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ANTECEDENTES HISTORICOS

Realdus Columbus es considerado como el primero en descu
brir la ausencia de vagina y fiteroc en 1559. Morgagni en 1717

describe dos pacientes con ausencia de dtero y vagina.(ll)

En 1838, Rokitansky descubrid 19 casos en autopsias de -
mujeres adultas con agenesia uterovaginal, incluyendo 3 con -
agenesia renal unilateral. En 1829, Mayer describidé la dupli-
cacién parcial y completa de la vagina en recien nacidas muer
tas con miltiples anomalias de tipo cardiaco y urolégicas,. En
1910, Kilster describe casos similares y observa en comin ano-—
malias esqueléticas y renales. Hauser y Schreiner enfatizan -
en la importancia de distinguir entre este sindrome y el de -
testiculo feminizante las cuales cursan ambos con defecto cn

el degparrollo uterovaqinﬂll1'2'3'4'1).

ANTECEDENTES CIENTIFICOS

El sindrome de Rokitansky—KUEter-uauser—Mayer(7’12) es -

una ancmalia congénita de los conductos millerianos constitui
do por ausencia de vagina o por un pequefio fondo de saco vagi
nal, ausencia de udtero o un cuerno uterino rudimentario, gene
ralmente sdlido (“uterus bipartitus solidus rudimentarius cum
vagina s6lida“ de Kuster, 1910), ovarios y trompas de Falopio

normales.

Embriologicamente, los conductos de Miller (paramesoné--

fricos)vienen indicados por primera vez ¢n embricnes de ambhos

sexos en la fase de 10 mm (fipales de la sexta scmana) por un



engrosamiento caracteristico del epitelio celdmico lateral an
terior que recubre al cuerpo de Wolff. Hacia la fase de 10.5mm
existe un ligero surco revestido de c¢élulas epiteliales dife-
renciadas, y poco despuds se forma un tubo mediante fusidén de
los labios del surco. El desarrolle del conducto esta intima
mente relacionado con el cePducto del mesonefros. Gruenwald -
(1941) demostrd que el extremo del crecimiento caudal del con
ducto de Miller esta situado dentro de la membrana basal del

epiteljio del conducto mesoné&frico.

Los conductos de MUller en elongacifn estén situados en
un punto lateral a los conductos de Wolff hasta gue alcanzan
el extramo caudal del mesonefros. De agqui se vuelven mediales
a los conductos de Wolff y entran en contacto entre si. Hacia
la fase de 30 mm {novena semana), los conductos de Miller al-
canzan el seno urogenital y se invaginan dentro de su pared -
para formar el tubfrculo de Miller., flacia la fase de 48 mnm --

{tercer mes) los dos conductos sc han fusionado por completo

en un solo tubo.

Forsberg ha reexaminado ¢ indica que sflo la porcidbn can
dal del epitelio vaginal es de origen sinusal mientras que la
porcitn craneal cs de oriden mlieriano. Este Gltimo punto de
vista apoya la idea de Koff de un origen de la vagina basado
en la frecuente presencia de un segmento caudal normal con =--

atresia completa de la porcidn crancal,



_ Hacia la fase de 100 mm., la fusién en . forma de v de -
los conductos de Muller se ha aplanado hasta adquirir una --
forma de’ T. representanda el tallo tubular de la T los futu-
ros cuerpo uterino b cervix. Debajo de la porcisdn tubular se

extiende el segmento vaginal s6lido.

Las.porcinnes craneales no fusionadas de los conductos
de Muller se vuelven prominentes a medida que el mescnefros
y su conducto regresan. Con la creciente anchura de la pel=--
vis, los conductos, pueden ser ahora denominados trompas de

Falopio, siguen un curso transver5a1t7'11).

