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Riassunto
Il seno urogenitale comune: considerazioni etiopato-
genetiche, cliniche ¢ terapeutiche.

Gli Autori riportano la loro casistica e conside-
rano pli aspetti embriogenetici, endocrinologici, cli-
nict del seno urogenitale comune e sintetizzano i
possibili approcci terapeulici.

Parole chiave: Anomalic di sviluppo dell’ apparato
genitale femminile, sindromi virilizzanti, seno uroge-
nitale comune.

alic di sviluppo dell’apparato genilale
istenza del seno urogenitale comune
(SUGC). malformazione caratlerizzata da una comunica-
zione terminale tra le vie urinaric e PPapparato genitale
esterno, presenta scarsa incidenza clinica e si associa nel
90% dei casi a segni di virilizzazione, mentre le forme
non associate ad ambiguith sessuale sono di riscontro
cccezionale (2, 3, 14).

Embriologia (Fig. 1)

Dalla porzione caudale dell’intestino primitivo (cloa-
ca) prendono origine Ja vescica, la parte prossimale del
canale anale, la porzione cxtraperitoneale del retio ed
infinc i genitali esterni; questi ultimi derivano da una
plicatura della membrana cloacale, detia “plica genilale”.
Nella cloaca, gid dalla IIT settimana di gestazione, sboc-
cano il dotto allantoideo ed i dotti di Wolff. Successiva-
mente, per effctto di una scpimentazione longitudinale

Summary
Urogenital sinus: ctiopathogenetic, clinic and thera-
peutic aspects.

Authors report 3 cases of uro-genital sinus and
display embryologic and clinic findings. They under-
lyne anatomic aspects and variable surgical manage-
ment.

Key words: Abrormal female sexual development, vi-
rilizing syndrome, urogenital sinus.

della cloaca si forma una porzione posteriore, sCno uro-
reltale, ed una porzione anteriore, seno uro-genitale.

1l seno uro-genitale viene diviso idealmente, dallo
shocco dei dotti mesonefritici di Wolff, in una porzione
craniale ¢d una caudale. Dalla porzione craniale (vesci-
co-urctrale) prende origine una parte della vescica; dalla
porzione distale, seno uro-genitale definitivo, prendono
origine nci due sessi i genitali esterni.

A formazione avvenuta, il SUGC si divide in una
parte pelvica (urctra prostatica ¢ membranosa ¢ prostala
nel maschio, parte inferiore della vagina nclla femmina)
cd una parte fallica (uretra penicna e genitali esterni nel
maschio, clitoride ¢ vestibolo nclla femmina).

Necl corso della VI settimana di gestazione una
massiva cpitclizzazione della parcte posteriore del pavi-
mento del seno determina la formazione di un sctto, che
delimita posteriormente I'uretra ed il trigono vescicale;
nello stesso periodo i dotti di Muller si fondono, fino a
formare il tubercolo di Muller che, posto sulla parcte
dorsale del seno urogenitale, di origine all’utero ed alla
parte postero-craniale della vagina.

In ultima analisi, quindi, il SUGC potrcbbe essere il
risultato dell’azione di una noxa teratogenica sulla diffe-
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renziazione della porzione distale (sinusale) della vagina,
con persistenza di un dotto comunc, che sard lanto pid
ampio quanto pil precoce sard stato il momento di
azione della stessa (2, 3, 14, 15, 17, 18, 19).

Etiopatogenesi (Fig. 2A)

Nella maggior parte dci casi, la persisienza del
SUGC si accompagna ad ambiguitd sessuale, con un
quadro di pseudoermafroditismo femminile, caratterizza-
to da cariotipo 46,XX, genitali interni normali, pil o
meno marcata virilizzazione dei genitali esterni. Tale
fenomeno sembrerebbe in rapporto con uno stimolo da
iperproduzione di androgeni di origine extragonadica,
determinata da un’iperplasia surrenalica congenita, Un
eccesso di androgeni, comunque determinato, provoca
nel feto femmina alterazioni dello sviluppo dei genitali
esterni, tanto pid spiccate cd intense quanto pill precoce
¢ stata 'azione ormonale. La persistenza del SUGC,
insieme alla presenza di fusione delle grandi labbra ed
ipertrofia clitoridea, pongono la noxa iperandrogenica
all’inizio del III mese di gestazione, mentre la cocsisten-
za solo delle ultime duc malformazioni ascrive tale

A Eziologia

Sconosciuta (10%)

B Clinica

Fusione grandi labbra
Aditus vulvare unico
Ipertrofia clitoride
Massa addominale
Incontinenza urinara
Infeziom urinarie

Esame clinico

Esame clinico

Aumente pool androgeni (90%)

azione alla finc del IIT mese.

