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ANTECEDENTES UISTORICOS 

Realdus Columbus es considerado como el primero en de&C.,ll 

brir la ausencia de vagina y atero en 1559. Morgagni en 1717 

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

En 1838, Rokitansky descubri6 19 casos en autopsias de -

mujeres adultas con agenesia uterovaginal, incluyendo 3 con -

agenesia renal unilateral. En 1829, Maycr describió la dupli­

cación parcial y completa de la vagina en recien nacidas mue~ 

tas con múltiples anomalías de tipo cardiaco y urológicas. En 

1910, KUster describe casos similares y observa en común ano­

malias esqueléticas y renales. Hauscr y Schrcincr enfatizan -

en la importancia de distinguir entre este síndrome y el de 

testículo feminizante las cuales cursan ambos con defecto en 

el desarrollo uterovaginal(l, 2 ,3• 4 • 7 >. 

ANTECEDENTES CIENTIPICOS 

El síndrome de Rokitansky-Kuster-Uauser-May~r(?,l 2 ) es -

una anomalía congénita de los conductos müllerianos constitu! 

do por ausencia de vagina o por un pcqueflo fondo de saco vag,! 

nal, ausencia de útero o un cuerno uterino rudimentario, gen~ 

ralrrlcntc sólido ( "utcrus bipartit:.us sol idus rudimentarius cum 

vagina sólida" de Kusc:cr, 1910), ovarios y trompas de Falopio 

normales. 

Embriologicamcntc, los conductos de Milller (paramesoné--

fricosl vienen indicados por primera vez en embriones de ambos 

sexos en la fase de 10 mm (finales de la sexta semanal por un 
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engrosamiento caracteristico del epitelio celómico lateral an 
terior que recubre al cuerpo de Wolff. Hacia la fase de 10.Smn 

existe un ligero surco revestido de células epiteliales dife­

renciadas, y poco después se forma un tubo mediante fusión de 

los labios del surco. El desarrollo del conducto esta !ntim~ 

mente relacionado con el conducto del mesonefros. Grucnwald -, 
(1941) demostró que el extremo del crecimiento caudal del e~ 

dueto de MUller esta situado dentro de la membrana basal del 

epitelio del conducto mcsonOfrico. 

Los conductos de MUllcr en elongaci6n est~n situados en 

un punto lateral a los conductos de Wolff hasta que alcanzan 

el extremo caudal del mesonefros. De aqu1 se vuelven mediales 

a los conductos de Wolff y entran en contacto entre sí. Hacia 

la fase de 30 mm (novena semana) , los conductos de MUller al-

canzan el seno urogcnital y se invaginan dentro de su pared -

para formar el tubt!rculo de Mllller. Hacia la fase de 48 mm --

(tercer mes) los dos conductos se han fusionado por completo 

en un solo tubo. 

FoJ::sbcrg ha reexaminado e indica que sOlo la porci6n ca!! 

dal del epitelio vaginal es de origen sinusal mientras que la 

porción craneal es de origen müllcriano. Este Ciltimo punto de 

vista apoya la idcu de Koff de un ori~¡en U.e la vagina basado 

en la frecuente presencia de un segmento cnudal norrnnl con --

atresia completa de la porción craneal. 
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Hacia la fase de 100 mm., ·la fusi6n en .. fc;>rina de_ V de 

los conductos de MUller s-e ha ·aplanado h~_sta ·adquirir una 

forma de'T, representando el tallo tubular de la T los futu-

ros cuerpo uterino y cervix. Debajo de la porciOn tubular se 

extiende el segmento vaginal sólido. 

Las porciones craneales no fusionadas de los conductos 

de MUller se vuelven prominentes a medida que el mesonefros 

y su conducto regresan. con la creciente anchura de la pel--

vis, los conductos, pueden ser ahora denominados trompas de 

Falopio, siguen un curso transversall 7 ,ll). 

Este s1ndrome se reporta que ocurre en una de cada 4000 

a 5000 recicn nacidas, l!sta ha sido descrita como la segunda 

causa de amenorrea primaria despu~s de la disgenesia gona- -

dal(S,12,13,16). 

Por cuanto concierne al origen del s1ndrome de Rokitan~ 

ky-Kuster-Hauser-Maycr se han invocado varias hipótesis, ta-

les como desordenes metabólicos, administración a la madre -

de drogas como dietilestilbestrol hasta causas de ori9en vi­

ral o tOxicas(S,ll,JO). Aunque se han descrito algunas fami-

lias con m~s de un miembro afectado, en general esta altera-

ci6n ocurre en forma esporádica y no sigue un patrón heredi­

tario. lú, 9, 12, l 6, 22) 

Estas pacientes se caracterizan por: (1) amenorrea pri-

maria asociada con ausnncia congénita de vagina; 12) O.tero -

que puede estar representado por un rudimento uterino hasta 
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su ausencia completa; (3) cariotipo femenino 46XX; (4} fun- -

ci6n ovarica normal; (5} niveles femeninos de testosterona s~ 

rica¡ {6) desarrollo de caracteres sexuales secundarios norm!! 

les de acuerdo a Tanner; (7) frecuente asociaciOn con anoma--

11as renales, esque16ticas u otras anomalías {5,9,10,12,13,14,16). 

