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RESUMEN

Las agenesias de Muller también se conocen como
sindrome de Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser y se
presenta como amenorrea primaria y desarrollo de
caracteristicas sexuales secundarias. El sindrome se
presenta en 1 en 5000 mujeres. El 5% puede tener
pequefias cantidades de endometrio, y raramente
presentan menstruacién asociado a dolor cdlico ciclico
mensual. Este es un caso de una paciente de 16 afios,
con historia de dolor pélvico ciclico que posteriormente
se fue intensificando. A la paciente se le realiz6 una
laparotomia exploradora encontrando dos cuernos
rudimentarios y uno de ellos con endometrio funcional.
Se le realiz6 una reseccion bilateral de cuernos uterinos
mas salpingectomia izquierda. La paciente tuvo una
evolucién postoperatoria satisfactoria y fue dada de alta
sin ninguna complicacion. Se adjuntan fotografias del
procedimiento quirdrgico y revision del tema.

Palabras Clave: Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kster-
Hauser, agenesia de Muller.

INTRODUCCION

El desarrollo normal del tracto reproductor femenino
comprende una serie de eventos complejos que involucra
factores genéticos, hormonales y epigenéticos, que llevan al
desarrollo y diferenciacion normal de los conductos Miller
0 paramesonéfricos, conductos de Wolff o mesonéfricosyy el
seno urogenital ).

Para la clasificacion de las anomalias de Miller se puede
utilizar el sistema disefiado por Buttram y Gibbons de 1979
@, €l cual categoriza las diferentes anomalias en base a la
presentacion clinicaw. En 1988 laAmerican Fertility Society
disefio una clasificacién alterna, basada en el grado de
anormalidad del desarrollo uterino
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ABSTRACT

Mullerian anomalies, also known as Mayer-Rokitansky-
Kuster-Hauser syndrome, present with amenorrhea and
adequate development of sexual secondary features.
This syndrome has an incidence of 1:5000 women. Five
percent of all cases show small amounts of endometrium
and rarely present cyclic pain. A case is reported of a
16 years old woman who complains of cyclic pain that
intensified with time. The patient underwent a laparotomy
with resection of rudimentary horns bilaterally plus left
salpingectomy. It was found two rudimentary horns, one
of them with functional endometrium. Patient had a
satisfactory evolution and was discharged without
complications. Photos and a review of the literature are
included.

Key Words: Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser
syndrome, Millerian anomalies.
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Lasanomalias clase | representan lainterrupcion de lafuncién
ginecol 6gica mas severay representan del 8% al 10% de las
anomalias de Milller. Esta clase de anomalias no presentan
anormalidades fenotipicas a nacimiento y son detectadas al
momento de lamenarquia. Las agenesias de Mller también
se conocen como sindrome de Mayer-Rokitansky-K Uister-
Hauser y se presenta como amenorrea primariay desarrollo
de caracteristicas sexuales secundarias (clase le) «).

El sindrome de Mayer-Rokitansky-K Uister-Hauser se define
como la agenesia de Utero y vagina, con unafuncion ovérica
normal y desarrollo de caracteres sexuales secundarios .

En 1559 Realdus Columbus describi6 por primera vez la
ausencia congénita de lavagina. En 1829, Mayer describio
la ausencia congénita de vagina como una anormalidad
encontrada en recién nacidos con multiples anomalias.
Rokitansky en 1838y Kister en 1910 describieron unaentidad
gue presenta ausencia de vagina, pequefios rudimentos de
Utero, ovarios normales, y anomalias de otros sistemas (renal
y esquelético). Hauser y asociados hizo énfasis en el espectro
de anomalias asociadas . Fue hasta 1961 cuando se obtuvo
la actual definicién uterus bipartitus solidus rudimentarius
cum vagina solidaee.

El sindrome de Mayer-Rokitansky-K Uister-Hauser se caracteriza
por la ausencia congénita de Utero y vagina, sin embargo
puede presentarse con pequefias masas de muisculo liso que
representan cuernos uterinos rudimentarios con trompas de
Falopio. Lafunciénovéricaesnormal, incluyendo laovulacion.
Fenotipicamente presentan desarrollo de las mamas,
distribucion de grasacorporal, distribucién del vello, y genitaes
externos de sexo femenino. Tienen un cariotipo 46,XX. Se
asocia frecuentemente con otras anormalidades congénitas
especialmente esqueléticas y urolégicas. El sindrome se
presenta en 1 en 5000 mujeres. La agenesia completade la
vagina se presenta en el 75% de | os casos, aproximadamente
en un 25% de los casos pueden presentar una vagina muy
pequefia. Algunas mujeres pueden tener cuernos uterinos
rudimentarios, que pueden presentar leiomiomatosis y
adenomiosis. El 5% puede tener pequefias cantidades de
endometrio, y raramente presentan menstruacion asociado a
dolor cdlico ciclico mensual. El diagndstico diferencial incluye
septo vaginal transverso, agenesia cervical, y sindrome de
insensibilidad a los androgenos .