Quanto finora esposto vienc confermato dalle espe-
rienze di Jost, che hanno permesso di dimostrare come
nel feto la sensibilith delle strutture periferiche all’azione
degli androgeni sia strettamente limitata nel tempo.

Ad csclusione di rare ¢ parziali eccezioni, I'iperan-
drogenismo non sembra influenzare lo sviluppo del siste-
ma dei dotti di Muller, non alterando quindi la formazio-
ne di utero e tube, che conscrvano di regola, unitamente
alle ovaie, normale substrato anatomo-funzionale. Tale
status ormonale dei soggetii alfetti da pscudoermafrodi-
tismo femminile (non sempre documentabile) trova una
spiegazione etiopatogenctica in un cccesso di androgeni
della madre, causato dalla presenza di tumori virilizzanti
surrcnalici od ovarici, da lutcinizzazione massiva delle
ovaic, da errata somministrazione di androgeni, progesti-
nici o estrogeni, nonché in un eccesso di androgeni nel
feto, imputabile ad iperplasia surrcnalica virilizzante
congenita da deficit della 21-idrossilasi o della 11-idros-
silasi, associale o0 meno a sindrome da perdita di sali.

A conclusione di quanto sinora esposto, il SUGC
pud coesistere con sindrome disendocrina associata o
costituire una malformazione isolata, indipendente da
altra patologia endocrina (1, 3, 11, 14, 15, 17).

Cause fetali

Tumori virilizzanti

Iperplasia surrenalica

Deficit congenito 21 ¢ 17-idrossilasi

Cause materne

Tumori virilizzanti
Eccessiva ¢/o errata somministrazione di:

androgeni

— estrogeni

— progestinici

Alterata permeabilith placentare (7)

Determiniazione $Esso Cromosomico

Dosaggi ormonali
Ecogralia
Cisto-sinuso-urogralia
Cisto-sinusoscopia

RMN

lter diagnostico

Fig. 2
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Definizioni anatomo-cliniche (Fig. 3)

11 seno urogenitale, nella sua definizione anatomica
di canale comunc all’apparato genitale ed a quello urina-
rio, non trova associazione con malformazioni che inte-
ressino il canale anorettale, S¢ non per un caso descritto
da Hendren (7, 8, 9, 10), con associata fistola rettale;
quindi, in linca di massima, I’ano, il retto cd i loro
apparati sfinterali sono del tutto normali.

Nei casi di SUGC, accompagnati da segni di viriliz-
zazione, il collo vescicale ¢ I'uretra sono del tulto nor-
mali, mentre la vagina, pill 0 meno sviluppata, si apre ncl
canale urctrale, cranialmente al punto che ncl maschio
corrisponde al verum montanum.

Nelle rarissime forme non associatc a segni di viri-
lizzazione (forme isolate) il SUGC, ad ctiopatogencsi
ancora oscura, presenta una ceria variabilith di aspett
anatomici.

Sulla base dei casi finora riportati in letleratura la
maggior parte degli Autori classifica le varic tipologic
anatomiche del SUGC “isolato” anche in rapporto alle
differenti espressioni cliniche ad approcci terapeutici
diversi:

A) Confluenza vescico-vaginale: caralterizzata da
uno sbocco vaginale al di sotto del collo vescicale, con
un seno urogenitale abbastanza csieso © corrispondente
al collo vescicale ¢ all’urctra: in tale situazione 1'aditus
vaginale ristretto, unitamente al reflusso di urine verso la
vagina, pud esscrc causa di idrocolpo ¢/o idrometrocol-
po.

La diagnosi, in presenza di wmefazione addominale,
determinata dall’idrometrocolpo, ¢ di aditus vulvare uni-
co, cvidenzialo dopo un’aticnta ispezione dei genitali
csterni, si avvale dello studio ccografico, cistografico ¢
cisloscopico.

B) Confluenza cervico-vaginale: caratlerizzala da
aditus vulvare unico, con seno urogenitale ampio ¢ corto,
nel cui fondo si aprono gli sbocchi della vescica ¢ della
pars mullcriana della vagina, il cui impianto si trova al di
sopra del collo vescicale agenesico.

Di tale forma & caratteristica I’incontinenza urinaria
¢ la presenza di utero bicorne.

La contrastogralia ascendente (cistourctrografia), sul
riscontro clinico di incontinenza, conscnte di porre la
corretta diagnosi.

C) Confluenza uretro-vaginale: determinata da una
pit tardiva azionc della noxa patogena, pud presentarsi
con aspetti anatomopatologici variabili in rapporto al
punto di confluenza tra vagina cd uretra; tale diversila
viene rappresentata in manicra paradigmatica dagli
aspetti anatomopatologici pill estremi:

C.1 Vagina confluente in uretra: cranialmente, sulla
parcte posteriore, al di sotto del collo vescicale, con
aditus abbastanza ristretto. 1l seno urogenitale ¢ identifi-
cabilc con I'urctra stessa.