La agenesia de los conductos de MUller debe sospecharse 

en todas las niñas con vagina ausente o ciega. Durante la adg 

lescencia, la mayor1a de las pacientes se presentan con amen2 

rrea primaria, menos frecuente se trata de una esposa que in­

dependientemente de la amenorrea primaria consulta por probl~ 

mas para efectuar el coito o dispareunia y esterilidad prima­

ria. El desarrollo puberal tiene una forma paralela con las 

mujeres del mismo grupo de edad, ya que no hay lesi6n ovárica 

ni del eje hipotálamo hip6fisis ovario, madure normalmente e 

induce al desarrollo de los caracteres sexuales secundarios. 

Más aOn, puede demostrarse ovulaci6n si se hacen dcterminaci2 

nes seriadas de progcsterona, sin embargo por falta de órgano 

efector no se produce la mcnarquia. La vagina esta ausente o 

puede ser solamente una bolsa poco profunda de 3 cm., los ge­

nitales externos son normales. La adolescente puede cxpcrimen 

tar dolor c1clico en región abdominal que nos puede hacer so~ 

pechar un primordio uterino funcionantl.! con la con~iguionte h!:?_ 

matometra, hcmatosalpinx y endomctriosis p6lvica por mcnstrui! 

ci6n retrógrada, aunque es m~s comGn que existan cordones fi-

. (5 9 12 13 14 
bromusculares s6lidos como anal~genos uterinos ' ' ' ' 1 

16, 18, 19, 31) 
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El diagn6stico puede sospecharse en el examen cl!nico -

ante la a~sencia de vagina y la imposibilidad de palpar el -­

cuerpo uterino, ~ate puede auxiliarse mediante el uso de la -

sonograf1a, la laparoscop1a es un elemento indispensable, ya 

que pone en evidencia la ausencia del cuerpo uterino o un pr! 

mordio uterino, la normalidad de las trompas de Falopio y la 

presencia de estigmas de ovulaciOn y recientemente su utili-­

dad en la recolección de oocitos para fertilización y transf~ 

rencia en madres aceptaras tal como lo menciona Egartcr y 

col.. (9,14,24,25,31). 

Ricaud( 2 G) menciona que el s!ndrome de Rokibansky-Kus-­

ter-Hauser-Mayer se identifica fAcilmente no siendo indispen­

sable la laparoscop1a; la falta de vagina en una mujer con e~ 

rac·teres sexuales bien desarrollados con un cariotipo 46 XX 

y sin ninguna molestia c1clica que haga pensar en la existe~ 

cia de un Otero funcionante, debe ser suficiente para hacer -

el diagnóstico de este s1ndromc. 

La prevalencia de asociaciones con otras anomalías con­

génitas es alta que varían desde el 15% scgOn Rock(l 6 ) hasta 

un 34,% de anomal1as urol6gicas diagnosticadas por urografía -

excretora en los estudios de Griffin y cols en l976(S);anoma-

lías mas comunes como agenesia renal unilateral, malrotaciOn 

o malposici6n de los riñones y sistemas colectores dobles, -­

con o sin una implantaci6n urcteral cct6pica: adem~s se en- -

cuentran anomalías esqucl~ticas en un 12% de estas pacientes 

principalmente d~ columna vertebral f 7,9,l 2,lJ,lS,l?, 22). 



6 

Estas asociaciones son explicadas por un origen común -

de la capa mesod~rmica de los genitales internos y las del -­

apa.c_:ato ·urinario y sistema mGsculo es:¡uel6tico(?, 9,1l,15,16,17,22). 

Basado en estos hallazgos han hecho clasificaciones tal 

como la de Monie y Sigurdson, MUller, 1986 donde especifican 

el resultado del desarrollo mUlleriano de cada lado de la 11-

nea media. La clasificación se basa en el examen f1sico, ul-­

trasonido o laparoscop1a e implica el pronóstico respecto a 

la fertilidad y menstruaciOn(?,lSI. 

Con anterioridad a la mcnarquia el diagn6stico diferen­

cial se hace con un himen imperforado; hay que distinguir en­

tre este s1ndrome y el del test1culo feminizante el cual cur­

san ambos con defecto en el desarrollo de la vagina. El cari2 

tipo 46XX, los niveles femeninos de testosterona sfirica, as1 

como la ausencia de masa testicular confirman el diagn6stico. 

