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AMENORREA POR ALTERACIONES CONGENITAS

DEL APARATO GENITAL FEMENINO

INTRODUCCION.

Las alteraciones del ciclo menstrual, ya sea por exceso (hemorragias uterinas anormales), o por
ausencia de la menstruacion , constituyen uno de los problemas de consulta mas frecuentes en ginecologia
y representan una preocupacion importante para la mayoria de las mujeres '* .

La amenorrea o ausencia de la menstruacion en una mujer en edad reproductiva constituye a veces un
reto diagnostico para el ginec6logo, ya que puede estar relacionada con 6rganos y sistemas ajenos al
ambito ginecoldgico, pero en la mayoria de las ocasiones la paciente con amenorrea tiene problemas
relativamente sencillos que pueden ser manejados con facilidad. Sin embargo la apropiada valoracion
diagnéstica pasa antes por la definicion precisa del problema que permita una adecuada seleccion y
orientacion de las pacientes. Téngase en cuenta que la ausencia de la menstruacion es un sintoma o un
signo, no un diagnéstico ™.

Las alteraciones en la diferenciacion de los conductos de Miiller y del seno urogenital son motivo
importante de consulta en Medicina de la Reproduccion *' .

El manejo de estos trastornos esta supeditado a la magnitud del dafio anatomico y a las repercusiones
biopsicosociales que trae consigo esta patologia ®  Este tipo de pacientes acude por presentar amenorrea
primaria, alteraciones anatoémicas y disfuncion sexual, encontrandose en un porcentaje importante de ellas
malformaciones congénitas y urogenitales ®.

Para el ginecélogo es importante comprender y conocer la embriologia del aparto urogenital, ya que en
su préctica diaria se encontrara con anomalias en su desarrollo y observara que los sistemas urinario y
genital, al provenir del mesodermo y endodermo primitivo, estan intimamente relacionados, ademas de
que el sistema urinario embrioldgico tiene influencia en el desarrollo de los genitales '™

La frecuencia de anomalias genitourinarias es del 10% aproximadamente y la alteracion en uno de
estos sistemas casi siempre trae aparejada anomalias en el otro, por lo que deben estudiarse ambos
aparatos simultineamente !

Este tipo de pacientes representa todo un reto para el especialista en ginecologia, ya que tendra que
proponer alternativas de tratamiento que mejoren de manera sustancial la calidad de vida, hecho que en la
mayoria de las ocasiones solo se logra de manera parcial, por lo que es muy importante contar con apoyo
psicologico especializado, ya que la mujer al descubrir el tipo de anomalia congénita que presenta y la
repercusion que tendra en su vida, le ocasionara una ansiedad extrema, con distorsion importante de la
imagen fisica, desarrollandose personalidades sumamente introvertidas, por lo que para ellas es de vital
importancia ademas de contar con apoyo psicolégico, también contar con apoyo familiar, que sera



determinante en el momento en que la yaciente tenga que tomar decisiones sobre el o los tratamientos a
elegir para la correccién del problema °.

Este trabajo tiene por objeto conocer la incidencia de amenorrea por alteraciones congénitas del
aparato genital femenino realizando un estudio retrospectivo de los casos que se tienen documentados en
el Servicio de Endoscopia Ginecoldgica del Hospital Juarez de México de 1998 al 2002.

El conocer la incidencia de esta patologia, su forma de presentacion clinica, el tipo de estudios que
deben realizarse para llegar a un diagnostico y los tratamientos propuestos para la correccion de la misma
cuando es posible, nos permitira tener un panorama mas amplio sobre este tema, teniendo la posibilidad de
proponer nuevas rutas para su estudio correcto lo cual traerd consigo mayor beneficio para la paciente.



MARCO TEORICO
DEFINICION.

