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REVISION Df LA LITERATURA ¥ PRESENTACION OF

' 2.CASOS GLINICOS. "



')

0OBJETIVOS
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OBJETIVD GEWERAL - -

RNALIZAR 2 CRSDS DEL SINDROME DE MAYER-ROKITANSKY-

'HUSTER-HA“SER EN £L CENTRD MEDICO NACIONAL VERACRUZ, =

.5.

uuacfiupé;zspeclﬁlcus

REUISHR EN LR LITERRTURR MURDIAL, LAS CAUSAS ETIOLD

':GIBAS DIAhNDSTIBAS, TRATAMIENTU ¥ FRUNUSTIBO DEL SINDRG

e,
PRESENTAR 2 CASOS CLINICOS DE ESTE SINDROME,

PHUFURCIBNRR Un TRHTAMIENIG RDEGUADD DENTRU DE LAY
POSIBILIDADES DEL I.M.5. 5. A ESTAS PRBIENTES._; il
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INTRODUCCIDN

En 1829. Hayer descrlbe la ugenesia vaginul en nacrop:lns':'
(3,5,24), En 1838, anitannky y en /1910, Huater, cnn
egenesia vaglnal, " ademfs de alteraciones en ﬁtzr

normeles, ncumpuﬂadua muy frecuantemanta dl malfarmaclnnea e*
vies urinsrias y esquelétlcaa (5).: Flnalmentelﬂvuae Y

lar (3). ;
Actuolmente es cunsideruda cnmo 1
primaria {24), deapuﬁa de 1a’ diagunusi gunnda e
Este sindrome envuelve generalmenta a, la'cuexistencia de .
ln susencie parcial 6 total de 1a vﬂglna, nstandu lﬂl ‘avarips
vy geniteles externos normeles, . salp aprectandu una deprealﬁn -
en el ipntrolto vaginal y que frecuentemente 88 asocin o Blte-

‘raciones de vias urinarisa en un 25-50% y-en un 0=15% de mao}l
formaciones eagqueléticas {4,5,24,25,27).

En el embriﬁn de 6 semanas e8 poslble var les formas ini
clales de los condugtos de Muller, gue so desarrollen en die-
rececifin coudsal y ueqtral pare converger y terminer cerca de -~
le cloace, las porciones mbs ceffilices de loa conductos de -
Muller, ee trensforman en las salpinges les que comunicen con
la cevidad peritoneal.

En el extremo csudel, los conductos s& unen pare consti-

_ tulr un cenducto central, a pertir del cual se desarrolle el

Gtero, cérvix y los 2 tercios supericres de la vegina. Al mig
moc tiempo une lnvaginacién de 1o parte inferior de la vagina
del seno urogenitsl se une B la parte superior. £} himen es -
upn vestiglio de ls barrero entre el nuclep mulleriaonn descen--
dente y el seno urogenital. El &tern, cérvix y vagine inicla}
mente son sflidos y pasteriormente se hacen tablcados. Cusndo
eatos tabiques no desaparecen totplmente pueden causar alte==
raclones en laos conductos de Muller como es el caso del 5in--
drome de Mayer-Rokltansky-KustereHpuser (3,5).

rmarnn 151,35.
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La fracuuncla repurtada es deg’ 1 casn por nadn 4000-.5000 -
mujeres, (2 5,9} nu teninndo en nuuntro madln un reporta sobra
la 1ncldanciu. L :

La’ etlolngia ‘Bt
) 7. ) : : R
€1 sindrume ae_:aractertza por : amenorres primeris sap--
‘ cladu a-la: auaenclu cnngénltu de vagina, carloctipo 46 XX, Ote-
ro cup anurmal;dqqagjanptbmlcna 6 susencle drl mismo, Funcibn
. ovbrica 'y ovarios normalee,:( cerecterlzado por wna curve de -
tempersture besal biféelce ), determinaclén de FSH, LW, PRL, -
£E2y Frogesterona dentro de le normallded, funcién tiroiden -
normel, buen desBrrollo corporel y mamarlo, crecimientuv de ve-
1lo axilar y pliblco tipo ginecoide, frecuente esoclacifin con -
snormalidadus en vias urinnrias, esgquelétices y de otros Grgae
nos (5,7,9,10,12,14,23).