(5,8,12,13,16) 

La literatura habitualmente omite las consecuencias psi 

cológicas, pues la detecci6n temprana de esta anom¡:¡l!a 

tal es importante. El diagnóstico stlbito o el choque del dese~ 

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 trastornE 

das por largo tiempo antes de ser diagnosticadas. Ellas expr~ 

saban ataques de "dcpresi6n","histeri.:i", cuestion.:iban sobrl! -

su fcmencidad y lo concerniente u su esterilidad. Kaplan re--
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fiere que los padres tambián tien8n· sentimiento~ de culpa con 

desintegr~ción f~iliar que. provoca que. ·al adol.escente no se 

integre a su identidad psicosexual, éstas tienen sentimientos 

bisexuales y dudan des! mismas{ll,ZJ)_ 

En cuanto a la terapia se realizan procedimientos no --· · 

quirOrgi~os y quirOrgicos, ambos para realizar una neovaqina 

para que sea posible el coito. Los primeros intentos para ha­

cer una ncovagina fueron hechos por Dupeytren en 217. La pri­

mera operación con ~xito fue efectuada por Amussat en 1832. -

En 1890 estos pacientes han sido tratadas en el Hospital John 

Hopkins. ~hompson y cola en 1957 reportaron éxito inicial - -

usando la t~cnica de Macindoc para la creación vagianl <201261 

28,29) 

A partir de entonces muchas tOcnicas se han descrito -

tales como de la del uso de presi6n continua o método de Frank, 

utilizando segmentos de intestino o transposición de asas in-

testinalcs realizada por Novak-Rugc (Antonini y cols 1980) , -

membrana amniótica, la tOcnica original de Vecchietti {1965) 

creando un tune! en el espacio rctrovesical por v1a transabd~ 

minal./ la formaciOn de una simple brecha o tl'.!cnica de Wharton 

colocaci6n de moldes, injertos dcrmoepidt'¡,rmicos libres o ped! 

culos por la tOcnica de Maclndoc con sus modificaciones como 

la de Shcares en 1976 con Oxitos anat6micos y funcionales del 

91% y la modificaci6n de Counseller-Flor con Oxitos funciona~ 

les del 100% y anat6micos del 91%; plastias aprovechando la 

piel de 1.-i muex>sa de la vulva o t~nica de Williams(20,26,27,28,29,30) 
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Aunque la vaginoplast1a debe demorarse hasta la madu- -

rez, la asesor1a para la paciente y su familia debe de ini- -

ciarse de inmediato. Esto permite que la paciente tenga tiem­

po para ajustarse a su diagnóstico y a sus esperanzas de re-­

producciOn. Lewis y Money notaron que con gu1a ildecuada de •­

los padres las pacientes con agenesia de los conductos de MU­

ller tuvieron desarrollo psicosexual normal. Adem~s Rock y -­

cola indicaron que se obtiene éxito Optimo después de la vagi 

noplast1a en las mujeres que se han ajustado a su anomal1a 

congOnita. La paciente debe, al Oltimo análisis, ser capaz de 

comprender y aceptar el diagnOstico y pronOstico, lo cual es 

facilitado por el apoyo Y aceptaciones expresadas por su fami 

lia(l6,20,2J,26,27,2B,29,JD). 

Finalmente, después de los 6xitos del tratamiento qui-­

rfirgico, existen algunas parejas qua desean un hijo a los cu~ 

les se les realiza una evaluaci6n y estimulación y se obtie­

ne un oocito para fertilizar y transferencia en madres acept~ 

ras con excelentes resultadosCl 4 , 3 1J. 

OBJETIVOS 

Realizar un an~lisis retrospectivo de todos los casos 

cltnicos diagnosticados como Stndromc de Rokitansky-Kuster­

Hauser-Mayer en la Consulta Externa del Servicio de Ginecolo­

gta del 11.c.z. con u.M.F. No. 36 IMSS, Puebla, Pue., durante 

el pertodo de tiempo del lº de enero al 31 de diciembre de --

1988. 
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Llevar a cabo un protocolo diagnOstico _ante pacl:ente_s -: .. 

con amenorrea primaria en las cuales se sospech8 diCha enti-­

dad para su completa corroboraciOn diagnOstic.a ··'y en un ftit.Uro 

su resolución quirQrgica. 

MATERIAL Y METOOOS 

Durante el periodo del 1° de enero al 31 de diciembre -

de 1998 .se realizo el seguimiento cl1nico-diaqn0stico a 7 pa­

cientes, a quienes se estableció el diagnostico de S1ndrome -

de Rokitansky-Kuster-Hauser-Mayer en la Consulta Externa del 

Servicio de Ginecolog1a del H.G.Z. con U.M.F. No. 36, IMSS, -

Puebla, Pue. 

En estas pacientes se investigó la frecuencia familiar 

del padecimiento, se clasificO el desarrollo sexual de acuer­

do a Tanncr(lO) y se estudiaron seg6n un protocolo prcestabl~ 

cido que incluyo cariotipo, radiograf!as de silla turca, ca--

lumna vertebral, urograf1a excretora y/o ultrasonograf1a re--

nal, determinaciones hormonales por radioinmunocnsayo de hor-

mona foliculoestimulante (FSll), hormona lutcinizante (LB), -

prolactina (PRL), testosterona (test), ademtis de laparoscop1a 

diagnóstica. 