La amenorrea primaria se define como la ausencia de la menstruacion hacia los 16 afios de edad en
presencia de caracteres sexuales secundarios normales, o hacia los 14 afios de edad cuando no hay
desarrollo visible de los caracteres sexuales secundarios. Esta definicion representa, aproximadamente,
dos desviaciones estandar a partir de la edad media cuando deben ocurrir el desarrollo de los caracteres
sexuales secundarios y la menstruacion. La mujer que ha menstruado con anterioridad puede desarrollar
amenorrea secundaria, que se define como ausencia de la menstruacion durante tres ciclos menstruales
normales o durante noventa dias >'*"'.

La amenorrea primaria se da entre el 0.1% y el 2.5 % de las mujeres en edad fértil, mientras que la
frecuencia de amenorrea secundaria en la poblacion general esté entre el 1y el 5 % .

Para que se presente la menstruacion normal debe ocurrir una interaccion hormonal compleja. El
hipotalamo tiene que secretar hormona liberadora de gonadotropina (GnRH) de manera pulsétil, la cual se
encuentra modulada por neurotransmisores y hormonas. La GnRH estimula la secrecion de hormona
estimulante del foliculo (FSH) y de hormona luteinizante (LH) desde la hipodfisis, hormonas que
promueven el desarrollo folicular ovarico y la ovulacion. El foliculo ovarico con funcionamiento normal
secreta estrogenos; después de la ovulacion se convierte en cuerpo luteo, y secreta progesterona ademas de
estrogenos. Estas hormonas estimulan el desarrollo endometrial. Si no sobreviene el embarazo, disminuye
la secrecién de estrogenos y progesterona y hay hemorragia por supresion. Si no son funcionales
cualquiera de estos componentes (hipotdlamo, hipofisis, ovario, via de salida o mecanismo de
retroalimentacion), no y habra hemorragia e

Aun cuando no existe una definicion universalmente aceptada del término amenorrea y en algunas
ocasiones resulta dificil cefiirse estrictamente a un criterio prefijado, debe ser evaluada de acuerdo con los
protocolos de estudio de la amenorrea cualquier paciente que cumpla alguno de los tres siguientes
requisitos.

-La nifia que a los 14 afios no haya tenido la menarquia y que no presenta evidencia alguna de
desarrollo de caracteres sexuales secundarios una chica inicia su desarrollo sexual a los 14 afios es
probable que pertenezca al 2 —3% de jovenes cuya menarquia se presenta entre los 15 y 16 afios y, por lo
tanto, no requerira estudio alguno. Este concepto se basa en que la aparicion de la primera regla o
menarquia, tiene lugar habitualmente entre los 10 y los 14 afios (media de 13 afios), mas o0 menos a los 2
afios de haberse iniciado los cambios puberales.

-La chica que a los 16 afios no ha tenido la primera menstruacion, independientemente del desarrollo
de los caracteres sexuales secundarios, corresponde a una amenorrea primaria a un y estadisticamente

incluye las dos desviaciones estandar por encima de la media poblacional de presentacion de la menarquia
13-14-16



-En la mujer que ha estado menstruando previamente, la ausencia de la menstruacion por un periodo
equivalente a tres de sus ciclos menstruales previos a un total de tres meses de amenorrea, se le etiquetara
como amenorrea secundaria. Esta definicion se basa en la fisiologia de la dinamica folicular y refleja la
cronologia del desarrollo y crecimiento del foliculo preovulatorio y que normalmente dura unos 85-90

dias, tal como las ha establecido Gaugeon "',

Tal como se coment6 anteriormente, el adherirse estrictamente a estos criterios tradicionales puede
conducir al manejo inapropiado en ciertos casos individuales, Asi, por ejemplo, no hay razoén para diferir
la evaluacion de una chica que presenta estigmas turnerianos claros o de una joven de 14 afios con

ausencia congénita de vagina. Por otra parte, hay que considerar siempre la posibilidad de un embarazo,
independientemente de que la mujer refiera o no haber tenido su menarquia.

EMBRIOLOGIA.

La érgano-génesis de las vias genitales, y de las vias urinarias, permite interpretar y clasificar las
malformaciones genitales.

