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RESUM O

Objetivo: Relatar um caso de Sindrome de Insensibilidade Completa aos Andrégenos tratado por
cirurgia videolapardscopica com sucesso.

METODOS: Videolaparoscopia ginecol dgica realizada com aparelho marca Storz, ética de 10
mm e zero grau, pela Técnica de Semm, 1975.

DISCUSSAO: Apés investigacso clinica, realizou se videolaparoscopia ginecologica diagnéstica
e, ndo existindo subsidios para se diagnosticar tal Sindrome, foi realizada, posteriormente,
videocirurgia terapéutica para exerese das massas inguinais as quais, no andtomo-patol 6gico,
revelou tratar-se de tecido gonadal testicular.

Descritores. 1. Amenorréia. 2. Psudeuhermafroditismo. 3. Videolaparoscopia

SYNDROME OF COMPLETE INSENSITIVITY TO THE ANDROGENS: REPORT OF A
CASE TREATED WITH VIDEOLAPAROSCOPY

OBJECTIVE REPORT A CASE OF SYNDROME OF COMPLETE INSENSITIVITY TO THE
ANDROGENS TREATED WITH VIDEOLAPAROSCOPY SURGERY WHICH HAS BEEN SUCCESSFUL
METHODS: GYNECOLOGICAL VIDEOLAPAROSCOPY DONE MAKING USE OF THE STORZ
EQUIPMENT, 10 MM AND ZERO DEG REE OPTIC, TECHNIQUE OF SEMM, 1975.

DISCUSSION: AFTER A CLINICAL INVESTIGATION, A DIAGNOSTIC GYNECOLOGICAL
VIDEOLAPAROSCOPY WAS DONE AND, THERE BEING NO SUBSIDY TO DIAGNOSE SUCH
SYNDROME, LATER A THERAPEUTIC VIDEOSURGERY WAS DONE TO REMOVE OF THE
INGUINAL MASS WHICH, AT THE PATHOLOGICAL-ATOM, TURNED TO BE ABOUT TESTICULAR
GONODAL TISSUE.

KEYWORDS: 1- AMENORRHEA 2- PSEUDOHERMAPHRODITISM 3- VIDEOLAPAROSCOPY
SURGERY

I ntroducéo:
Morris, em 1953, publicou 98 casos de uma Sindrome que se caracterizava,

classicamente, pelo individuo apresentar a fislonomia e perfil psicolégico de mulher, genitdia
feminina hipoplasica, algumas vezes com subdesenvolvimento do clitoris, pequenos e grandes
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|&bios e auséncia de pélos sexuais. A vagina terminava em fundo cego podendo ser curta ou n&o,
com auséncia do Utero, trompa e ovarios. O desenvolvimento mamério era normal e o0 corpo
apresentava silhueta tipicamente feminina. Peso e atura eram semelhante as mulheres normais.

Os testiculos podiam estar localizados na cavidade abdominal ou na regido labio inguinal.

O momento do diagnostico podia variar consideravelmente, desde antes ou logo apds o
nascimento, seja durante a infancia, ou até apds a puberdade. A esta sindrome denominou
Sindrome dos Testiculos Feminizantes. (2,6,9)

Anos mais tarde, quando ficou mais evidente sua fisiopatologia, viu-se que tais individuos
possuiam biossintese testicular normal a Testosterona e metabolismo norma  aos
androgénios.(10) Os testiculos eram sitios de producéo de estrogénio e havia resisténcia dos
tecidos a ac8o dos androgenos, alterando assim, adenominacdo para Sindrome da Insensibilidade
aos Androgenos (SIA). (8,11) E transmitido por heranga recessiva ligada ao sexo (5).

Uma preocupacdo constante € quanto a possivel transformagdo neoplésica das gbnadas, o
gue ocorre em aproximadamente 25% dos casos, originando principa mente os Gonadoblastomas
benignos e Digerminomas malignos; fato que justifica a realizacdo da gonadectomia profilatica
derotina (8).

RELATO DE CASO

Paciente branca, solteira, 18 anos, fendtipo feminino, procedente de clinica particular
referindo amenorréia priméria e pubarca aos 13 anos de idade.

Ao exame fisico apresentava altura de 1,63 m e pesando 61 Kg. Os caracteres sexuais
secundérios bem desenvolvidos, com mamas volumosas, genitdlia externa, incluindo grandes,
pequenos |abios, regido clitordiana e perineo sem alteracles, havia reducdo dos pélos axilares e
pubianos. Ndo foi observada massa inguinal ou labial, bem como ndo havia hérnia inguinal.
Apresentava membrana imenal integra, ndo sendo pois realizado toque vaginal.

A avaliagdo hormonal teve os seguintes resultados. Horménio Luteinizante: 20.3 mUl/ ml,
Hormoénio Foliculo Estimulante: 8.2 mUI/ ml, Testosterona: 540 ng/ml, Estradiol: 47.1 pg/ml,
Prolactina: 24.9 ng/ml, Progesterona 1.7 ng/ml.

A ultrassonografia pélvica, com transdutor abdominal, mostrou ovario direito de aspecto
normal e o ovéario esquerdo ndo sendo identificado. O Utero apresentava uma massa heterogénea
de 18x12x21 mm adjacente a esse.