RESULTADOS • 

La edad de las pacientes fue de 16 a los 27 años, el --

grado de desarrollo sexual fue de IV-V de Tanncr. 

La totalidad de las pacientes acudieron a consulta por 

amenorrea primaria y en dos de ellas asociada a esterilidad 

primaria e impoaibilidad parü el coito (Cundro 1). 



-
Nombre Motivo de Consulta Grado de Desarrollo 

l. SCG Amenorrea primaria. IV-V 

2. MMH Amenorrea primaria. IV. 

J. EVT Amenorrea primaria. v. 
Esterilidad. 

4. MPA Amenorrea primaria. v. 

s. IML Amenorrea primaria. IV-V 
Esterilidad. 
Imposibilidad al coito. 

6. AML Amenorrea primaria. IV. 

7. BQC Amenorrea primaria. IV. 

Cuadro l. Consideraciones cl!nicas del stndrorne de 
Roki tansky-Kuster-Hauser-Mayer. 
Motivo de consulta. 
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En ninguna se pudo comprobar antecedentes familiares de 

este tipo de anomal1a; los principales datos cl1nicos de es-­

tas pacientes se encuentran en el Cuadro II. El diagnOstico -

se sospechó ante la respuesta negativa a las pruebas fannacol~ 

gicas (acetat-0 de clormadinona 2 mq diarios V.O., por 5 dtas 

y tratamiento estrogeno-progesterona) y ante la ausencia de -

vagina o imposibilidad de palpar el cuerpo uterino por tacto 

rectal. El cariotipo fue de 46XX con excepción de un reporte 

en que no hubo crecimiento necesario para üfcctuar el ca.rioti¡:o. 

La radiograffa de la silla turca fue normal en todas las 

pacientes y la ultrasonografía demostró la ausencia de O.tero 

con ovarios normales, a!Jf como dc:>carl6 .:inomal1as renales --

bu scad.:is en forma intccionada. 
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Nombre y edad Antecedente Talla Cariotipo Rx silla turca Ultrasonograf1a 
familiar (cm) 

l.SCG 2la Neg. 134 46 XX Nl U tero rudiment,!! 
rio. 
Ovarios normales 

2. MMll 18a. Neg. 158 46 XX Nl Ausenciil. Citero 
CNarios norma.les 

3. EVT 27a Neg. 144 46 XX Nl. Agenesia MUlle-
riana. 
Ovarios normales 

4. MPA 22a Neg. 152 46 XX Nl. U tero rudirnenta-
río. 
Ovnrios normal en 

5. IML 23a. Neg. 148 46 XX Nl. Ausencia útero 
Ovarios normales 

No hul:o ere-
6. AML 16a. Neg. 151 cimiento ne-1 Nl. Ausencia útero 

cesario para Ovarios normales Efectuar cu!-: 
vo. 1 7. BQO 18a. Neg. 148 46 XX Nl Ausencia útero 

Ovarios normales 

Cuadro II Consideraciones clinicas del S1ndromc de 

Roki tansky-Kustcr-Hauscr-Maycr. 
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Se llev6 a cabo la medici6n de la longitud vaginal encon­

trando en la mayor1a de estas pacientes de 2 a 4 cm y solame.!!. 

te en una de ellas se presento agenesia vaginal total y cl1t~ 

ris hipotr6fico. En el Cuadro III se describen los resultados 

En el cuadro III se describen los resultados de las detef 

minaciones hormonales, as1 como los hallazgos radiográficos -

en columna vertebral y aparato urinario. Las determinaciones 

hormonales se encontraron dentro de los limites normales para 

mujeres en etapa reproductiva, incluyendo la determinaci6n de 

testosterona; no se rca~iz6 estas determinaciones en dos pa-­

cientes las cuales acudieron por esterilidad primaria e impo­

sibilidad para el coito. Los estudios radiogr~ficos del apar~ 

to urinario no mostraron anomal1as, no as1 los estudios de c2 

lumna que mostraron en una sacralización de la L-V y dorsali­

zaciOn de L-I en otra paciente. 

La visualización de los gcnitüles internos mediante el u~ 

tudio laparosc6pico mostró las anomal1as mUllerianas (Ver Cu~ 

dro IV); en dos pacientes se encontró Otero rudimentario y en 

4 pacientes con ausencia de Otero y trompas de Falopio y ova­

rios ~ormales a excepción en una paciente que presentó trom-­

pas de Falopio hipopla.sicas, en una paciente no se catplet6 el Pr"Q 

tocolo diagnóstico, pues, fue dada de alta del servicio al CQ 

rroborarse la ausencia de 6tero por ultrasonograf1a. 



Nombre 

l.SCG 

2.MMH 

3.EVT 

4.MPA 

5. IML 

6.AML 

7 .BQC 

. 

Vagina FSH LH PRL Test. Anoanahidades Anormüidadea 
(an.) 

.. 
l\p>rato Urina 
rio. -

esquel~ticas. 

2 7.5 18 21 38 Ning. Ning. 