Este sindrome se reporta que ocurre en una de cada 4000
a 5000 recien nacidas, &sta ha sido descrita como la segunda

causa de amenorrea primaria después de la disgenesia gona- -
day (5.12,13,186)

Por cuanto concierne al origen del sindrome de Rokitans
ky-Kuster-Hauser—-Mayer se han invocado varias hip&tesis, ta-
les como desgordenes metab&licos, administraci6tn a la madre -
de drogas como dietilestilbestrol hasta causas de origen vi-
ral o t6xicas!®¢12:300 Aunquc se han descrito algunas fami-
lias con m&s de un micmbro afectado, en general esta altera-
ciﬁﬁ ocurre en forma csporfdica y no sigue un patrétn heredi-

cario, 16:9,12,16,22)

Estas pacientes se caracterizan por: {1l) amenorrea pri-
maria asociada con auscncia congénita de vagina; (2} fitero -

que puede estar representado por un rudimento uterino hasta



su ausencia_combleta: IS) cariotipo femenino 46XX; (4) fun- -
cifn ovdrica normal; (5} niveles femeninos de testosterona sé
rica; {6) desarrollo de caracteres sexuales secundarios norma
les de acuerdo a Tanner; (7) frecuente asociacifn con anoma--

1ias renales, esqueléticas u otras anomal!as{5f9-uL12'13fI4-1m,

Larggenesia de los conductos de Miller debe sospecharse
en todas las nifias con vagina ausente o ciega. Durante la ado
: 1esceqéia, la mayoria de las pacientes se presentan con ameno
:frea primaria, menos frecuente se trata de una esposa due in-
dependientemante de la amenorrea primaria consulta por proble
mag'para efectuar el coito o dispareunia y esterilidad prima-
ria., El desarrollo puberal tiene una forma paralela con las
mujeres de) mismo grupo de edad, ya gque no hay lesifn ovirica
ni del eje hipotdlamo hip6fisis ovario, madure normalmente ¢
induce al desarrollo de les caracteres sexuales secundarios,
Mis atin, puede demostrarse ovulacibn si se hacen determinacio
nes seriadas de progesterona, sin embargo por falta de Srgano
efector no se produce la menarquia. La vagina esta ausente o
puede ser solamente una bolsa poco profunda de 3 cm., los ge-
nitales externos son normales. La adeolescente puede experimen
tar dolor ciclico en regifn abdominal quec nos puede hacer sos
pechar un primordio uterino funcionantve con la consiguiente he
matometra, hematosalpinx ¥ endometriosis pélvica por menstrua
cifin retrSgrada, aunque es mds comn que existan cordones fi-

-
bromusculares sflidos como analigenos uterinos(°'9’12'13'14'

16,18,19,31)



El diagnbstico puede sospecharse en el examen clfnico -
ante la ausencia de vagina y la imposibilidad de palpar el —-
cuerpo uterino, &ste puede auxiliarse mediante el uso de la -
sonografla, la laparcscopia es un elemento indispensable, ya
que ?one en evidencia la ausencia del cuerpo uterine o un pri
mordio uterino, la normalidad de las trompas de Falopio y la
presenc1$ de estigmas de ovulacifn y recientemente su utili--
dad en 1la recoleccitn de ococitos para fertilizacidn y transfe
rencia en madres aceptoras tal como lo menciona Egarter y -—-

coL. (9:14,24,25,31),

Ricaud‘zs) menciona gue el sindrome de Rokitansky-Kus—-—
ter—~Hauser-Mayer se identifica ficilmente no siende indispen-
sable la laparoscopla; la falta de vagina en una mujer con ca
racteres sexuales bien desarrollados con un cariotipo 46 XX
y sin ninguna molestia cIclica que haga pensar en la existen
cla de un (tero funcionante, debe ser suficiente para hacer -

el diagndstico de este sindrome.

La prevalencia de asocliaciones con otras anomalfias con-
ghnitas es alta gue varian desde el 15% segfin Rock(le’ hasta
un 34% de anomalfias urclfgicas diagnosticadas por urografia -
exeretora en los estudios de Griffin y cols en 1976(5):anoma—
lias mds comunes como agenasia renal unilateral, malrotacidn
o malposicifn de los rifones y sistcmas colectores dobles, --
con o sih una implantacisdn ureteral cctbpica: ademds se en- -
cuentran anomalias esqucléticas en un 12% de estas pacientes

principalmente de columna vertebral(7'9J2’13J5'17’22).



