria con el rol de circulante es
quien colabora con el anestesi6lo-
go para la instalacién del catéter
periférico venoso e intubacion del
paciente, toma de productos de
laboratorio si es necesario; vigila
que no exista pérdida de calor, y
mantiene al paciente confortable.
Al finalizar la cirugia, el paciente
pasa a recuperacion, para recibir
los cuidados posoperatorios in-
mediatos: monitoreo de signos
vitales y permeabilidad de la sonda
uretral. La gran mayoria de los
pacientes con genitales ambiguos
requieren permanecer con sonda
uretral de calibre variable, sin em-
bargo en caso de usarse sondas de
calibre 8 0 10 Fr, estas deben tener
una fijacién diferente a la de los
adultos (figura 1), que consiste en
fijarla a la pierna del paciente, pero
no de la sonda sino del tubo de la
bolsa colectora de orina (figura 2),

esto con la finalidad de evitar tor-
sién de la sonda sobre su propio eje
y en consecuencia su obstruccion
(figura 3). Igualmente saldran con
vendajes compresivos (figura4) en
genitales los cuales no deben mo-
vilizarse en ningin momento a pe-
sar de sangrado o estar manchados.
Es muy importante como en todo
paciente posoperado verificar el
estado de conciencia. El cuidado
posoperatorio en piso consiste
en seguir el plan médico terapeu-
tico y de enfermeria: toma de
signos vitales, vigilancia de posible
sangrado, estado de conciencia,
tolerancia oral, permeabilidad de las
sondas, y permanencia de vendajes
y ap6sitos. Un cuidado especifico
nuevamente es no movilizar ni
retirar el vendaje compresivo.
El retiro de éste es responsabi-
lidad directa del médico, inde-
pendientemente de que estuviera
con datos de sangrado; la sonda de
drenaje uretral si es el caso, debe
seguir la misma fijacion mencio-
nada, para evitar su obstruccién.
Finalmente estos pacientes deben

Figura 1. Fijacion de sonda en adultos
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buen éxito de la cirugia, la enfermera
no so6lo debe participar en lo asisten-
cial, sino es un apoyo emocional para
el familiar que vive en angustia cons-
tante no solo por las cirugias, sino por
la ansiedad que causa en un inicio el
desconocimiento del sexo real del pa-
ciente, por lo que la enfermera debe
mostrarse siempre afable, cooperado-
ra y discreta en sus comentarios para
aminorar la ansiedad o inconformidad
de los familiares. Finalmente debe
involucrarse cuando sea posible en las
clinicas de intersexo, donde su partici-
pacién activa redunda en una oportuna
toma de decisiones del grupo especia-
lizado. La asignacion sexual del pa-
ciente debe considerarse como una
urgencia médico-social; la celeridad
de los estudios complementarios que
permitan llegar a la certeza diagnds-
tica y realizar los procedimientos qui-
rargicos necesarios en los primeros
meses de vida, son importantes para
que el paciente tenga una aceptacion
social inmediata y reconocimiento de
su identidad al momento de tener con-
ciencia de sus 6rganos genitales.

Figura 2. Fijacion correcta al tubo de la bolsa colectora de orina

guardar reposo en cama y recibir
bafAos de esponja para evitar
movilizacién importante y que se
mojen los vendajes y nunca deben
bafarse en regadera o sumergirlos
en tina.

Realiza las anotaciones correspon-
dientes y cumple con el plan médico
terapeltico y de enfermeria, final-
mente colabora con el médico cuando
retira los vendajes, drenajes o sondas.

Conclusiones

Los pacientes con trastornos de dife-
renciacién sexual son complejos y
requieren de un manejo multidiscipli-
nario donde la intervencién de la en-
fermera es fundamental para la buena
evolucién de este tipo de pacientes,
que requieren de cuidados no muy
sofisticados pero si especificos para el

Figura 3. Fijacion incorrecta y torsion de la sonda mostrando la obstruccion
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Figura4.Vendaje compresivo

El buen desempeno de la enfer-
mera redita en una facil y rapida
recuperacién y con un mejor resul-
tado quirurgico logrando el mejora-
miento de la calidad de vida de estos
pacientes, estableciendo el mayor be-
neficio que el equipo de salud puede
aportar.
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