4 9 20 14 40 Ning. SacralizaciOn 
L-V. 

3 No realizado Pielocalectasia Ning. 
. 

. 

3 12 20 18 54 Ning. DorsalizaciOn 
T_T 

4 No realizado. No realizado. 

Agenesia 8 19 14 34 Ning. 
vaginal y 

vulvar. 

2 14 24 18 52 Ning. 

cuadro III. Consideraciones cl1nicas del S1ndrome de 
Rokitansky-Kuster-Hauser-Mayer. 

Ning. 

Ning. 
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Nombre 

l." ·SCG 

2. MMH 

3. EVT 

4. MPA 

5. IML 

6. AML 

Laparoscop1a diagnóstica 

Utero rudimentario. 

Salpingues hipoplAsicas. 

ovarios normales. 

Ausencia de Qtero. 

~alpingues y ovarios normales. 

Ausencia de Otero. 

Salpingues y ovarios normales. 

Ausencia de Otero, 

Puente fibroso mUlleriano. 

Salpingues y ovarios normales. 

NO REALIZADO. 

Utcro rudimentario. 

Salpingues y ovarios normales. 

7. BOC Ausencia de ti tero. 

Salpingucs y ovarios normales. 

Cuadro IV Consideraciones cl1nicas del S1ndrome 

de Rokitansky-Kustcr-Hauser~Mayer. 

14 
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DISCUSION 

En un.periodo de tiempo de un año fueron atendidas 7 pa-­

cientes en quienes se estableció el diagnóstico de s1ndrome -

de Rokitansky-Ruster-Hauser-Mayer; estas pacientes consulta-­

ron por amenorrea primaria y en dos por esterilidad eimposib1 

lidad para efectuar el coito, esto nos da una idea de la fre-

cuencia del prob~ema en nuestro medio, en un hospital de con­

centraciOn de problemas ginecolOgicos. 

El s1ndrome de Rokitansky-Kuster-Hauser-Mayer, afecta a -

una de cada 4000 a 5000 mujeres y es la segunda causa más co­

mtln de amenorrea primaria despuós de la clisgcnesia ganada! (S,l2). 

Aunque se han descrito conjuntos familiares el defecto 

aparece por regla en forma esporádica, tal como se observa en 

el presente estudio, y no siguen un patrOn hereditario 16 • 9• 12 ). 

Los conductos de MUller est~n constitui¿os por una por--

ciOn cefalica y una terminación caudal. La porci6n cefalica, 

derivada del epitelio ccl6mico, es el primordio de las trom--

pas de Falopio. Las terminaciones caudales se unen para for--

mar el Otero. Los conductos unidos se fijan entonces al seno 

urogenital y estimulan el desarrollo de l~ vagina. Las pacien 

tes con el s1ndrome de Hokitansky-Kustcr-Hauser-Maycr parecen 

tener un defecto en la porción caudal del conducto parameson~ 

frico. A lo mejor hay una lesiOn concomitante en el conducto 

meson6frico y en el mesodermo circundante, ya que muchas de -

estas pacientes tambi6n demuestran defectos esqueléticos y de 

las v1as urinarias. (5,12,15,16,17). 



La evol~ci6n c11nica se caracterizO por inicio del desa-­

rrollo puberal segQn Tanner en forma paralela con las mujeres 

del mismo grupo de edad, ya que no hay lesi6n ov~rica como se 

demuestra por los niveles hormonales y caracter1sticas macro~ 

cOpicas de los ovarios durante la laparoscop1a; con los resu! 

tados del cariotipo de tipo femenino 46 XX se descarto la en­

tidad de test1culo feminizante en base a lo que apoya Neins-­

tein y Castle en 1993ClJ,l 4 ,l6 )quienes definen la entidad de 

Rokitansky-Kuster-Hauscr-Mayer en base a cifras de testoster2 

na sérica fem?tti.na, carioti¡:o 46xx que confirma el d:i:agn6stico de­

jando en segundo lugar a la laparoscop1a si no existe dolor -

pélvico mensual que nos ovientara hacia la existencia de una 

cavidad uterina rudimentaria(lB,l 9 , 26), 

El diagn6stico puede sospecharse en el examen cl1nico, -

. ante la ausencia de vagina o puede ser solamente una bolsa po-

ca profunda de 3 cm. tal como ocurrió en la mayor1a de nues--

tras pacientes lo cual no tiene correlación con la incidencia 

de anomal1as urol6gicas ta.l como lo menciona Khalid y Fouch(l?), 

la imposibilidad de palpar el cuerpo uterino por tacto rectal 

y corroborarse por ultrasonograf!a y/o Luparoscop!a. <5, 9 ,13,l6 •24,25) 

Los órganos genitales externos son de aspecto normal a -

excepción de la paciente No. 6 AML, lil cual muestra datos de 

infantilismo genital. Con anterioridad a la mcnarquia puede -

ser dificil establecer el diagn6stico diferencial con un hi-­

mcn imperforado y el stndrome de Rokitansky. El diagn6stico -
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depende de la presencia o ausencia de Otero. Esto puede auxi­

liarse mediante el uso de la ultrasonograf!a como sucedió en 

nuestros casos y la laparoscop1a que permite observar altera­

ciones en los conductos de MUller as1 como la normalidad de -

ovarios y trompas de Falopio y descartar anomal1as como quia-

tes de ovarios, endometriosis 1 etc •. Ante la gran utilidad de 

los métodos anteriores pocas veces es necesario practicar la­

paratomt~ {8, 9, 12, 16, 24, 25, 30). 

