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RESUMEN

La disgenesia de los conductos de Miiller o agenesia del
dtero y la vagina, conocido como sindroime de Mayer-
Rokitansky-Kisier-Hauser, es un wrastorno del aparato
reproductor femenino caracierizado por amenorrea pri-
maria y asociado a anomalias del sisiema urogeniial.
Presentamos 6 casos de pacientes con sindrome de Mayer-
Rokitansky. describimos el cuadro clinico. manejo y ha-
cemos una revision de la literatura.
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SUMMARY

Miillerian duct dysgenesia or uterus-vaginal agenesis. known
as Mayer-Rokilansky-Kiister-Hauser syndrome. is an unusual
female reproductive tract anomaly that causes primary
amenorrhea in female karyotype subjects. This syndrome
may be accompanied by other defects of the urogenital sys-
tem. We describe G cases of Mayer-Rokitansky syndrome,
and review the literature.

Keywords: Vaginal agenesis, Rokitansky-Mayer-K(ster-
Hauser syndrome.
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INTRODUCCION

Los trastornos asociados con la agenesia de los
conductos de Miller incluyen la ausencia congé-
nita de vagina y de utero'*.
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Realdus Columbus describié pov primera vez la au-
sencia congénita de vagina en 1559. En 1829, Mayer
la describe en ninas nacidas muertas con miltiples
defectos congénitos. En 1838, Rokitansky y, més tar-
de Kiister en 1910, describieron una entidad carac-
terizada por la ausencia de vagina, presencia de un
pequeno Utero rudimentario, ovarios normales y
frecuentes anomalias de otros 6rganos. Hauser y col.
centraron su atencién en el espectro de anomalias
asociadas (urolégicas, esqueléticas y renales)*®,

Hoy en dia, a este trastorno se le conoce con el
nombre de sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-
Hauster, sindrome de Rokitansky-Kiister-Hauster
o simplemente sindrome de Rokitansky.

Se describe seis casos de pacientes con ausencia
congénita de Utero y vagina atendidas en el Hospital
Arzobispo Loayza (HAL)entrelos aios de 1993y 1999
y se hace una revision de la literatura.

CASO 1

CP, paciente mujer de 23 anos, mestiza, soltera, es-
tudiante; acude al HAL en 1993 con un tiempo de
enfermedad de tres aios, caracterizado por ameno-
rrea primaria. Los signos vitales y el examen fisico
fueron normales, el examen pélvico fue diferido.
Tenia urografia excretora que mostraba agenesia
renal derecha. La laparoscopia y el examen bajo
anestesia, en 1993, mostraron dos cuernos uterinos
rudimentarios, agenesia vaginal y tumoracion
anexial derecha. Alas dos semanas se leefectud quis-
tectomiaderecha.En 1994, sele hizoreconstruccion
de neovagina (operacion de Mclndoe), utilizando
molde de acrilico, con resultado adecuado.
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CASO 2

CP, paciente mujer de 19 anos de eclad, mestiza, sol-
tera, estudiante; acude al HAL en 1994 con un tiem-
po de enfermedad de seis aios; el motivo de consul-
tafue amenorrea primariay dolor pélvico ciclico. Los
signos vitales y el examen fisico fueron normales, el
examen pélvico fue diferido. La paciente tenia estu-
dio citogenético con cariotipo normal (46 XX), la
ecografia pélvica mostrd ttero hipoplasico. Tenia
urografia excretora ue mostraba rindn pélvico en
herradura, el ecocardiograma fue normal. La lapa-
roscopiay el examen bajo anestesia mostraron age-
nesia de vagina, identificacién de un hemititero ru-
dimentario derecho, agenesia uterotubaricaizquier-
da. La paciente no tuvo tratamiento quirirgico.

CASO 3

LB, paciente mujer de 21 afios, soltera, estudiante;
acude al HAL en 1995 con un tiempo de enferme-
dad de nueve afios, caracterizado por amenorrea
primaria y dolor pélvico ciclico. Los signos vitales
y el examen fisico fueron normales, el examen pél-
vico fue diferido. Laurografia excretorafue normal.
La laparoscopia y el examen bajo anestesia revela-
ron cuernos uterinos rudimentarios, trompas y ova-
rios morfolégicamente normales y ausencia de va-
gina. La paciente no tuvo tratamiento quirdrgico.

CASO 4

CZ, paciente mujer de 25 anos de edad, mestiza,
casada, amade casa, nulipara; acude alHAL en 1996
con un tiempo de enfermedad de 12 anos, caracte-
rizado por amenorrea primaria. Los signos vitales
y el examen fisico fueron normales. Al examen
pélvicolavaginatenia 3 a4 cmde longitud y termi-
nabaen fondodesaco ciego. Laurografia excretora
fue normal. La laparoscopia mostrd agenesia de
trompas, Gtero rudimentario de 3 cm de longitud.
La paciente no tuvo tratamiento quirdrgico.