' Estas aﬁbciacioneé son explicadas por un origen comin -
de la capa mesodérmica de los genitales internos y las del --

aparato urinario y sistema misculo esquelético(v'g'll'15'15'17'22).

Basado en estos hallazgos han hecho clasificaciones tal
como 1@ de Monie y Sigurdson, Miller, 1986 donde especifican
el resultado del desarrollo mlilleriano de cada lado de la 1i-
nea media, La clasificaci6tn se basa en el examen fisico, ul--
trasonido o laparoscopia e implica el pron&dstico respecto a

la fertilidad y menstruacisn '’ 13},

Con anterioridad a la menarquia el diagnéstico diferen-
Vcial se¢ hace con un himen imperforado; hay que distinguir en-
tre aste sindrome y el del testicule feminizante el cual cur-
san ambos con defecto en el desarrollo de la vagina. El cario
tipe 46XX, los niveles femeninos de testosterona sérica, asi

comn la ausencia de masa testicular confirman el diagnSstico.
(5,8,12,13,16)

La literatura habitualmente omite las consecuencias psi
colégicas, pues la deteccifin temprana de esta anomalia
tal es importante. El diagndstico sfibito o el choque del descu
brimiento no siempre permite que los padres o la paciente se
ajusten al impacto negativo del defecto congénito. David y —-—
cols. describen que muchas de sus pacientes estaban trastorna
das por largo tiempo antes deo ser diagnosticadas. Ellas expre
saban atagues de "depresi6tn","histeria", cuestionaban sobre -

su femencidad y lo conhcerniente a su csterilidad. Kaplan re--
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fiere que los padres‘tambiéﬁ ;iéhén"seﬁtimiehtéé—dé.culpa'con
desintegracitn fémiliar que provoca éde e1;ﬁd§1§Bcéﬁta no se
integre a su identidad psicosexua;,'éétas tienén‘senfimientos.

bisexuales y dudan de 81 mismas 13,23}

En cuanto a la terapia se realizan procedimientos nao =<
quirurgigos Y quirtirgicos, ambos para realizar una necvagina
para que sea posible el coito. Los primeros intentos para ha-
cer una neovagina fueron hechos por Dupeytren en 217. La pri-
mera opefacién con &xito fue efectuada por Amussat en 1832, -
En 1890 estos pacientes han sido tratadas en el Hospital John
Hopkins. Thompson y cols en 1957 reportaronh &xito inieial - -

usando la t&cnica de MacIndoe para la creacibn vagianl‘zo'za'
28,29)

A partir de entonces muchas t&cnicas se han descrito -
tales como de la del usc de presifn continua o método de Frank,
utilizando segmentos de intestino o transposicién de asas in-
testinales realizada por Novak-Ruge (Antonini y cols 1980), -
membrana amniftica, la t8cnica original de Vecchietti {1965}
creando un tunel en el espacio retrovesical por via transabdo
minal, la formaci®n de una simple brecha o t@cnica de Wharton
colocacién de moldes, injertos dermoepidfrmicos libres o pedl
culos por la t&cnica de MacIndoe con sus modificaciones como
la de Sheares en 1976 con Gxitos anatBmicos y funcionales del
91% y la modificacitn de Counseller-Flor con E&xitos funciona=-

les del 100% y anatbmicos del 91%; plastias aprovechando la —-
piel de la mucosa de la vulva o t€cnica de Williams(zo.25.27.28.29,30)_