Debe obtenerse un cariotipo, el cual es 46 XX llevado a 

cabo en todas nuestras pacientes a excepción en el reporte de 

la paciente No. 6 AML en el cual no hubo crecimiento necesa-­

r io para efectuar el cariotipo aunado a las caracterlsticas -

cllnicas de la paciente (talla baja, cubitus valgus e infanti 

iismo sexual) nos hace sospechar la probable asociación de -­

s1ndrome de Rokitansky con s!ndrome de Turner la cual es rara 

su asociación, pues en ~sta puede existir un mosaico cromos6-

mico de tipo XX/ XO con una positivdad a la cromatina sexual 

del 20%, el cual se encuentra pendiente de confirmaci6n diag­

nóstica. (2 l) Es necesario realizar un ex<l.lTlen esquelético min~ 

cioso, ya que el 12% de estas pacientes muestran anomal1as de 

la estructura ósea, como sucedió en dos de nuestras pacientes 

con dorsalización de L-I y sacralización de L-V. En un rango 

del 15% al 35% de pacientes con s1ndrome de Rokitansky tam~ -

bién padecen defec.tos urinarios, por lo cual C!S imperativo 

realizar una urografía excretora, en nuestra casu!stica no se 

observó an,:m.'ll!as urinarias. ( 5, 7, 9, 12, 15, 16, 1 7) . 
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Es importante recalcar que se observo por laparoscop1a -

agenesia mlllleriana en 4 casos y en dos casos útero rudimenta­

rio sólido sin evidencia de endometrio funcional, as! como "ºE 
malidad de las trompas de FalopioC 7 , 24 >, estos úteros rudimen-

tarios se encuentran representados por cordones fibromuscula--

res s6lidos( 16119 }. 

El tratamiento puede ser no quirúrgico por el m~todo de 

presión intermitente propuesto por Frank< 20 • 26 • 29 ) y quirúrgi-

co para crear nueva vagina con variadas t6cnicas as1 como modj 

ficaciones de ~atas, utilizando segmentos de intestino, membr~ 

nas corioamni6tica, peritoneo, la formaci6n de una simple bre­

cha y colocaciOn de moldes, injertos, dcrmoepidérmicos libres o 

pediculados, plast!as aprovechando la piel y mucosa de la vul-

va, etc., con diferentes porcentaje de Oxitos anatómicos y fu~ 

cionales tal como lo reportan diversos autores (2º• 2 6, 27128 • 291301, 

El mejor momento para practicar el tratamiento quirúrgi­

co debe basarse en las siguientes consideraciones~ 1) el efec-

to perjudicial, sobre la fertilidad, del retraso en el trata-­

miento, 2) el ajuste psicosocial actual de la paciente y de la 

farni1ia a la anomal1a, 3) la necesidad de colaboración postop~ 

ratoria y seguimiento de instrucciones por parte de la pacien­

te. Son requisitos indispensables, por parte de la paciente, -

el acatamiento de las instrucciones y ~u madurez, {lG,lJl. 

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

anomal1a es tan importante como la elección del procedimiento 
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.(','.~~l.!: 
correctivo y la edad en la cual se practican. Es pr~d~nte.-~re.:...-:·. 

-.. ... ! ' .... 
trasar la ~irug1a hasta que se haya proporcionado la asesor1a •t 

terap6utica necesaria y los padres hayan controlado apropiada­

mente su ansiedad y posible desencanto. La paciente debe, al -

01 timo análisis, .. ser capaz de comprender y aceptar el diagnOst! 

co y pronostico, lo cual es facilitado por el apoyo y acepta-­

cienes expresadas por su familia(l 3 ,l6, 20,23J. 

Lewis y Money notaron que con una gu1a adecuada de los -

padres, los pacientes con agenesia de Los conductos de MUller 

tuvieron un desarrollo psicosexual normal. Ademas Rock y cola. 

indicaron que se obtiene éxito óptimo después de la vaginopla~ 

t1as en las mujeres que se han ajustado a su anomal1a cong~ni­

ta. (29). 