Pares el disgnbstlicu es esenclml, la historias clinice, - -
examén finico, pfrfil hormonel ginecolfigico y tiroiden, urogra
fis excretors, cariotipo, laperoocople diagnfistice & laparoto-
mis exploradora, ssf{ como la ecoscnogrofia los cueles son los
gatudios de lahorptorio y gabinete y quirlirgicos més utilize--
das en la ectualided para gl dlagnfeticoc correcto del sindrome
(9,19, 19,20),

El tretemiento mbs utilizado es el quirlirgico, que consisg
te en la formacifin de una neovegines, y les técnicos son les de
Me Indoe, Frank, Williems, Wegner-Balwin modificadas y Martius
(1,6,26,27,28,29,30,31,32,33,34,35}. Slendo la tfcnica de Mo =
Indoe la que mayores exitous ha tenido s nivel mundial,

;’;1_ra§;§r_;a1'y pnugenauca (3,11,13,16
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PRESENTACION DE CASDS CLINICOS.
CASO # 1

T.B.R. femenine de 19 afos de edad, la cusl acudlu pnr ﬁrlméra:
vez a°le coenulta de glnecelogfa a 1ns 15 annn de" edad pur preﬁf

sefter emenorrea primaria,’ .
© Originaria del Puerto’ de Uerucruz, Uer.

‘diente de Dechillereto. Fraductn del 20 embarazu atandldu pnf ,gi

eutncia, 8in complicaciones neunntaleu, la pnclente_pren nto Lo
telarqule y pubarquis a los 13 sfas. ;
€n 1 19 consulte salo referfa ﬁulur ciclicu mensunL
durscifn de 2-3 dfes, locellizado en hipugéatrlu, : '7: P
~racldn fisica, se encontro introlto uaglnal obatruldo, haclen-‘;'
dosele ©l disgnéstico de probable malrnrmauiﬁn congénita de] -
sparato genitsl. :
En Jdunio (e 1988, se le reallzo por mﬁdlcn parhiuular una .
intervenclfn quirlrgice no especificede para %tratar de ebrir =
un probeble himen imperforada. ;
En el serviclo de endocrinologf{a ginecolbgica a3 los 19 --
ofics, se le reallzarcn los slgulentes examenes de laboratorio
" Blometria, hembticgue, UQuimice sanguf{nea, Examén gencral de ori-
na, prughas de coagulacifn, los cuales fueron normelen; asf =« .

mlsmo por el antecedente de amenorrea primaria, se decidif ==
realizar una prueba de rescrva hipofisfsaria can LHRH, gn la ==
gue se chservo una respuente adecuada pare F5H y LH, con gl ==
reatno del perfil ginecolbgico dentro de la normamlided, ( € 2,
PRG., PAL ), aa{ como dutermipocifin de T3, T4 y TSH tamblén -
dentro de la naormolided.

S5e realizbé carlotipo resultadnn 46 XX, la urogrofia excrg
tore se conalderc normal. Le ecosonagrafis reporto ausencia de
averlos, utero de 44x22 mwm en dibmetro longultudinal, de 34x22
mm en el trensverso, loternlizado a lo 1zquierda, no apreclian=
dose cansl wvaginal, nf eco mudio cndometriul.



Nueuumente ae reallzn exploraci&n fIsLna, donde se sprecio
buen desarrullu corpnrul y memarlo TANNER IV, cn ei tacta ruoc-
tal no aerlpgro apracier genitales internos, obaervandb ohstru

_cctﬁn_delfihtruitu vaginal y una membrana blenca gruess que no
cambishe de.colar, § abombesba 8 ls maniobre de Valsalva.

En le leporoscapia dlegnbotice, se pprecio un utera de =

‘ aprn*imadahéﬁte'ﬁxhuz.s cm de forme normal, gvarlio derecho bl=-
"1obulado dé'fahnnn narmel, con estigmas ovulatorios, selplinge
derecha hlpotrurica ain fimbria, el ovario y sslpinge izquler<
. da nurmalea. ko se obsecrvpo signos de endometriosie, ni sangroe
'do en fando de nacn de Douglas.

' En cuentoc a le sintomatologfa, continuebe con dolor cf- -,
“eclico ocaclonel en hipoghstrio,

cAso 4 2 .