_ Aungue la vaginoplastfa debe demorarse hasta la madu~ -
rez, la asesoria para la paciente y su familia debe de ini- -
ciarse de inmediato. Esto permite gue la paclente tenga tiem-
po para ajustarse a su diagndstico y a sus esperanzas de re—-
produccifn. Lewis y Money notaron que con gufa ddecuada de =+-
los padres las pacientes con agenesia de los conductos de M-
ller tuvieron desarrollo psicosexual normal. Ademds Rock y —-
cols indicaron que se obtiene &xito Sptimo despugs de la vagi
noplastia en las mujeres gue se han ajustado a su anomalia --
congénita, La paciente deba, al filtimo an3lisis, ser capaz de
comprender y aceptar el diagndstico y pron6stico, lo cual es

facilitado por el apoyo ¥ aceptaciones expresadas por su fami
1ia(16,20,23,26,27,28,29,30)

Finalmente, después de los &xitos del tratamiento gqui-=-
rtirgico, existen algunas parejas que desean un hijo a los cua
les se las realiza una evaluaciédn y estimulacitn y se obtie-
ne un oocito para fertilizar y transferencia en madres acepto

ras con éxcelontes resultados(14'31’.

OBJETIVOS

Realizar un andlisis retrospectivo de todos los casos -
clinicos diagnosticados como Sindrome de Rokitansky-Kuster- -
Hauser-Mayer en la Consulta Externa del Servicio de Ginecolo-
gla del H.G.Z. con U.M.F. No. 36 IMSS, Puebla, Pue., durante
al perfcdo de tiempo del 1° de enero al 31 de diciembre de --

1988.



Llevar a cabo un protocolo diagnbstico. ante pacientes .
con amenorrea primaria en las cuales se sospecha dicha enti-—
dad para su completa corroboracifin diagnbstlca y en un futuro

su resolucidn guirQrgica.

MATERIMNL Y METODOS

Durante el periodo del 1° de enerco al 31'dé diciembre -
de 1988 se realizf el seguimiento clinico-diﬁénéstico a 7 pa-
cientes, a quienes se establecit el diagnfstico de Sindrome -
de Rokitansky-Kuster-Hauser-Mayer en la Consulta-Externa del
Servicio de Ginecologfa del H.G.Z. con U.M.F. No. 36, IMS§S, -
Puebla, Pue.

En estas pacientes se investigt la frecuencia familiar
del padecimiento, se clasifict el desarrollo sexual de acuer-

do a Tannertlo’

y se estudiaron seglGn un protocolo preestable
eide que inecluyd cariotipo, radiograffas de silla turca, co--
lumna vertebral, uragrafia excretora y/o ultrasonografia re--—
nal, determinaciones hormonales por radioinmunoensayo de hor-
mona foliculoestimulante (FSH), hormona luteinizante (LH), -

prolactina (PRL), testostercna {test), ademis de laparocscopla

diagngstica.

RESULTADOS .

La edad de las pacientes fue de 16 a los 27 anos, el --
grado de desarrollo sexual fue de IV=V de Tanner.

La totalidad de las pacientes acudieron a consulta por

amenorrea primaria y en dos de cllas asociada a esterilidad -
primaria e imposibilidad para el coito (Cuadro 1}.



ig

Nombre Motivo de Consulta Grado de Desarrollo
1. S5CG Amencrrea primaria. v-v
2. MMH Amenorrea primaria. Iv.
3. EVT Amenorrea primaria. V.
Esterilidad.
4. MPA Amenorrea primaria. V.
5. IML Amenorrea primaria. Iv-v
Esterilidad.
Imposibilidad al coito.
6. AML Amenorrea primaria. Iv.
7. BQC Amenorrea primaria, Iv.
-

Cuadro 1. Consideraciones clinicas del Sindrome de
Rokitansky-Kuster—-Hauser-Mayer.
Motivo de consulta.

En ninguna se pudo comprobar antecedentes familiares de
egte tipo de anomalia; los principales datos clinicos de es--—
tas pacientes se encuentran en el Cuadro II. El diagnGstico =
se sospecht ante la respuesta negativa a las pruebas farmacolS
gicas (acetato de clormadinona 2 mg diarios V.0., por 5 dias
y tratamiento estrogeho—-progesterona) Y ante la ausencia de -
vagina e imposibilidad de palpar el cuerpo uterino por tacto
rectal. El cariotipo fiue de 46XX con excepcifn de un reporte

en que no huba crecimientc necesario para efectuar el cariotipo.