De la semana 3 a la 17 de vida embrionaria, termina la 6rgano-génesis urinaria y comienza la del
sistema genital se pueden esquematizar cuatro fases, teniendo en cuenta este cabalgamiento >

Fase urinaria.

La primera fase, s6lo urinaria (3, 4 y 5 semana) comprende:

- La formacién de los conductos de Wolff y su progresion hacia la cloaca, constituyendo la via
excretora del mesonefros o rifién primitivo;

- El desarrollo de las yemas ureterales, a partir del segmento terminal de los conductos de Wolff, en
direccion a los blastemas renales o metanefros, futuro rifion definitivo (Fig. 1).

Fig,1 Lin. Female genital anomalies affecting
reproduccion. Fertil Steril 2002
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Fase Genital Y Urinaria

La segunda fase, genital y urinaria (6, 7.8 y 9 semanas), incluye:

- Terminacion del aparato urinario por ascension y rotacion de los rifiones; a partir de la novena
semana, la 6rgano-génesis urinaria esta terminada y ningun factor teratogeno puede intervenir
directamente en la formacion de los conductos de Miiller y su progresion hacia el seno genital (Fig. 2).
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Fig.2 Lin. Female genital anomalies affecting
reproduction. Ferkil steril 2002

Dos mecanismos intervienen separados en el tiempo; Gemacion, que constituye un cordéon macizo a
partir de una evaginacion del epitelio celomico, y permeabilizacion en forma de conducto (Fig. 3).
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Fig. 3 Lin. Female genital anomalies affecting
reproduction. Fertil Steril 2002

Durante su progresion craneo-caudal, el conducto de Miiller muestra tres porciones:
- La porcién inicial, futura trompa de Falopio, es paralela al conducto de Wolff, por fuera de él;

- A la altura del ligamento inguinal, que une el conducto inguinal con el ovario en formacion, el
conducto de Miiller es oblicuo hacia adentro y cruza en posicion ventral el conducto de Wolff constituye
entonces su porcion intermedia, que corresponde a los futuros cuernos uterinos y luego al mismo utero. El
conducto de Wolff, por dentro es paralelo.



- Sobre la linea media, los conductos de Miiller, se retinen sin adherirse y se hacen verticales en su
porcion vesicovaginal. Los conductos de Wolff, siguen siendo paralelos y los cuatro canales, dispuestos
en el plano frontal, constituyen el “cordon genital”.

Es importante subrayar que la organo-génesis urinaria y genital s6lo coinciden en esta segunda etapa.

Fase De Union De Los Conductos De Miiller

La tercera fase, genital, de adherencia de los conductos de Miiller, se produce en la semana 10,11y 12,
esta fase es responsable de la morfologia externa del aparato genital.

La union de las porciones cérvicovaginales se realiza rapidamente en los primeros dias de la semana
10.

La adhesion de las porciones uterinas se efectiia por relleno, de abajo arriba, del espacio triangular que
las separa. Las porciones tubaricas no se unen (Fig.4).
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reproduction. Fertii Steril 2002

Fase De Reabsorcion

La cuarta y tltima fase es la de reabsorcion del tabique de union de los conductos de Miiller (semanas
13.14,15,16 y 17 ).Esta reabsorcion comienza a nivel del istmo, antes de que finalice la fase de adhesién, y
se extiende rapidamente hacia abajo y lentamente hacia arriba.

Esta fase es la responsable de la morfologia interna de las vias genitales. El tipo de malformaciones
estd ligado a la fecha de aparicion del agente teratogeno en el curso de la organo-génesis:

- Entre la semana 3 y 6, el conducto de Miiller aun no existe. Se observara un utero unicorne con
agenesia renal unilateral, tanto mas frecuente cuanto antes aparezca la anomalia.



- El conducto de Miiller se desarrolla a la semana 6, una anomalia durante las semanas 6 y 9 dara
lugar a un utero unicorne. El esbozo uterino contralateral sera tanto méas importante cuanto mas tardia sea
la aparicion de la anomalia, a la inversa de la afectacion renal.

