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RESUMEN

Introduccion: el sindrome de resistencia completa a los andrégenos, feminizacion
testicular o sindrome de Morris, puede presentarse en uno de cada 20 000 a 64 000
recién nacidos varones.

Objetivo: presentar un caso con genotipo masculino y fenotipo femenino dado por
desarrollo mamario, con genitales externos femeninos con hipoplasia de los labios
mayores y menores y la vagina muy corta que termina en un fondo de saco ciego.
Métodos: se valora en la consulta a una paciente adolescente de 19 afios de edad
con amenorrea primaria y contacto sexual insatisfactorio (imposibilidad de
penetracion).

Resultados: se comprueba al examen vagina rudimentaria de unos dos
centimetros y escaso desarrollo de genitales externos. En los examenes
complementarios se comprueban cifras de testosterona y LH aumentadas, asi como
el estradiol disminuido y un cariotipo 46 XY por lo que se sospecha sindrome de
Morris y se planifica intervencion quirdrgica combinada en un tiempo (vaginal y
abdominal) donde se realiza anexectomia total derecha por video laparoscopia y
reconstruccion de vagina por técnica de Williams.

Posoperatorio satisfactorio y seguimiento ulterior por consulta donde se comprueba
vagina funcional y estabilidad emocional de la paciente.

Conclusiones: el estudio anatomo-patoldégico comprueba la existencia de ovario y
testiculo en la muestra quirdrgica lo que confirma el diagndéstico de sindrome de
Morris 0 de resistencia completa a los andrégenos.

Palabras clave: amenorrea primaria, sindrome de Morris, vagina rudimentaria,
resistencia a los andrégenos.
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ABSTRACT

Introduction:the syndrome of complete androgen resistance, testicular
feminization or Morris syndrome may occur in one in 20 000 to 64 000 of male
newborns.

Objective: to present a case with male genotype and female phenotype given by
breast development, female external genitalia with hypoplasia of the labia and very
short vagina ending in a blind pouch

Methods: a 19 year- old female patient is assisted in consultation due primary
amenorrhea and unsatisfactory sexual contact (impossibility of penetration).
Results: at examination, we found a rudimentary vagina of about two inches and
underdeveloped external genitalia. The exams confirmed increased LH and
testosterone levels and decreased estradiol. It is also found a 46 XY karyotype, so
Morris syndrome is suspected. Combined surgery is planned for the vagina and
abdomen. Total videolaparoscopy right adnexectomy and vaginal reconstruction by
technique of Williams are performed. We had satisfactory postoperative and
subsequent follow-up consultation where functional vagina and emotional stability
of the patient were checked.

Conclusions: the pathological study verifies the existence of ovary and testis in
the surgical specimen confirming the diagnosis of Morris syndrome or complete
androgen resistance.

Key words: primary amenorrhea, Morris syndrome, rudimentary vagina, androgen
resistance.

INTRODUCCION

La amenorrea es la ausencia de la menstruacion. Se considera primaria si no se ha
producido la menarquia a los 16 afios de edad y secundaria en aquellos casos con
ausencia de la menstruacion por un periodo igual o mayor que 6 meses, en mujeres
que han menstruado con anterioridad.

La amenorrea se asocia generalmente con anovulaciéon, aunque ambas alteraciones
pueden existir independientemente. La ausencia de la menstruacion refleja una
alteracion en el eje gonadal o en las vias genitales y puede ocurrir en mujeres con
fenotipo normal, asociarse a hipogonadismo, disgenesia gonadal o a sintomas de
hiperandrogenismo, lo que modifica considerablemente el cuadro clinico de la
paciente y orienta sobre la posible causa que la produce.*™

El prondstico de la amenorrea depende de la causa clinica que la origina y no
necesariamente del momento de aparicion o su duracion, lo que resta importancia
clinica a su clasificacion.

Existen causas de amenorrea que tienen en comun el origen genético y que la
producen por defectos anatémicos en la formacion de las vias genitales. En las
alteraciones genéticas se impide la diferenciaciéon de las gonadas, de los conductos
genitales o la sintesis y accion de los esteroides gonadales; afecta la reproduccién a
diferentes niveles, como:
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1. En el eje hipotdlamo-hipoéfiso-gonadal, altera la migracion de las neuronas
productoras de GnRH y la secrecidon de las gonadotropinas, o los receptores de
estas hormonas.

2. En la biosintesis de los esteroides gonadales y adrenales.

3. A nivel del receptor de los esteroides y de la insulina, como ocurre en la
resistencia periférica a los andrégenos y el sindrome de insulinorresistencia
respectivamente.*

El sindrome de resistencia periférica a los andrégenos, se caracteriza por un fallo en
la masculinizacién a pesar de los niveles normales o aumentados de la testosterona
sérica. El cuadro clinico varia desde pacientes con genitales femeninos en la
resistencia androgénica completa o sindrome de Morris, con genitales ambiguos en
la resistencia parcial sindrome de Reifenstein, hasta genitales masculinos normales
en los casos de formas mas ligeras de la resistencia androgénica, como la
resistencia androgénica en hombres infértiles y el varén fértil hipovirilizado.>”

El sindrome de resistencia completa a los andrégenos, feminizacion testicular o
sindrome de Morris, puede presentarse en 1 de cada 20 000 a 64 000 recién
nacidos varones. Se considera la tercera causa de amenorrea primaria, después de
la disgenesia gonadal y la ausencia congénita de vagina. El sindrome tiene gran
heterogeneidad genética, puede producirse por alteraciones cuantitativas o
cualitativas del receptor androgénico y se caracteriza por el fenotipo femenino en
individuos 46 XY.®*°