G.R.F. femenina de 19 phos de edud 1a que acudlu por prlmcru -
vez 8 la consulta de glne:nlug!a 8. 1us 19 aﬁua pur preaentar - f’
amonoTrea primaria. EEEE ; v f
S5in antecedentos herndafamiliarea. Urlginaria da Huimnn--
guillo, Tabaaco, soltera, estudiante del 2% efio .de ‘secundarin.
fAroducto del 4O embnrnzn,'btendidn por ﬁbrteré'émpiricu; '
refiere haber presentsdo telarqula ¥ pubarquia a los 12 efios,
Hernioplastia inguinal quulerda B los 7 aficn, Durante el in-
terrogetorio, no referis ninguna slntomatolagfa. ) .
La explorucifn fi{sice presentoba buen desarrollo corporal
sungue te talla bajs, cen mamos y vello phbico TANNER 111, gee
nitales externos rormoles, en el introito veginel se opreclé - -
solo unp depresifin de 2 cm con une membrane necarada, 1o cusl

‘

o camblobe de color, nf{ abomboba o l8 menlobra de Volsalva -
al tuctn rectal no se epreciaron ovaorios n{ utero.

Los estudlos de laboratorio como Biometrla hemétice, Qui-
mice sangufnen, Exsmén genersl de orina y pruebss de coagula —
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cién fueron normales. Ya en el aeful:lo de endocrinclogi{a gi-
necolégica, se le realizaron, por el antecedente de Bmenorrea
primaria una pruebs de reservs hipofisfarie con LHAH, la cual
mostro buena respueeta de FSH y LM, con el resto del perfil =
ginecolbgico ( E2, PROG. PRL ), tambifin dentro de la normeli-
dad, y con niveles de T3, T4 y TSH pormales,
‘La gromatine ( cuerpo de Barr ), fuf positiva en un 38%
- Le ecnénnugruria reporto el dias 08'07-88,'un vubozo utwerino =
" de 30 mm. La urngrurin exgratorn 8- apreclnrun doble slatemu
: culactur en el riﬁﬁn derecho vy aspinn b!fidu.;,f_.f

. En la’ lnparnacapia diagnﬁatlca, se phaervo ovariu v sal-___
_ pinga 1zquiarda nurmales, ovario derechu nnrmal. aalpinga da="
f;recha no se vlsuulizu, el utero de 2x2x1 5.cm e’ fnrma nnrmal_::

::duranta el eutudln se uprecla mndnrndn liquldu nltrlnn en - -

fnndu de aacn e’ Duuglus. el'que go mnndu ' eatudin citnlﬁgl- .

"co. "
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DISCUSION .
El sindromm de Mayer-Aokitansky-Kuster-Hauser, es une ang
malls poco frecuente en le cual 1o folte de desarrollo de las
_ candutctas de Muller, =n 1s embriogenésis, va a ocacionar diver
guh gradag de molformacicnes en genttalss {nternos, pnrttculér
"m?ntefén salpinges, (teru, cérvix y vogino, estando los ova~ =
_riuﬂ‘nor&ales, ( ya que el origen embricl@gica es diferante ),
asf{ como las genitalen extsrnos, laos cuales también estan nor-
meies. '
..Comd e comentn snteriormente su grado de melformocidn he
siflo tema de pgolémices, desde que se empezn e estudiar eate -
slndrnme; heblendo muchos eautores guienes tretaron de hacer -
una closiflicecidn de les epormeliidades de los conductos de = =
Huller, slendo—Buttran (1,2 yquien nos iaformp en sus eatudlas
ip clasiflcecibn que hace de acuerde 8l grads de lesiéin ea el
degarrollo normal y sepora las snormalidedes en grupos con oi~
milares manifestaclones clinicas, ns! como su tratamiento y ~
pronbstica pers ls vida.

Los 2 casas presantadua'siguiendu la clualficacién de - -
futtran, caep un lps 1 A, por tener solo egenesia vaninol.

bebido 8 que ne coantemaa 2n nutstro peis con datss snbre
ia frecuencio de este’sindroma, y solp sebemog gque a nlvel mun
¢iml pa la 2° cause de smenorree primoerlia (24), despuls de la
agenesla vapingl, y seguido del alindrome de femanizaclén tas--
tSculur, Reportendose % ceso par cede LOOO-5000 mujeres (2,5 -
9). Es obligaclén del clinise hacer ls diferenciccibn del - -
diagniistico. ]

Poco sabemos sobre la ptiologla execta dol plhdrnme ya -
que sg ha hablado de su origen hereditario, wstundo reportedo
en 1n llterature, ls agenesis veglnal en 2 hermanss, otreg e
eticloginaas acn el vso de droges y medlcamentup durante el em——
baruzo como ls talldomide, el dietiletibestrol, 1o deficiencin
de galnciasé en le dietae, exposicién & mpterisles renioectivos
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infecciones durante el embarazo, etc. particularmente en la 69
semona de la gestacilfin. Concluyendo que su origen es multifac-
torial y poligenésico (3,11,13,16,17 )