- Entre la semana 10 y 13, los conductos de Miiller se aproximan a la linea media. Las anomalias
observadas son un defecto de fusién de los dos conductos miillerianos, origen de ttero bicorne.

- Después de la semana 13, se observa un trastorno de la reabsorcion del tabique, origen de los tteros
tabicados .Ya no pueden existir anomalias urinarias (Fig. 5).
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Fig, 5 Lin. Female genital anomalies affecting
reproduction. Fertil Steril 2002

CLASIFICACION DE LAS AMENORREAS.
Tradicionalmente se han clasificado las amenorreas en:

a) Fisiologicas y patologicas.

b) Primarias y secundarias, y

¢) De acuerdo con su etiologia en amenorreas por alteraciones miillerianas congénitas (de causa
anatémica), amenorreas de origen ovarico, amenorreas por patologia hipofisiaria y amenorreas de
origen hipotalamico. A ello se afladen las amenorreas de origen extragenital (por ejemplo, por
patologia tiroidea o suprarrenal).

Obviamente, la ausencia de la menstruacion se considera normal o fisiologica antes de la edad habitual
de la menarquia, durante el embarazo y lactancia, y tras la menopausia a una edad apropiada. En cualquier
otra circunstancia, la amenorrea estaria dentro del ambito de lo patoldgico.

Mas controvertido resulta en el momento actual el mantenimiento del concepto de amenorrea primaria
y secundaria. Aun cuando tradicionalmente se ha categorizado en estos dos grupos la naturaleza de la
amenorrea y ello va de alguna forma implicita en el concepto vertido arriba, la experiencia ha demostrado
que una categorizacion prematura de este tipo puede conducir a omisiones diagnosticas. Esto se debe a



que clasicamente se ha considerado més grave la amenorrea primaria que la secundaria, por aquélla
asociada con mas frecuencia a anomalias congénitas o anatomicas. Sin embargo, estos términos hacen
referencia a un diagnostico establecido basado en la existencia o no de la menarquia, y en ocasiones

pueden resultar confusos y desorientar en el estudio adecuado a realizar. Asi, por ejemplo, las pacientes
con disgenesia gonadal, que han tenido alguna menstruacion previa, son clasificadas como “amenorreas
secundarias”, mientras que pacientes con problemas de anovulacion cronica de tipo funcional pero con
inicio prepuberal son consideradas como “amenorreas primarias “.

Por todo lo anterior, resulta més apropiado valorar el grado de desarrollo de los caracteres sexuales
secundarios (especialmente las mamas con unos estudios de desarrollo bien definidos y directamente
relacionados con el grado de maduracion y secrecion ovaricas) que denotan la presencia o ausencia previa
del efecto esteroideo sobre los tejidos diana. La premisa bésica de que el cuerpo de la paciente actiia como
un “sistema de bioensayo™ para la acciéon esteroidea, proporciona la esencia para las investigaciones a
llevar a cabo. En definitiva, resulta mucho mas esclarecedor la valoracion de los cambios fisiopatoldgicos
que dan lugar a la anovulacion-amenorrea que la clasificacion del momento en que se establece la
amenorrea.

Y es que en realidad, con excepcion de las amenorreas de origen obstructivo- mecanico, e
independientemente de su base fisiopatologica, la amenorrea es conceptualmente el fracaso de la
interaccion del eje hipotalamico- hipo6fiso-ovarico para producir la expresion ciclica de las hormonas
apropiadas en edades cronologicas en las que debe manifestarse el estado de madurez sexual. Por ello hoy
se acepta que las causas de las amenorreas primarias y secundarias son practicamente las mismas, y el
categorizar el problema en el primero o segundo grupos dependera tan solo del momento de actuacién del
agente etiologico o en que se establece el diagnéstico. En otras palabras que la clasificacion de la
amenorrea primaria o secundaria no siempre permite descartar grupos etioldgicos, que, en definitiva, es lo
mas importante en el momento del estudio y valoracion de la paciente.