Oespu~s de los ~xitos de la neovagina y como todas las -

pacientes con este s1ndrome cndocrinolOgicamente no tienen me-

noscabo en la ovulac!On, algunas parejas desean tener un hijo 

se les realiza una evaluación de la viabilidad y se obtiene --

por laparoscop1a el ooccito para ser fertilizado y transferido 

a una madre aceptara legitima para el procedimiento con buenos 

~xitos en la fase de estudio de Egartcr y Huber Cl 4 ,Jl} 

CONCLUSION 

Después del an~lisis cl1nico del s1ndrome de Rokitansky 

Kuster-Hauser-Mayer se concluye: 
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l. Debe realizarse un examen completo en los órganos genitales 

externos a todas las recién nacidas y niñas, prob6ndose la 

permeabilidad de su conducto vaginal, ya sea pasando una t~ 

runda o con el uso de un espejo nasal. 

2. El s1ndrome 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 concentración de problemas ginecológicos. 

3. ·Es indispensable llevar a cabo un protocolo diagnóstico en 

estas pacientes para descartar entidades como test1culo fe­

minizán te con las repercusiones potenciales que puede tener 

as1 como la presencia de anomal1as cxtragenitales. 

4. De acuerdo a cada paciente normar conductas para que en un 

futuro ofrecer un tratamiento quirOrgico y obtener excelen­

tes resultados valorando cuidadosamente los riesgos y fact2 

res psicolOgicos que intervienen en cada caso. 

RESUMEN 

En un periodo de tiempo del 1° de enero al 31 de diciem-­

bre de 1988, se hace el análisis de 7 pacientes con s1ndrome 

de Rokitansky-Hustcr-Hauser-Maycr de acuerdo a un protocolo -

preestablecido que incluyo estudio laparosc6pico. La mayoria 

de las pacientes acudieron por amenorrea primaria y en dos -­

ocasiones por imposibilidad al coito. No se demostr6 antcce-­

dentes familiares de anomali.as mlillurianas y el reporte de e:~ 
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riotipo en las pacientes fue 46 XX el cual junto a las determ! 

naciones hopnonales y ante la ausencia de dolor menstrual, que 

orientara hacia la presencia de un rUdimenta uterino con cavi­

dad funcional endometrial se llegO al diagnóstico del presente 

s!ndrome. Por hallazgos ultrasonográficos y laparoscOpicos se 

confirm6 la agenesia mUlleriana y la normalidad de las t~Qffipas 

de Falopio y de ovarios. En los hallazgos radiográficos (colu~ 

na vertebral y del sistema urinario) se encontró Qnicrunente 1-. 

dos pacientes con anomal!as esqueléticas sacralización de L-V 

y dorsalizaciOn de L-I-sin evidencias de anomal!as urinarias. 

No se encentro relación de la profundidad de la vqgina con an2 

mal.tas urinarias. Se-:concluyc que el s1ndromc de Rokitan!:iky- -

Kueter-Hauser-Mayer es una causa frecuente de amenorrea prima­

ria y que se debe de llevar un protocolo diagnóstico para des­

ca~tar entidades como test1culo feminizante y brindar asesor1a 

psicolOgica a estas pacientes y a su nficleo familiar para acee 

tar esta anomal1a congénita y crear la madurez necesaria para 

que en un futuro sea Gtil en el tratamiento quirfirgico. 



22 

BIBLIOGRAPZA 

l. Mayar C.A.J.: Uber Verdoppelungen des Uterus und ihre Ar­
ten, nebst Bemerkungen Uber Hasenscharts und Wolfsrachen. 
J. Chir. Auger. 131525, 1829. 

2, Rokitansky K.: Uber die sogenannten Verdoppelungen des -­
Uterus. Med. Jahrb. Ost. Staat. 26:39,1839. 

3. KUster H.: Uterus bipartitus solidus rudimentarius cum V_! 
gina sOlida. z. Geb. Gyn. 67:692,1910 • 

. 4. Ha.usar G.A. and Schreiner W.E.; MaYer-Rokitansky-Kuster 

syndrome. Rudimentary salid bipartita uterus with solid -
vagina. Schweuz Med. Wschr. 91:381,1961. 

S. Griffin J.E., Edward c., Madden J.D,, Harrod M.J. and Wll 

son J.D.: Congcnital absence of the vagina, The Mayor- R~ 

kitaneky ~ster-Hauser syndrome. Ann. Intern. Med.85:224 

1976. 

6. Carson S.A., Simpson J.L., Malinak L.n,! Hcritable aspects 

of uterine anomalies. II. Genetic analysis of mullerian -

aplasia. Fertil steril. 40:86,1983. 

7. Terry w. P. , Ducket t J. h'. and Stcphens !-1. D.: The Maycr- R~ 

kitansky: Pathogencsis, Clasification and rnanagemcnt. The 

Jour. of Urology. 136 (3): 648, Sep. 1986. 

8. Rosas Arcea J., Cordova G. y Braun A.: S1ndrome de Roki-­

tanskt-Kuster-Hauser-Maycr. Ginccol. Obst. M~x. 4 5: 267, --

1979. 

9. Muñoz N., Garcia A., Forsbach G., Bustos H.: Síndrome de 

Roki tansky-Kustcr-Hauscr-Mayer y mal formaciones asociadas. 

Ginccol, Obst. M6x. 50 (306): 283, Oct. 1982. 