Tale situazione giustifica la comparsa di uro cd
idrocolpo.

C.2 Uretra confluente su quella che dovrebbe essere

la parete anteriore della vagina, con seno urogenitale
rappresentato dal prolungamento anatomico idcale della
vagina slcssa.

In linca di massima, questi casi possono essere asin-
lomatici, sc non per la comparsa di frequenti infezioni
urinaric nonché per la presenza, non costanic, di incon-
tincnza post-minzionale determinata dal reflusso di urine
nel recesso vaginale (2, 3, 10, 12).

Diagnosi

La scoperta anche casuale di un unico orifizio vulva-
re, di fusionc delle grandi labbra ¢/o di ipertrofia del
clitoride, prelude ad un iter diagnostico clinico ¢ stru-
mentale (endoscopia, contrastografia, ccografia) finaliz-
sato alla csalta valutazione genelica ed endocrina della
paziente ed alla precisazione dei rapporti tra le varie
strutture anatomiche (Fig. 2B).

In questi ullimi anni, a 1l fine, sempre maggiore
spazio ha assunto la Risonanza Magnetica Nucleare,
metodica diagnostica non invasiva ed atta ad una fine ¢
precisa esemplificazione di strutture anatomiche non
altrimenti evidenziabili.

Le complicanze possibili (idrometrocolpo, ureteroi-
dronefrosi con evidenza clinica di massa addominale,
infezioni urinarie ricorrenti ¢ ribelli a terapia, incontinen-
za urinaria) possono richiedere un approccio chirurgico
di prima istanza, variabile da semplice cutback degli
orifici uretrali ¢/o vaginali stenotici alla dcrivazione
urinaria, rimandando gli interventi piit complessi (rico-
struzione della identith cd integrith anatomofunzionale
dei canali vulvare ¢ vaginalc) a dopo I’esatta identifica-
zione degli anomali rapporti tra le vie urinaric ¢ 1"appa-
ralo genitale esterno (12, 13).

Terapia (Fig. 3)

Per quanto attienc alla terapia chirurgica, il tratta-
mento del SUGC & strettamente condizionato dai rappor-
(i anatomici tra la via urinaria ¢ I’apparato  genitale
esterno ¢ dalla presenza o meno, al momento dclla
diagnosi, di complicanze associate (idrometrocolpo,
ureteroidronefrosi), che meritcranno in ogni caso un
(rattamento prioritario, anche se¢ palliativo. In linca di
massima, il chirurgo dovra tendere al rispetio anatomico
del canale comunc (seno urogenitale) ed alla costituzio-
ne di una neovagina.

Nelle varianti di SUGC del tipo A, B, C.1il
trattamento chirurgico mira essenzialmente alla ricostru-
zione dell’integrith dell’urctra ed all’abbassamento della
vagina al piano perincale:

—'1a ricostruzione dell’urctra non pone grossi pro-
blemi al chirurgo che potrd utilizzare a tal fine le parcti
del SUGC stesso;

__ I'abbassamento della vagina al piano perincale e
attuabile con diverse metodiche ¢ sulla base della valu-
wazione della distanza tra sito di impianto anomalo della
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i terapeutici.

A) CONFLUENZA VESCICO-VAGI NALE
idro-, idrometrocclpo
aditus vulvare unico

Terapia: ricostruzione uretra
abbass. vagina perineo
(vaginoplastica)

B) CONFLUENZA CERVICO-VAGINALE
incontinenza urinaria
utero hicorne
aditus vulvare unico

Terapia: vedi tipo A

C.1) CONFLUENZA URETRO-VAGINALE
uro-, idrometrocolpo
infezioni urinarie

Terapia: vedi tipo A

GC.2) CONFLUENZA URETRO-VAGINALE
asintomatica

incontinenza post-minziona le

infezioni urinarie {2)

Terapia: ampliamento aditus vagina
ricostruzione uretra
(uretrnp]nsrica)
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vagina e piano perincale; a tal fine si propongono inter-
venti di vaginoplastica perincale con rotazione di lembi
di cute scc. Hendren, altri di vaginoplastica addomino-
perincale sec. Raffensperger-Hendren o meglio ricorren-
do ad interposizione di lembi di cute perincale tubulizza-
i a stella o ad H (Passerini) o infine di segmenti di colon
isolati sec. Fortunolf-Crowford.