En resumen, desde un punto de vista fisiopatologico y con fines de aplicacion clinica-préctica, las
amenorreas pueden clasificarse con relacion a su etiopatogenia y de mayor a menor frecuencia en los
siguientes grupos: sindrome de anovulacion cronica (de origen central o periférico) (mayor o igual al 90
% de los casos. Por todo ello, muchos autores prefieren el término “fisiopatologica™ o de anovulacién
cronica frente al “sintomatico “de amenorrea para englobar todas las disfunciones responsables de la
ausencia de menstruaciones regulares por fallo del eje hipotadlamo-hipofiso-ovarico, una vez excluidos los
raros casos de obstruccion mecanica del tracto genital, que impide la manifestacion final de un ciclo
ovérico normal '¥1*'6,



ANOVULACION CRONICA DE ORIGEN CENTRAL.

La anovulacion y amenorrea de origen central pueden deberse a trastornos del sistema nervioso central-
hipotalamo o a defectos del eje hipotalamo-hipofisiario.

Alteraciones del sistema nervioso central — hipotdlamo

Los estados emocionales influyen sobre la funcién menstrual y reproductiva en los humanos. Las
influencias psicoldgicas constituyen uno de los estimulos naturales mas potentes y prevalentes, con
capacidad de afectar la regulacion del sistema reproductor. El cerebro controla la secrecion endocrina e
integra las sefiales informativas de feedback de las hormonas procedentes de la periferia. El sistema
limbico constituye un elemento crucial de conexion entre los estimulos sensoriales y conductuales y el
sistema endocrino. El estado funcional del hipotalamo esta inseparablemente relacionado con el patron de
actividad neuronal en el circuito limbico. El estrés fisico, emocional y social activan el sistema nervioso
simpatico y estimulan la secrecion hipofisiaria de hormonas de estrés (prolactina, hormona del
crecimiento y ACTH). Junto a esto, el hipotdlamo secreta el factor liberador de la secrecion de
corticotropina, que estimula a su vez la secrecion de ACTH y de B-endorfina por la hipodfisis anterior y
reduce la produccién de gonadotropinas. Por lo tanto, la activacion cronica del factor liberador de
corticotropina debido a una situacion de estrés mantenida puede reducir la secrecion de FSH y LH.

La pseudociesis representa el clasico ejemplo de alteracion emocional de la funcion reproductiva. Las
mujeres con “embarazo fantasma “tienen una hipersecrecion de prolactina y de LH, y los niveles de estas
hormonas son lo suficientemente altos para mantener la funcion luteinica y dar lugar a la galactorrea. Los
niveles circulantes de estrdgeno y progesterona estan también elevados. Se postula que una reduccion del
tono dopaminérgico del eje hipotalamo-hipéfiso-ovarico es la responsable del incremento de la prolactina
y LH en este cuadro. Estas pacientes tienen respuestas dramaticas de la GnRH y un aumento de la
sensibilidad a la supresion dopaminérgica.

La anorexia nerviosa representa otro extraordinario trastorno reproductivo de tipo psicégeno que afecta
a chicas adolescentes. Entre las anomalias hipotaldmicas descritas en este sindrome se incluyen la
reduccion en la frecuencia y amplitud de los pulsos de LH, la hipersecrecion de cortisol, las anomalias de
la termorregulacion y la respuesta hipofisiaria anormal a la GnRH y a la hormona liberadora de
tirotropina. Parad6jicamente, la hipersecrecion de cortisol suprarrenal se asocia a la supresion de la
secrecion de androgenos suprarrenales.