La radiograffa de la silla turca fue normal en todas las
pacientes y la ultrasonografia demostrt la ausencia de Gtero
con ovarios normales, asi como descartd anomalias renalesg —%

buscadas en forma intecionada.,
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Nombre y edad Antecedente Talla |Cariotipo Rx silla turca Ultrasonografia
familiar {cm)
1.58CG 2la Neg. 134 46 xx N1 Uterc rudimenta
rio.
Ovarios normales
2. MMH 18a. Neg. 158 46 xx N1 Ausencia Gtero
Ovarios normales
3. EVT 27a Neg. 144 46 xx N1. Agenesia Miille-
riana.
Ovariocs normales
4. MPA 224 Neg. 152 46 xx Nl. Utero rudimenta-
rio,
Qvarios normales
5. IML 23a. Neg. 148 48 xx Nl. Ausgncia ftero
Ovarios normalces
No hubo cre-
6. AML l6a. Neg. 151 cume?morm- Nl. Ausencia Gtero
casario para :
g&%tmufcuh Ovarios normales
7. BQO 18a. Neg. 148 46 xx N1 Ausencia fitero
Ovarios normales

Cuadro II Consideraciones c¢linicas del Sipdrome de

Rokitansky-Kuster-Hauser-Mayer.
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Se llevt a cabko la medicidn de la longitud vaginal ancon-
trando en’}a-mayoria de estas pacientes de 2 a 4 em y solamen
te en una de ellas se presentd agenesia vaginal total y clito

ris hipbtr6fico. En el Cuadro III se describen los resultados

En el cuadro III se describen los resultados de las deter
minaciones hormonales, asi como los hallazgos radiogrédficos -
en columpa vertebral y aparato urinario. Las determinaciones
hormonales se encontrarcon dentro de los limites normales para
mujeres en etapa reproductiva, incluyendo la determinacibn de
testosterona; no se realizf estas determinaciones en dos pa--
¢ientes las cuales acudieron por esterilidad primaria e impo-
sibilidad para el coito. Los estudios radiogrificos del apara
to urinaric no mostraron apomalias, no asi los estudios de co
lumna gue mostraron en una sacralizaciftn de la L-V y dorsali-

zacidbn de L—I en otra paciente.

La visualizacifén de los genitales internos mediante el cs
tudio laparosctbpico mostrd las anomalias milllerianas (Ver Cua
dro 1IV); en dos paclentes se encontrd f(tero rudimentario y en
4 pacientes con ausencia de fteroc y trompas de Falopio y ova-
rios normales a excepcibn en una paciente que presentd trome--
pas de Falopio hipoplasicas, en una paciente no se camplett ol pro
tocolo diagn&stico, pues, fue dada de alta del servicio al co

rroborarse la ausencia de Gtero por ultrasoncografia.
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Nombre Vagina FSH == LH PRL - Test. Anormalkidades Anormalidades
fom.) - o : R Aparato Urina esqueléticas,
Lo ) rio.
1.5CG 2. 1.5 18 21 38 Ning. Ning.
2LMMH - 8 eec8 200 7 0 14 40 - Ning. Sacralizacién
S SO : - : : L-V.
3.EVT 3 -1 " No realizado Pielocalectasia Ning.
a,MPA. 30 - 12 20 18- 54 Ning. borsalizacién
L=I
5. IML 1 No realizado. No realizado.
6.AML Agenesia 8 19 14 34 Ning. Ning.
vaginal y R
vulvar.
7.BQC 2 14 24 18 52 Ning. Ning.

Cuadro III. Consideraciones clinicas del Sindrome de
Rokitansky-Kuster-Hauser—Mayer.




- Nombre . Laparoscopifa diagndstica

1..8CG | o Utero rudimentario.
Salpingues hipopléisicas.
Ovarios normales.