Comp se comento en lo introducclbn del trebeajo son caroc-
ter{aticps del sindrome ls amenorrea prlmarie ssoclade @ la —-
sgenesia vaglnel, ceriotipo 46 XX, Otern con anormalidedes anf
témicas 6 solo apreciondo cordones rudimentorlos & inclusive -
susencie del mismo. Comao los avarica son nrormales, el funciong
miento endocrino no se altere, presentondo lps pocientes buen
desarrollc momario y con geniteles externos, os{ como velln -
axiler y plblco del $ipo ginecodde. En lao laparoscople 6 lope-
raotomia, se ham eprecicdo eetigmeas ovulatorlos, le cusl con= -
firme que hay ovulacibn, observande uns curva de temperatura -
bassl bifbsica ¥y que se caomprueba con l2 determinscibn del - -
perfil’ ginecnlﬁglcn ( FSH, LH, E2, PROG., y PRL ). Los gque se
encuentran dentru de la normslided pars un patron manatrunl -
ovulstorio (5, 10, 12, 1), o

~El perfil tiroideo ( t3, T4, y TSH Ytambibn se encuantra
_duntru ite 1t normalidad, lo que nos deacarta uns posible ti- -

“ruiaeupntiu, wono posible cauaa de eate sindroume. ’

_ 'La frecuente. 2saciacibn de malforaciones en vias urlnn-‘-

riua V. enqueléticaa :nmu en el ceao 2, edemfis de ntros orglnos’

" (5, 7). Sl

“. Laa anumﬂlias de vins. urinnrina y eaquelétices pucden exe
-pllcarse por tener un comin origen embriolfgico.
_ Centro de las malformbciones uriparies: obeervadas son ri-
fibn éolltér!ﬁ en posicibn normal, rifén phlvico, rififn en he-—-
-rrodura, hidronefrosis § nidroureter, neaplecisse, ete. £5,9).

- .be lag esqueléticas 18 escoliosise espine biffde ( caso 2)
rusiﬁn de ucrtubran, lardoais, sindactilia, hipoplasle de la -
‘neminencia tener, poledar hendido, etc. (5,9,23). .

Utrus alternclones ohservades, son retardo mental, har- -
nlas inguinales { ceso 2 ), 6 femorales, cardiopastlos, welano=
mos,asterocitomeys, neoplaciss aviirlicos y en ococlonen asociodae
sl sindrome de Klippel-Feil (%,9,23 ),



Para 21 diagnbetica :urrectn'dll sindrome gs esenciol la
hlaturia clinica y de ella antecedentes famillares para vsla-
rarﬂai hay otroa mismbros de la femilia con ulgun tlpn de mal
furmuclunes ‘congénites. S5{ en al 1nterrugaturiu la naciente -
,reriere alguna aintomatologies como pndrla Ber dolor c!cllca -
mensual en hlpug&atriu naos arientara a la pualbilidud de tell
‘do endometrisl y micmetrisl Funcianante & endometripals que -
requerira un monejo especial cumo se comentara. posteriormente

EL examfin médico debera inclulr hebitus del'qderpn.( fe-~
notipn ), dessrrollo mamario, explorsclén nbdbminal ( para -
deacertar une neoplasie intraabdominol en eapecial ovérica },
‘desarrolio de los genitwles externos, npreninndu caracteria--
tices dogl monte de Venun, temafio del clitoris, ‘vello plbico -
y exilar, labios moyores y menores, as{ como parlnu._lua cua-
leas debaren ser normeles para el tipo ginecuide." ) .

En el lugar normal del introlitao veginal comuhmente se -
apreciera una membrana gruesa { que nn'cumbiain_de color 6 =~
abombara B le manicbre de Valsalva }, la que puede tener una
depresién de escasa profundidad, como en lna}casna preaehta--
dog en este trobajo.

El tecto rectel, es importante para valnrar ausencla 5 -
restos de los conductos de Muller (9).

La valoraecifin del eje hipotalamp~hipofisis-ovorio es bé-
sica y lrecuentemente es normal (9,35,19,23 Ve

€l carlotipo estudio importante para descartar algln - -
otro sindrome de origen genfilco u obtro padeclmiento de 1s -~
diferenclacifn oexuel. .

La urografi{s excretora, el ultrosonido, son los otros ==
estudios bfsicus para el dlagnfstico del sindrome,

La laperoscopia & laperotomim exploradora, son los otros
estudios que noa permiten sprecior en forma mis directs el es
tedo de los geniteles internos y el gredo de elteracidn de «-
loy conductos de Myller, pare su clasificocibn.