No se conoce exactamente la causa de las agenesias de Ml ler.
Knab en 1983  sugirio cinco factores etiol 6gicos del sindrome
de Mayer-Rokitansky-K Uster-Hauser: Produccion inapropiada
de hormona anti-milleriana en las génadas femeninas
embrionarias, ausencia regional o deficiencia de receptores
de estrégenos limitado a los conductos de Miller inferiores,
detencion en el desarrollo de los conductos de Mller por
agentes teratogénicos, defectos inductivos mesenquimales, y
mutaciones genéticas esporédicas .

En relacion alas anomalias asociadas al sindrome de Mayer-
Rokitansky-K Uster-Hauser, se hareportado que el 47% tienen
anomalias del tracto urinario entre las que podemos encontrar
agenesiarena unilateral, rifiones pévicos unilateral o bilateral,
rifion en herradura, hidronefrosis, hidrouréter y varias formas
de duplicacion ureteral. Las anomalias esquel éticas se han

reportado en 12% de las pacientes, podemos encontrar vértebras
en cufia, fusiones vertebrales, cuerpos vertebral es rudimentarios
y vértebras supernumerarias. Se pueden presentar otras
anomd ias como sindactilia, enfermedades cardiacas congénitas
y herniasinguinales.

El tratamiento psicol dgico de estas pacientes es importante
ya que se ha reportado que hasta el 15% de las pacientes
presentan problemas psiquiétricos. Entre los 17 a 20 afios
es una edad adecuada para realizar una vagina, ya que la
paciente esta emocional madura e intel ectual mente preparada
paralidiar con el problemade utilizar moldes vaginales para
mantener laneovagina. Este procedimiento esimportante en
el mantenimiento de la funcién sexual adecuada ).
Esposible crear unanuevavaginapor medio de procedimientos
no quirdrgicos, utilizando el método de Frank o el método de
Ingram, aplicando presién intermitente con dilatadores, moldes
vaginales o coito. También existen métodos quirlrgicos para
larealizacion de neovagina, como el procedimiento de Abbe-
Wharton-Mclndoe, el procedimiento de Ruge, la
vulvovaginoplastiade Williamsy la modificacion de Creatsas,
y la operacion de Vecchietti. Fedele modifico la operacion
de Vecchietti utilizando técnicas de videolaparoscopia y
ultrasonografia es.

Caso

Paciente femenina de 16 afios de edad, quien fue referida con
historia de dolor abdominal de 2 afios de evolucion. La
paciente refiere que desde hace aproximadamente 2 afios
inicio con un dolor anivel pélvico el cual eraciclico deleve
intensidad que generalmente mejoraba con el uso de
analgésicos, sin embargo durante el Ultimo afio el dolor ha
persistido de forma ciclica, mensua mente, pero haaumentado
en intensidad. También refiere que el uso de analgésicos ya
no es suficiente para calmar €l dolor. La paciente no padece
de enfermedades actualmente, refiere una anorectoplastia
durante el primer afio de vida por haber nacido con ano
imperforado. No hainiciado rel aciones sexuaes, no ha padecido
enfermedades de transmision sexual, tampoco ha presentado
menarquia. Se le realiz6 una resonancia magnética nuclear
encontrando Utero desviado a la izquierda con liquido en
cavidad endometrial, unaimagen tubular que se flexiona sobre
s mismade 7x4 cm. que corresponde a hidrosdlpinx izquierdo.
No se observo cérvix ni canal vaginal. Por estos hallazgos
deciden referirla al Hospital General San Juan de Dios.

Al evaluar ala paciente se encontr6 a una paciente con signos
vitales normales, caracteres sexuales femeninos adecuados
para edad. El abdomen es blando, depresible, se palpé una
masa en fosailiacaizquierda, no movil, de aproximadamente
8 cm. de didmetro con bordes lisos y dolorosa ala palpacion.
Al examen ginecoldgico se observé un vello pubico de
distribucién ginecoide, presencia de labios mayoresy menores,
pero no se logré apreciar himen ni vagina (ver foto 1).
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Foto 1. Vulva de la paciente. Se observa labios mayoresy
menores, vello pabico, clitorisy uretra. Ausencia de introito
vaginal.

Dentro de los estudios hormonal es realizados se encontro:
FSH: 1.83 mUI/ml, LH: 0.65 mUl/ml, estradiol: 178 pg/ml
y progesterona: 0.04 ng/ml. Se le realiz6 un ultrasonido
pélvico el cual reportd que no es posible visualizar Gtero y
gue se observa una masa alongada de 7.6x3.3x6.0 cm. con
contenido liquido en su interior, por lo que se sospecha que
dichas iméagenes pudieran corresponder a un cuerno
rudimentario o a un hidrosdlpinx izquierdo. Sele realizd un
pielograma intravenoso el cual fue reportado normal. Sele
realiz6 una videolaparoscopia diagnéstica en la cual se
observaron ambos ovarios de caracteristicas normales, una
estructura elongada del lado derecho correspondiente a cuerno
rudimentario. En el lado izquierdo se observa una trompa
izquierda dilatada y una masa al final de la trompa que
corresponde a cuerno rudimentario dilatado. Ambos cuernos
se encontraban separados, no se encontrd cérvix ni vagina
(ver foto 2).