2, MMH Ausencia de fitero.
salpingues y ovarios normales.

3. EVT Ausaencia de fitero.
Salpingues y ovarios normales.

4, MPAa Ausencia de fitero,
Puente fibroso milleriano.
Salpingues y ovarios normales.

5. IML NO REALIZADO,

6, AML Utero rudimentario.
Salpingues y ovarios normales.

7. BQC Augencia de ltero.
Salpinques y ovarios normales.

Cuadro IV Consideraciones clinicas del Sindrome

de Rokitansky-Kuster-Hauser-Mayer.
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DISCUSION

~En un_periodo de tiempo de un aho fueron atendidas 7'pa--
cientes en guienes se establecid el diagnéstico de‘sindrbme -
de Rokitansky-Kuster-Hauser-Mayer; estas pacienteﬂlconsulta--
ron éor amenorréa primaria y en dos pof eéterilidad eimposibi
'lidad para efectuar el coito, esto nos d4 una idea de la fre-
cuencia dal problema en nuestro medio, en un hospital de con-

centracifn de problemas ginecol6gicos.

El sindrome de Rokitansky-Kuster-Hauser-Mayer, afecta a -
‘una de cada 4000 a 5000 mujeres ¥y es la segunda causa mis co-

min de amenorrea primaria después de la disgenesia gonadal(s'u).

Aunqué se han descrito conjuntos familiares el defecto =—=-
aparece por regla en forma esporddica, tal como sSe observa en

el presente estudio, y no sigquen un patrfn lnrcditarkJG’g'lzh

Los conductos de Milller estan constituidos por una por--
¢ibn cefilica y una terminacitn caudal. La porci®n cefilica,
derivada del epitelio celfmico, es e) primordioc de las trom--
pas de Falopio. Las terminaciones caudales se¢e unen para for--
mar el fitero. Los conductos unidos se fijan entonces al seno
urogenital y estimulan el desarrolle de la vagina. Las pacien
tes con el sindrome de Rokitansky-Kuster-Hauser-Mayer parecen
tener un defecto en la porcib6n caudal del conducto paramesong
frico. A lo mejor hay una lesif&n concomitante en el conducto

mesonéfrico ¥ en el mesodermo circundante, ya que muchas de -
estas pacientes tambifn demuestran defectos esquelé&ticos y de
las vias urinarias, (5,12,15,16,17}.



La evolucitn clinica se caracterizé por inicio del desa--
rrollo puberal segfin Tanner en forma paralela con las mujeres
del mismo grupo de edad, ya gue no hay lesién ovarica como se
demuestra por los niveles hormonales y caracteristicas macros
copicas de los ovarios durante la laparoscopifa; con los resul
tados del cariotipo de tipo femenino 46 XX se descartd la en-

rtidad de testiculo feminizante en base a 1o gue apoya Neinsg--

tein y Castle en 1983(13'14'16)

quienes definen la entidad de
Rokitansky-Kuster-Hauser-Mayer en base a cifras de testostero
na sérica femenina, cariotipo 46xx que confirma el diagnbstico de-
jandoc en segundo lugar a la laparoscopla si no existe dolor -
pélvico mensual gue nos orlentara hacia la existencia de una

cavidad uterina rudimentaria‘la’lg'zﬁ).

El diagn6stico puede so0Ospecharse en el examen clinice, -

.ante la ausencia de wvagina o puede ser solamente una bolsa po-
co profunda de 3 cm. tal como ocurrif en la mayoria de nues—-

tras pacientes lo cual no tiene correlacifn con la incidencia

de anomalias urol&gicas tal come lo menciona Khalid}rﬂouch“7’,

la imposibilidad de palpar el cuerpo uterino por tacto rectal

y corroborarse por ultrasonograffa y/o laparoscopia. (5,9,13,16,24,25)