El diagndstico se establece generalmente cuando el individuo acude por una hernia
inguinal antes de la pubertad o por una amenorrea primaria después de la
pubertad. Los genitales externos son femeninos pero con hipoplasia de los labios
mayores y menores. La vagina es poco profunda y termina en un fondo de saco
ciego. Las mamas tienen buen desarrollo y no se hallan estructuras mullerianas no
wolfianas o estas son vestigiales.®**™*3

Los testes se localizan en el abdomen, canal inguinal o labios mayores y son
normales antes de la pubertad. Después de esta los tubulos seminiferos son
pequefios y no hay espermatogénesis, pero las células de Leydig son hiperplasicas
y forman cumulos adematosos. Es frecuente la presencia de carcinoma in situ y de
seminoma testicular después de la pubertad, por lo que es recomendable la
gonadectomia profilactica.*® Durante la pubertad, se produce el incremento de la
talla y se desarrollan los caracteres secundarios femeninos y las mamas por accion
del estradiol, pero no se produce menarquia por la ausencia de utero. El vello axilar
y pubiano es muy escaso o esta ausente dependiendo del grado de resistencia
androgénica.

En las variantes incompletas puede haber fusién parcial de los labios escrotales al
momento de nacer. Los derivados wolfianos son hipoplasicos y hay crecimiento
mamario y clitoromegalia durante la pubertad.*’*®

PRESENTACION DE CASO

Se trata de una adolescente de 19 afios con antecedentes de asma bronquial desde
nifia que llega por primera vez a consulta de Ginecologia, por amenorrea primaria y
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relaciones sexuales no satisfactorias por la imposibilidad de penetraciéon vaginal al
coito. Tiene como antecedente que en el afio 2003 le realizaron una laparoscopia en
otro centro donde informa:

Utero que no se visualiza.

Anejo derecho: trompa, solo se visualizan el tercio medio y el distal de caracteres
normales. Ovarios nacarados de caracteres normales.

Anejo izquierdo: trompa de caracteres normales. Ovario atréfico, liso, sin signos de
ovulacion.

Se concluy6é como agenesia uterina.

Un afio después (2004) es intervenida de urgencia por cuadro de abdomen agudo,
que se interpreta como una hernia complicada, se realiza cirugia, imposible de
obtener resumen de historia clinica para precisar tipo de cirugia, ni resultado de
anatomia patoldgica.

Se valora por un equipo multidisciplinario en nuestro centro conformado por
ginecologos, endocrinélogos, psicélogos, clinicos y anestesidlogos.

Datos positivos al examen fisico

Mamas: bien desarrolladas estadio IV Tanner.

Vello pubiano: ralo, escaso. Estadio | de Tanner.

Vello axilar: ausente.

Genitales externos: labios mayores atréficos y los menores hipotréficos.

Vagina: aproximadamente de 2 cm, que termina en un fondo de saco ciego.

Se indican estudios: ultrasonido ginecolégico, chequeo preoperatorio,
determinaciones hormonales y estudio cromosémico.

En el ultrasonido ginecoldgico realizado se comprueba la agenesia de Utero, el
anejo izquierdo ausente y el derecho de caracteres normales, no hay liquido libre
en el fondo de saco.

Ultrasonido abdominal no evidencia malformaciones renales ni alteraciones en otros
6érganos.

Estudios hormonales:
Testosterona 30.1 mmol/l Elevada
FSH 2,21 UI/I

LH 22,2 Ul/Elevada.
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E2 51,3 pmol disminuida

Estudio cromosOmico: Cariotipo 46 XY.

Se concluye el caso con el diagnéstico de sindrome de resistencia completa a los
andrégenos o sindrome de Morris.

Se planifica cirugia combinada en un solo tiempo quirudrgico, el primero por via
vaginal, donde se realiza reconstruccién de vagina por técnica de Williams y una
segunda via, la videolaparoscépica con los siguientes hallazgos:

Utero agenésico, anexectomia anterior izquierda. En anejo derecho estructura que
nos hace recordar ovo-teste y trompa rudimentaria, el resto de los érganos
abdominales no ofrecen datos de interés.

Operacion realizada: anexectomia total izquierda.
Informe de anatomia patoldgica: ovario y testiculo.

El posoperatorio transcurre sin dificultad se da alta a las 48 h y seguimiento en
consulta externa. A los 30 dias, la vagina esta cicatrizada, de un diametro
aproximado de 5 cm, se autorizan las relaciones sexuales y la realizaciéon de
dilataciones mecanicas periddicas, asi como seguimiento por psicologia. A los 6
meses se comprueba que la vagina mide unos 8 cm y relaciones sexuales son
satisfactorias.

Se concluye que las amenorreas primarias, en su gran mayoria, tienen en comun
una causa genética y la producen defectos anatdomicos en la formaciéon del aparato
genital (Figs. 1, 2y 3)
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Fig. 1. Habhito externo de paciente fenotipicarmente fermenina,
tidtese lo ralo del vello pubiano v la atrofia de los labios mayores.
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Fig. 2. Caracteristicas de atrofia de labios mayores, hipotrofia de
menores y profundidad de vagina,

Fig. 3. Ovo-teste derecho vy trompa rudimentaria en pieza guirdrgi-
ca extraida por laparoscopia.
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