CASO 5

CZ, paciente mujer de 19 anos de edad, raza negra,
soltera, estudiante; acude al HAL en 1998, con un
tiempo de enfermedad de siete anos, caracteriza-
do por amenorrea primaria y dolor pélvico cicli-
co. Los signos vitales y el examen fisico fueron
normales, el examen pélvico fue diferido. La pacien-
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te tenia estudio citogenético con cariotipo normal (46
XX). La ecografia transabdominal mostraba Gtero
hipotréfico, ovarios microquisticos, vagina ciega. La
urografia excretora y el ecocardiograma fueron nor-
males. La laparoscopia y el examen bajo anestesia,
en 1998, mostraron agenesia uterina y vaginal; trom-
pas y ovarios normales. En 1999 se le efectuo plastia
vaginal (operacion de Mclndoe), utilizando molde de
espuma de goma, con resultado adecuado.

CASO 6

DD, paciente mujer de 18 anos de edad, soltera,
estudiante; acude al HAL en 1998 con un tiempo de
enfermedad de cinco anos, caracterizado por ame-
norrea primariay dolor en fosailiaca derecha. Los
signos vitales y el examen fisico fueron normales.
el examen pélvico fue diferido. La paciente tenia
estudio citogenético con cariotipo normal (46 XX).
Laurogratiaexcretorafue normal. Lalaparoscopia
y el examen bajo anestesia mostraron ausencia de
atero y vagina, ovarios y trompas normales. La pa-
ciente no tuvo tratamiento quirargico.

DISCUSION

Las anomalias millerianas presentadas en este
estudio son descritas como clase le, segin la cla-
sificacion de la Sociedad Americana de Medicina
Reproductiva®; son anomalias que incorporan de-
fectos combinados de dtero, vagina o trompas.

No se conoce la frecuencia verdadera en la pobla-
cioén general, pero en diversas publicaciones se
afirma que se encuentra entre uno y dos por 1000
y unoy cinco por 1000 de las recién nacidas.’

Knab hasugerido cincofactores etioldgicos posibles
paraeste sindrome: 1) produccion insuficiente de la
hormona inhibidora de los conductos de Miiller; 2)
deficienciaregional de receptores estrogénicos limi-
tados al conducto de Miiller inferior; 3) la accion de
un agente teratogénico; 4) defecto de induccion del
mesénquima; y, 5) mutacién genética esporadica’.

En este grupo de pacientes, la molestia principal
eslaamenorrea primaria, como se descrihio enlos
seis casos; sin embargo, cuatro de las pacientes
presentaron dolor pélvico que puede ser ovulato-
rio o posiblemente una consecuencia de la disme-
norrea originada en cuernos uterinos rudimenta-
rios con endometrio funcional™”. '



Ruth Medina, Adolfo Rechkemmer

El sindrome esta acompanado de anomalias de la
viaurinaria; de los seis casos presentados, dos pa-
cientes tenian anomalias renales, como rinén pél-
vico en herraduray agenesia renal derecha. Otras
anomalias urologicas y renales descritas en la lite-
raturason el rindn pélvico unilateral o bilateral, hi-
dronefrosis, hidrouréter y una diversidad de patro-
nes de duplicacién ureteral?#> 1V,

Las anomalias esqueléticas se encuentran también
asociadas con el sindrome Mayer-Rokitansky;
Griffin y col. hallaron una incidencia de 12%®. Los
seis casos presentados en este estudio no tenian
anomalias esqueléticas. Las anomalias esqueléti-
cas descritas en la literatura afectan la columna
vertebral (vértebras cuneiformes, fusiones, cuer-
pos vertebrales rudimentarios y vértebras super-
numerarias), pero también pueden comprometer
las extremidades y las costillas**!".

Los quistes ovaricos son también comunes en pa-
cientes con el sindrome de Mayer-Rokitansky y
aparecen en aproximadamente dos tercios de los
casos*>. Ennuestraserie, una de las pacientes pre-
sentd quiste de ovario, que ameritd tratamiento
quirdrgico (quistectomia). Otras posibles anoma-
lias incluyen sindactilia, ausencia de un dedo, car-
diopatia congénita y hernias inguinales?®!2.

Se ha usado una variedad de técnicas para la re-
construccion de la vagina, entre ellos métodos no
quirdrgicos -como el de Frank, de dilatacion vagi-
nal-ylos quirtrgicos, comolaoperacion de Abbe-
Wharton-Mcindoe, mas conocida con elnombre de
operacién de Mclndoe %! En ella se emplea injer-
tos de muslos o regiones gliteas, aplicaciéon de los
mismos a un molde y colocacién en el espacio di-
secado entre el recto y vejiga, suturandolos y de-
jandolos durante largos periodos de tiempo’'4'3,

La preparacién psicoldgica de la paciente es fun-
damental. El factor de mayor importancia para
determinar el éxito de la vaginoplastia es la acep-
tacion psicologica de la paciente de su anomalia

vaginal congénita'®. Estas pacientes deben ser alen-
tadas por el ginecologo mediante el ofrecimiento
de una intervencién quirirgica apropiada para
establecer la funcién sexual. Dos pacientes de esta
serie fueron sometidas a operacién de McIndoe,
con evolucion satisfactoria. Las otras pacientes no
acudieron a sus controles durante el seguimiento
poslaparoscopia.
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