£s lmpnrtante‘hnnvr el diagnfistice dlferenciusl de otros
padecimientos que pudieran confundir el disgnbstlco como es -
vl Pspudohermafroditismo masculino {(9,11) en el cual el gli-



torls ests alargado y los geniteles externce tlenden e ser am-
blguos y el velle plblco y oxilar esceso 6 susente. O descer-
tar otro padecimiento de le diferenciscibn sexual,

En cuanto sl tretomiento pere este pedecimjiento, . la cree-
eidn de une neovegina, asigulendo las dlrerehtes ﬁéchlcha, comg
sof les de Mc lndne, Frank, ‘Williams, Wagner-Balwin mndirlcnﬂn
Martius, etc. L i

Le técnice oe Mc lidoe cunslate en fnrmar un eaunctu 8n=~
tre la uretre y el ano, en el cusl se 1ntruducira ung prote -
als, 1m gue eaters cublerta con piel de ls miama paclente § -
cublertes con amnioa fetel; la protesls se dejars por especlio -

"de'6 mesea como minimo pars gue tenge exito la.cirugie y nme 1o
qre permenecer el espocia adecusdop para tener en el futuro unae
relaclén sexual satisfactorie.

La tfcnica de fFrenk, se utilizan dilatadores de tamofia ~-
progresivo pera la neovagina, siempre y cusndo haya un profun-
didad ucepteble.

La de Williesms consiste en la utillzaciﬁn ge un culgaju -
de lp plel de los’'lebios mayarea v parte de muslo para rnrmar
un canal vaginal, Pl NS e :

Le técnica de wagnar-Ealuin, utillza un 5ngmentu de intea
tino para former la neuvagina cun'sus3reau1tadns un tantn pn-'l
1&micos, (TR TR o

vel mundlnl y en la
Es neceaariu q' nllzar una nuuvaginn la pacliente
ne encuentre en ung madure _!si:a ') mentul adecuddn y compren

da su probluma, uqiﬁcump:nl'frgtmmlento quirdrgico y ol dess -
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rrollo’ pnatarlnr a la clrugla de su vide para que éata tenga -
el exitu que -se desaes (8,9,35,36), S '
-¥Ba-que -frecugentemente-ae -les—pedira~ a"las’ paclantas que -"_5
1leven una. vida sgxual lo m&a inmedliate para gue la vagina no
sufra una’ atrufla 4 inclusive gue mientras na tengen rela:in -
nes aexualea. permanesca una protesia vaglnal por, diferentaa -
perlédna de tlempo (8,9,35,36). : o

" La presencis de un Oterc funcionante con musencls de la -

Vvagtnu es el mbs raro caseo y podrie ser 1a Gnice indicaclfn de

la crescién de uns neovagine durante ls etolescencia (35) yo =
que el mismp puede predispongr 8 une endometrioeis (%5,9,21,23,
24, ) que dependiendec la severidad del cuadro ser necesBrio le
histerectomie con salplngoafarectamia (1).

Dentro de la literatura mundiel, se ha reportado casos de
endometriosis, miomatosis uterina en cordones rudimenteriop ==
uterinos (21,24), cancer de ls nepvagine, as{ como emberszon -
posterior s la creaclfn de la neovegina. Por lo que el ginecao=-
logo, debera hacer més vcusioso en s8-8 estudios y tratemlento,
2l cual como en todos los padecimientos debera ser individusl.

Finalmente cuando exiute el deseo de la puclentes, por -
tener un hijo la Fertilizaclén in vitro con madre sustituta, -
podria ser 1o solucibfn pers le pporeda {15).




CONCLUSIONES

et mcuncluimua que el Sindrame de Mayer-ﬁnkltenaky-ﬁuster- .-.
- Hauper, puede ser dllgnﬁatlcadu :urre:tamente en nunﬁtrn hnspl
tel, pufs ase cuenta con’ luB medlos: de dlngn&atl:n adecuadnn pa[
ra - tal efecto. r ...":' S '
Las casoa 8jul presentuans lo- camprﬁehun y'eh'pbateriar -
_publigacién se inFormara de RLN tﬁrnica qulrurqlca seguida, Y-}
que oe realizarn en cnnjunto can al servicio do clrunia pléati_
Teay recanatructiva,_para formar la nenuaglna._us( como de los
resultados do éata,'lﬁs‘duales comp se comenta en'la literatu-
ra mundlal -1 requ;gfe de mis de & meﬂgé pera poderlos evae ==
) luar. o g
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