Foto 2. Videolaparoscopia. Se observa la vejiga en € centro
y los dos cuernos rudimentarios a ambos lados.

Finalmente la paciente fue llevada aredlizar una Laparotomia
exploradora en donde se encontré un cuerno izquierdo de
7X7x4 cm., trompaizquierda alongada con hematosél pinx de
15x10x8 cm. con adherencias a epiplén. Cuerno derecho de
3x3 cm. con trompa derecha de caracteristicas normales. Por
lo anterior serealizé unareseccion bilateral de cuernos uterinos
més una sal pingectomiaizquierda. Estas piezasfueron llevadas
al laboratorio de Patologia donde concluyen que se trata de
dos cuernos rudimentarios con atresia de cuello uterino, y un
segmento de trompa, uterina con hidrosalpinx e inflamacion
cronica. Selerealizé cariotipo el cual fue reportado como
46,XX. Por lo que se concluyé que el diagnéstico final esun
Sindrome Mayer- Rokitansky- Kiister Hauser (ver foto 3).

Foto 3. Laparotomia Exploradora. Se observan ambos cuernos
rudimentarios. El cuerno del lado izquierdo es funcional por
lo que se observa aumentado de tamafio y la trompa de
Falopio izquierda con hematosalpinx. Ambos ovarios de
aspecto normal.

Discusién

Las agenesias de Muller ocurren en 1 en 5000 mujeres. El
sindrome de Mayer-Rokitansky-K tister-Hauser se caracteriza
por la ausencia congénita de vaginay Utero. Normalmente
los ovarios estan presentes, y puede presentar trompas de
Falopio normales asi como cuernos uterinos rudimentarios.
Cuando se presentan cuernos rudimentarios puede asociarse
adolor pélvico ciclico, resultado del hematometra que se
forma en la cavidad sin salida rodeada de endometrio. Los
cuernos rudimentarios también pueden asociarse con
adenomiosisy leiomiomatosiSe1s.

El diagndstico generalmente se realiza en pacientes
adolescentes durante € estudio de amenorreaprimaria. Debido
alaimposibilidad de tener relaciones sexualesy a impacto
psicol 6gico asociado, es necesario la creacion de unaneovagina
funcional .

Existen diferentes variantes anatdmicas dentro del sindrome
de Mayer-Rokitansky-K tister-Hauser, Fedeles en 2007 reporto
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las variantes anatémicas en una serie de 106 pacientes. Los
remanentes de Mller pueden encontrarse en el 86.8% de las
pacientes, estos pueden ser unilaterales o bilaterales. Lamayor
parte de los cuernos uterinos son no cavitados, sin embargo
el 25.9% de las pacientes pueden presentar cuernos uterinos
cavitados con tejido endometrial. Rock s fue €l primero en
describir la presencia de remanentes uterinos cavitados que
contienen tejido endometria potencialmente funcional, aunque
lo reporté como anécdota 'y no como un estudio sistematico
(35) «

De acuerdo con las observaciones de Rock ¢ y 10s estudios
de Fedele 5, |0s cuernos rudimentarios frecuentemente son
cavitados. Enlamayoriadelos casos no presentan evidencia
de endometrio funcional (hematometra), solo un pequefio
ndmero de pacientes experimentan sintomas de dolor ciclico.
Se ha descrito que en estas pacientes es adecuado, antes de
unacirugiacorrectiva, considerar remover |0s cuernos uterinos
gue causan los sintomas o tratar de realizar una anastomosis
de éstos con €l vestibulo vaginal causan los sintomas o tratar
de realizar una anastomosis de éstos con el vestibulo vaginal
(5).

L a presencia de remanentes uterinos cavitados de gran tamafio
es contradictorio con la definicion anatdmica clésica del
sindrome de Mayer-Rokitansky-K Uister-Hauser, en €l cual el
Utero esta ausente o bipartitus solidus 1. Sin embargo los
€lementos anatdémicos que representan el denominador comdn
del sindrome estén presentes, como la agenesia de cérvix y
vaginay laausenciade una estructura uterinamedial funcional.
Por lo que los casos de agenesia cervicovagina con hemiltero
cavitado, los cuales con dificiles de clasificar, deben incluirse
en este sindromess)

También es posible encontrar |eiomiomas en |os remanentes
uterinos, estos pueden ser asintomaticos o presentarse con
dolor pélvico agudo o cronico. En estos casos esta indicado
remover e tumor junto con el remanente uterino as.«. Debido
aque los ovarios son normales, se debe descartar patologias
ovaricas en las pacientes con e sindrome gque presenten masas
pélvicas. Existen dos casos reportados de cancer de ovario
en pacientes con sindrome de Mayer-Rokitansky-K Uister-
Hauser (14, 16).

En conclusién, en las pacientes con sindrome de Mayer-
Rokitansky-K Uister-Hauser que presentan cuernos uterinos
rudimentarios funcionales que son causa de dolor pélvico
ciclico, se debe considerar remover los mismos. Ademéas
estas pacientes deben recibir tratamiento psicol6gico y seles
debe crear una neovaginafuncional, para que tengan unavida
social y sexual normal as.
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