Nella variante tipo C.2 ¢ richicsto un trattamento
chirurgico che potrcbbe definirsi speculare rispetto ai
precedenti. Infatti, mentre I’aditus vaginale verrd amplia-

Casistica e considerazioni

Dall’csame dei casi occorsi alla nostra osservazione
(Tab. 1), di uno dei quali riportiamo in manicra csempli-
ficativa le immagini iconografiche (Fig. 4) viene confer-
mata estrema variabilita dell’approccio diagnostico e
terapeutico al SUGC ¢ come la tattica chirurgica sia
deuata e dalle contingenze cliniche ¢ dall’obicttivo di
olicnere Iesatia ricostruzione anatomica dei canali ure-

{0 con lembi triangolari o spiroidi di cute perincale, Lralc‘c vaginale.

I’anomalia urctrale dovra esscre tratlata come una vera ¢ [ cvidente inolre come importanza preminente
propria ipospadia femminile, con tubulizzazione della possa rivestire I'intervento chirurgico che, nel suo tempo
parcte anteriore del seno urogenitale o di lembo cutanco di laparotomia csplorativa, si ponc come supporto al
sec. Hendren (4, 7, 8, 9, 10, 15, 16). comune iter diagnostico clinico ¢ strumentale.

Tab. 1 - Casistica.

Pazicente Osservazione Sintomatologia Indagini Terapia Diagnosi
S.A. Neonatale Idrometrocolpo Ecogralia Laparotomia SUGC Tipo confluenza
Ipertrofia clitoride Sinusografia Ricostruz. selto  uretro-vaginale (tipo C.1)

vagino-uretrale
Riduz. clitoride

a 2 anni
A.C. Neconatale Aditus vulvare unico  Cariotipo Laparotomia SUGC Tipo confluenza
Ipertrofia clitoride Ecografia Biopsia ovaio uretro-vaginale (tipo C.1)
Cut back seno
a 2 anni
B.I. 7 anni Aditus vulvare unico  Ecografia Cut back seno  SUGC Tipo confluenza
Sinusografia uretro-vaginale (tipo C.2)

yescica

| w1
‘ seno uregenitale
|

vescica

l
| 9
T
utarn

Fig. 4 - Caso clinico n. 1 - A) esame ecografico. Evidenti due cavia delle quali la posteriore "sepimeniala”. A Lere SORENGS SEEs e
formazione. B) esame contrastografico. Opacizzazione delle due cavita.
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Conclusioni

La persistenza del SUGC, carauterizzata dalla comu-
nicazione tcrminale pill o meno ampia tra le vie urinarie
¢ I'apparato genitale esterno, trova raro riscontro fra le
anomalic di sviluppo dell’apparato genitale femminile.
L’associazione con segni di virilizzazione & la regola, s¢
non per rarissimi casi non associati ad ambiguita sessua-
le (forme isolate).

Lo pscudoermalroditismo femminile, presente nclla
maggior parte dei casi, trova una spicgazione etiopatoge-
nctica in un iperandrogenismo a causa materna (tumori
virilizzanti del surrene ¢ dell’ovaio, luteinizzazione
massiva ovarica, somministrazione di androgeni, proge-
stinici o estrogeni), oppure di pertinenza fetale, da iper-
plasia surrenalica virilizzante da deficit della 21-idrossi-
lasi o della 11-idrossilasi.

Le forme isolate di SUGC presentano una variabilitd
di aspetti anatomici che richicdono un diffcrente approc-
cio. L iter diagnostico, in basc ai segni clinici variabili,
dalla scoperta di aditus vulvare unico o di tumefazione
addominale, alla presenza di idrometrocolpo, di inconti-
nenza urinaria, di infezioni urinaric ricorrenti, si avvale
dell’ausilio dcll’esame ccografico, scguito da quello
contrastografico (cistourctrografia, sinusogralia), endo-
scopico ¢, quando necessario, dalla RMN, al fine di
un’ottimale definizione dei rapporti anatomici tra i due
canali.

La terapia chirurgica non & in ogni caso standardiz-
zabile: infatti pud variare da un semplice cutback (steno-
si dei meati urctrale e vaginale) ad interventi pio com-
plessi, gia programmabili in etd nconatale ¢ finalizzati
alla ricostruzione dell’integrita ¢ dell’identith anatomo-
funzionale dei canali uretrale ¢ vaginale.

Per concludere, un’attenta ispezione dei genitali
esterni alla nascita e, nei casi dubbi, la pratica cco-
contrastografica associata alla metodica endoscopica in
tempi immediatamente successivi, si imporrebbero al
fine di escludere o confermare la presenza di SUGC,
patologia complessa che richiede un approfondito studio
clinico, endocrinologico, genetico ¢ strumentale, csito di
un’oltimale collaborazione interdisciplinarc.
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