23 

10. Tanner J.M.: Groeth at adolescense. 2nd. Ed. Oxford. Blac~ 

well Scientifie Publications. 1962. 

11. Gray-Skandalakis: Tracto Genital Femenino en Anomal1as Co~ 

génitas. la. Ed. Ed. Salvat. pp. 657. 1982. 

12. Punzetti D., Maurizio G., Lenzi M. Travisani D.~ Consider~ 
zioni cliniche su cinque casi di sindrome di Rokitansky- -

Kuster-Hauser, Minerva Ginecológica. 39 (4): 145,1987. 

13. Lawrence s. Neinstein, Gloria Castle: Congenital Absencc -

of the Vagina: run. J. Dis. Child. 137 (3): 669, July 1983. 

14. Fraser r-.:s., Baird D.T., Hobson B.W., Mitchie E.A., Hunter 

W.; Cyclical ovarian function in women with congenital ab­

sence of the uterus and vagina .. J. Clin. Endocriono.li. Me-­

tab. 36: 634, 1973. 

15. Stephens Douglas: The Mayer-Rokitansky-Hauser. The Jour. -

of Urology. 135 (3): 106, January 1986. 

16. Rock A. John, Aziz Ricardo: Anomal1as genitales en la in~­

fancia. Clin. Obst. and Ginccol. N.A. 3: 647, 1987. 

17. Khalid M. Ataya, Adnan M. McRouch: Urologic anomalics ass2. 

ciated with an absent utcrus. 'rhc Jour. Urology. 27(6):1125 

June 1982. 

18. Murphy A., Krall A., Rock A.J.: Bilateral functioning utc~ 

ri.ne anlagc in thc Rokitansky-Maycr-Hustcr-Hauscr. Int. J. 

of Fertil. 32 (4): 310, July-Augunt.1987. 

19. Aciem P., Llorct 11., Chchab 11.: Endometriosis en una pa- -

ciente con sindromc de Rokitansky-Kuster-llauser, Gynecol. 

Obst. Invest. 25: 70, 1988. 

20. Fliegner R. John: Congenital Atresia of the Vagina. Surge­

ry Ginecology and Obst. lGS (~): 387. Nov. 1987, 



21. Altieri V., Ca9giano S., Paniccia T.: S1ndrome di Rokitan~ 

ky-Kuster-Hauser con masaicismo cromosomico XD/XX (rene 

unico pálvico) Minerva Ginecológica. 34(5): 331,1982. 

22. Bernhisek Marc A., Steve N., London A.F.: Una anoma11a mU­

lleriana rara asociada con anormalidades de las partes di~ 

tales de las extremidades. Gynecol. and Obst. 65 (2): 291 

Feb. 1985. 

23. Hecker B.R., McGuire L.S.: Psychosocial. function in women 

treated for agenesis vaginal. Am.J. Obstct. Gynecol. 129: 

543, 1977. 

24. Casthely s., Maheswaran C and Levy J.: Laparoscopy: an im­

portant tool in the diagnosis of Rokitansky-Ruster-Hauser 

syndrome. Am. J. Obst. Gynecol. 119:57,1974. 

25. Sanford M.Markham, Timothy H. Parmley: CerV:ical agenesis -

combinad with vaginal agenesia diagnosed by magnetic reso­

nance imaging. Fertil. and Stcrility. 48 (1): 143,July - -

1983. 

26. Ricaud Rothiot L.i Alternativas de tratamiento en la auscn 

cia de vagina. Ginecol. Obst. M~x. 51 (315): 169, julio --

1983. 

27. Cukier J., Batzofin J.H., Canner J.S. Franklin R.R.: Geni­

tal trae reconstruction in a patient with congenital absen 

ce of a vagina in and hypoplasia of the ccrvix. Obst. Gyn~ 

col. 68i 32S, 1986. 

28. Harkins J.L., Gysler J,W. and Cowell C.A.: 'l'hc problems of 

congenital vaginal agenesia and its surgical correction. -

Pediatr. Clin. North Arn. 28:345, 1981. 

29. Rock J.A., Rccves L.A. Baramk 'l', z,1cur JI.A. and Joncs H. -

W,: Succes following vagi ne:d creation for Müllcrian agc:?ne-



25 

sis. Fertil and Sterility.39 (6): 809, June 1983. 

30. Ansbach'er Rudi: Anomal.1as uterinas y futuros embarazos. 

Cli. de Perinatolog1a. 2:301,1983. 

31. Egarter Ch, Huber J.: Successful stimulation and retrie~­

val of oocytes in patient with Mayer-Rokitansky-Kuster- -

Hauer syndrome. The Lancet. 8597 (4): 1283, June 1988. 

32. CortAz Ch~vez R.: Lineamientos para reportar un trabajo -

de investigación en IMSS. H.G.Z. y U.M.F. No. 36. Oelega­

ciOn Regional en Puebla. servicio de Genética. pp. l. - -

1987. 


	Portada
	Índice
	Texto
	Conclusión
	Resumen
	Bibliografía