Indicada videol aparoscopia ginecoldgica que, por ocasido da anestesia geral, foi realizada
vaginoscopia com material de histeroscopia marca Storz de 4.0 mm e podendo-se visudizar a
vagina terminando em fundo cego, em torno do terco inicia (auséncia de colo uterino). Na
investigagdo pélvica, durante o procedimento videolaparoscopico, foram identificadas duas
estruturas de, aproximadamente, 3.0x2.0 cm situadas em topografia inguinal préxima ao orificio
interno do canal inguinal, bilateralmente, solidas as quais foram biopsiadas e o resultado ndo
demonstrou tecido gonadal. Utero e anexos estavam ausentes.

A partir disso, foi indicado a realizagdo do cariétipo na paciente e o resultado mostrou 46
XY, sem anormalidades, com cromatina sexual negativa, em células colhidas pelo esfregaco de
mucosa oral.

Informada sobre a possibilidade de se diagnosticar um caso de Sindrome de
Insensibilidade Completa aos Andrégenos, a paciente autorizou, por escrito, a continuagéo da
investigacdo diagnostica que culminou com a rediazacdo de uma segunda abordagem
videolaparoscopica cirlrgica para remocdo das massas intrapélvicas bilaterais. O resultado
andomo-patol 6gico mostrou auséncia de malignidade, presenca de tubul os seminiferos revestidos
por células de Sertoli, auséncia de células germinativas, presente hiperplasia focal das células
intersticiais de Leydig. Fechando o diagndstico de Sindrome de Insensibilidade Completa aos
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Andrégenos e iniciada terapia de reposicdo hormonal continua com estrogénio derivado equino
conjugados 0.625 mg/dia.

METODOS

A andlise laboratorial foi realizada pelo Méodo Elisa, por microparticulas, e considerados
valores normais 0s seguintes parametros. Hormonio Luteinizante: 30 a 80 mUl/ml, Horménio
Foliculo Estimulante: 15 a 70 mUl/ml, Testosterona: 10 a 80 ng/ml, Estradiol: 199 a 567 pg/ml,
Prolactina: 2.2 a170 ng/ml, Progesterona: 0.44 a 7.54 ng/ml.

Os procedimentos cirdrgicos videolaparoscopicos foram realizados no Centro Cirdrgico do
Hospital Municipal S8 José de JoinvilleeSC em 1997. Para isto foi utilizado material de
Videolaparoscopia marca Storz com ¢6tica de 10 mm e zero grau de acordo com técnica de
Semm,1975.

Para vaginoscopia foi utilizado histeroscopio com 6tica de 4.0 mm marca Storz.

DISCUSSAO

A Sindrome de Insensibilidade Completa aos Androgenos é a causa mais comun de
pseudohermafroditismo masculino, e a terceira causa de amenorréia priméaria (apés disgenesia
gonadal e auséncia congénita de vagina).(3,7)

Para a diferenciacdo sexual masculina sd0 necessarios atos niveis de andrégenos, isto
promovera a diferenciacdo dos ductos de Wolff em epididimo, vasos deferentes e vesiculas
seminais entre a nona e décima terceira semanas de gestacdo, pela acdo da Testosterona.(4) O
recei0 mais importante € a possibilidade de transformacdo neoplasica da gbénada residual,
representadas principalmente por gonadoblastomas benignos e disgerminomas malignos.(4)

Atenta a este fato e sabedora da propedéutica instituida, a equipe optou pelarealizacéo de
uma segunda videol aparoscopia com a finalidade de remoc&o profilética das massas. Esta decisdo
foi tomada em decorréncia clinica e, principamente, devido ao primeiro resultado anatomo-
patolégico ndo evidenciar tecido gonadal porque, possivelmente, tenha-se biopsiado muito
superficidlmente o material que, na segunda intervencdo cirdrgica, vi-se que se tratava de
testicul os.

Apos a puberdade, nas pacientes com testiculo “in situ”, a avaliagéo endécrina revela altos
niveis de Hormoénio Luteinizante, concentracbes normais ou elevadas de Hormbnio Foliculo-
Estimulante e Testosterona comparavel aos homens normais (4). A producdo de Estrogénio esta
aumentada em aproximadamente duas vezes em relacdo aos homens adultos normais devido ao
estimulo das células de Leydig pelo Horménio Luteinizante. No caso relatado o que se verificou
foi 0 aumento da Testosterona e a diminui¢do marcante do Estradiol.

Com a gonadectomia ha um aumento na producéo de Horménio Foliculo-Estimulante e
Hormonio Luteinizante, indicando que havia uma acdo de “feedbadk” negativo no hipotdlamo
mediada pelos testiculos. Tais niveis caem apés a Terapia de Reposi¢cdo Hormonal. (9)

A videolaparoscopia foi  um excelente instrumento no diagndstico e terapéutica do caso
apresentado retificando os achados encontrados na ultrassonografia. O maior risco durante tal
procedimento é a inadvertida cauterizacdo ou transeccdo dos ureteres especialmente pela auséncia
de estruturas anatémicas femininas para orientagéo. (12)

Com o seguimento clinico, posterior a0 ato cirargico, a paciente nado apresentou
intercorréncias significativas e tem uma atividade sexual considerada normal. A Terapia de
Reposicdo Hormonal, nestes casos, visa a manutencdo dos caracteres sexuais femininos uma vez
gue os niveis de Estradiol estavam abaixo dos valores corsiderados normais.
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