Los Brganos genitales externos son de aspecto normal a -
excepcidn de la paciente No. 6 AML, la cual muestra datos de
infantilismo genital. Con anterioridad a la menargquia puede -
ser dificil establecer el diagnéstico difereneial con un hi--

men imperforado y el sindrome de Rokitansky. El diagnbstico -
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depende de la presencia o ausencia de ltero. Esto puede auxi-
liarse mediante @l uso de la ultrasonografia como sucedid en
nuestros casos y la laparoscopia que permite observar altera-
ciones en los conductos de Miiller asi como la normalidad de -
ovarios y trompas de Falopioc y descartar anomalias como quis-
tes de ovarios, endometriosis, etc.., Ante la gran utilidad de
los mBtodos anteriores pocas veces es necesario practicar la-

paratomié(8'9'12'16'24’25'30’.

Debe obtenerse un cariotipo, el cual es 46 XX llevadeo a
cabo en todas nuestras pacientes a excepcibn en el reporte de
la paciente No. 6 AML en el cual no hubo crecimiento necesa--
rio para efectuar el cariotipoc aunade a las caracteristicas -
clinicas de la paciente (talla baja, cubitus valgus e infanti
lismoc sexual) nes hace sospechar la probable asociacittn de --—

~sindrome de Rokitansky con sindrome de Turner la cual es rara
su asociaci®n, pues en &sta puede existir un mosaico cromost-
mice de tipo XX/ XO con una positivdad a la cromatina sexual

del 20%, el cual se encuentra pendiente de confirmaciédn diag-
nﬁstica.tzl) Es necesario realizar un examen esquel&tico minu
cioso, ya gque el 12% de estas pacientes muestran anomalias de
la eséructura G3ea, come sucedifi en dos de nucestras pacientes
con dorsalizaci®n de L-I y sacralizacidn de L-V, En un rango

del 15% al 35% de pacientes con sindrome de¢ Rokitansky tam- -
bi&n padecen defectos urinarios, por lo cual es imperative --
realizar una urograffa excretora, en hueestra casulstica no se

-
observd anomalias urinariag, o 7+9,12,15,16,17)



18

Es importante recalcar que se chservd por laparoscopia -
agenesia millleriana en 4 casos y en dos casos Gtero rudimenta-
rio sGlido sin evidencia de endometrio funcional, asi como nor

(7,24)

malidad de lag traompas de Falopio estos Gteros rudimen-

tarios se encuentran represcntados por cordones fibromuscula--

res sélidos(lﬁ'lg}.

El tratamiento puede ser no gquirfirgico por el método de

presifn intermitente propuestc por Frank(zo'zﬁ’zg)

y quirGrgi-
co para crear nueva vagina con variadas t&cnicas asi como modi
ficaciones de &stas, utilizando segmentos de intestino, membra
nas coriocamni6tica, peritoneo, la formaci%n de una simple bre-
cha ¥ colocacitn de moldes, injertos.dermoepidérmicos libres o
padiculados, plastfas aprovechando la piel y mucosa de la vul-
va, atce., con diferentes porcentaje de Bxitos anatbmicos y fun

cionales tal como lo reportan diversos autorestmhzs’zhza’zg'Bm.

El mejor momento para practicar el tratamiento guirGrgi-
c¢o debe basarse en las siguientes consideraciones: 1) el efec-
to perijudicial, sobre la fertilidad, del retraso en el trata--
miento, 2) el ajuste psicosocial actual de la paciente y de la
familia a la anomalfa, 3) la necesidad de colaboracifn postopg
ratoria y seguimiento de imstrucciones por parte de la pacien-
te. Son requisitos indispensables, por parte de la paciente, -

el acatamiento de las instrucciones y su madurez.{16'23).

El ajuste psicosocial de la paciente y su familia a la -

anomalia es tan importante como la eoleccidbn del procedimiento



K “.r.",v;,

-t

correctivo ¥y la edad en la cual se practican. Es prudénéé;}a}:,

RS

trasar la cirugia hasta qgue se haya proporcionadoc la asesoria S

terapButica neceséria y los padres hayan controlado apropiada-
mente su ansiedad y posible desencanto. La paciente debe, al -
Gltimo anflisis, ser capaz de comprender y aceptar el diagnssti
co ¥ prondstico, lo cual es facilitado por el apoyo y acepta—-

ciones exﬁresadas per su familia(13’16'2°'23).

Lewis y Money notaron gue con una gufa adecuada de los -
padres, los pacientes con agenesia de los conductos de Mliller
tuvieron un desarrollo psicosexual normal., Ademds Rock y cols.
indicaron gue se obtiene &xito &ptimo despufs de la vaginoplas
tfas en las mujeres que se han ajustado a su anomalia congéni-

ca. 129,

Despufs de los &xitos de la necvadina y como: todas las -
pacientes con este sindrome cndocrinolfgicamente no tienen me-
noscabe en la ovulacitn, algunas parejas descan tener un hijo
g2 les realiza una evaluacifn de la viabilidad y se gbtienge -=-
por laparoscopia el ooccito para ser fertilizado y transferido
a una madre aceptora legltima para el procedimiento con buenos

éxitoalen la fase de estudio de Egarter y Huber (14'31).

CONCLUSION

Despu&s del andlisis cliniceo del sindrome de Rokitansky

Kuster-Hauser-Mayer se concluye:



1. Debe realizarse un examen completc en los 6rganos genitales
. externos a todas las recién nacidas y nifias, probdndose lia
permeabilidad de su conducto vaginal, ya sea pasando una to

runda o con el uso de un espejo nasal.

2. El sindrome de Rokitansky-Kuster—- Hauser-Mayer, es una cau-
sa frecuente de amenorrea primaria en nuestro medio y nos -
da una idea de la incidencia del problema en nuestro medio,

en un hospital de concentracifn de problemas ginecolbgicos.

3. ‘Bz indispensable llevar a cabo un protocolo diagndstico en
estas paclientes para descartar entidades como testicule fe-
minizdnte con las repercusiones potenciales que puede tener

asi como la presencia de anomalias extragenitales.

4. De acuerdo a cada paciente normar conductas para gue en un
futuro ofrecer un tratamiento quirfirgico y obtener excelen-
tes resultados valorando cuidadosamente los riesgos y facto

res psicolégicos que intervienen en cada caso.

RESUMEN

En un perfodeo de tiempo del 1° de enerc al 31 de diciem--
bre de 1988, se hace el anflisis de 7 pacientes con sindrome
de Rokitansky-Kuster—Hauser-Mayer de acuerdo a un protocolo -
preestablecido que incluy® estudio laparoscHpico. La mayoria
de las pacientes acudieron por amencorrea primaria y en dos --
ocasiones por imposibilidad al coito. No sc demostrd antece--—

dentes familiares de anomalias miillerianas y el reporte de ca
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riotipo en las pacientes fue 46 XX el cual junto a las determi
naciones hormonales y ante la ausencia de dolor menstrual, que
orientara hacia la presencia de un rudimenta uterino con cavi-
dad funcional endometrial se llegt al diagn&stico del presente
sindrome. Por hallazgos ultrasonogrificos y laparoscépicos se

confirm® la agenesia mlilleriana y la normalidad de las trampas
de Falopio.y de ovarios. En los hallazgos radiogr&ficos (colum
na vertebfal y del sistema urinario) se encontrd tnicamente 1=
dos pacientes con anomalias esgueléticas sacralizacidn de L-V

y dorsalizacitn de L~I-sin evidencias de ahomallas urinarias.

No se encontr8 relacifn de la profundidad de la vagina con ang
malfas urinarias. Se.:.concluye que el sindrome de Rokitansky- -
Kuster-Hauser~Mayer es una causa frecuente de amenorrea prima-
ria y gque se debe de llevar un protocolo diagnfstico para des-
cartar entidades como testiculo feminizante y brindar asesoria
peicoltgica a estas pacientes y a su nlicleo familiar para acep
tar esta anomalia cong&nita y crear la madurez nccesaria para

gue en un futuro sea Gtil en el tratamiento quirlirgico.
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