A diferencia de la anorexia nerviosa, la amenorrea psicégena (amenorrea hipotalamica funcional) se
presenta habitualmente en mujeres adultas. Con frecuencia las mujeres afectadas son solteras, tiene
ocupaciones intelectuales, refieren acontecimientos vitales estresantes, a menudo consumen sedantes y/o
hipnéticos, controlan su peso y tiene antecedentes de trastornos menstruales previos. La causa
subyacente a la ausencia de funcion ciclica ovarica en estas mujeres es una disfuncion del generador
hipotalamico de pulsos de GnRH. La frecuencia y amplitud de los pulsos de GnRH estan reducidas y la
actividad ovirica cesa. El funcionamiento del eje hipotdlamo-hip6fiso-ovarico regresa a la situacion del
estado prepuberal. En esta situacion de hipogonadismo- hipogonadotropo la induccién de una regla por
deprivacion mediante gestagenos solos fracasa, y se requiere la combinacion secuencial de estrogeno —
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progesterona. La explicacion del proceso mediante una orientacion psicologica y cambios de estilo de
vida adecuados apoya el sustrato psicogénico de este trastorno.

La disfunciéon menstrual asociada al ejercicio intenso es cada vez mas frecuente debido al “culto a la
imagen corporal *, tan en boga en la sociedad occidental actual. El que la amenorrea se instaure depende
del tipo, duracién e intensidad del ejercicio, asi como también de la composicion corporal (relacion entre
grasa y masa muscular), y factores personales de estrés asociados. La mayoria de las mujeres con
amenorrea inducida por el ejercicio participan en deportes competitivos que obligan a una intensa
actividad fisica. La incidencia de amenorrea es mas elevada, por ejemplo, en corredoras de atletismo y
bailarinas de ballet que en nadadoras, y por ello se atribuye a la mayor proporcion de grasa corporal que
suelen tener estas ultimas en comparacion con aquéllas.

Alteraciones hipotdlamo — hipofisiarias.

El hipogonadismo hipogonadotropo asociado a la anosmia (sindrome de Kallmann o distrofia
olfatogenital) se da con mayor frecuencia en varones que en mujeres. Los niveles circulantes de LH y FSH
son muy bajos o indetectables. La pubertad esta retrasada y la exploracién fisica muestra tipicamente unas
proporciones eunucoides. Con frecuencia el sindrome se transmite de forma autosémica dominante, pero
puede presentarse esporadicamente. Anatomicamente se demuestra la agenesia del bulbo olfatorio. que
produce anosmia y un deficiente control neuronal de la liberacion de GnRH.

Los tumores hipofisiarios pueden detectarse en mujeres normales y la mayoria de las veces son
pequefios, hormonalmente inactivos y no causan disfunciéon hipofisiaria alguna. Los tumores que
requieren tratamiento son los tumores hormonalmente activos. Los adenomas productores de prolactina,
en general microadenomas son los que con mas frecuencia se asocian a amenorrea de origen tumoral
hipofisiario. Los tumores inertes que comprometen la funcion hipofisiaria suelen ser de gran tamafio y
producen sintomas y signos de tipo neurolégico (trastornos de vision, cefaleas) o endocrinoldgico
(hipopituitarismo. El craneofaringeoma, originado de los restos embrioldgicos de la bolsa de Rantke, es el
tumor mas frecuente de este tipo, pero se localiza por encima de la silla turca, produciendo aquellos
sintomas por extension. Los tumores inactivos que no alteran la funcion hipofisiaria habitualmente no
requieren tratamiento.

Otros procesos neoplasicos o infecciosos que producen un hipopituitarismo hipotalamico incluyen,
entre otros, el germinoma, el glioma, la enfermedad de Hand-Schuller- Christian, la tuberculosis y la
sarcoidosis. Ademas de las neoplasias primarias, procesos metastasicos en la hipofisis pueden ocasionar
también amenorrea. Ocasionalmente, el sindrome de la silla vacia se asocia también a un defecto de la
funcién hipotalamo-hipofisiaria, sin embargo, las mujeres con sindrome de la silla vacia habitualmente no
tiene alteraciones endocrinas. Por otra parte, el hipopituitarismo puede ser la consecuencia de un
traumatismo (accidental o quirurgico, un aneurisma o malformacién arteriovenosa, una lesion
granulomatosa o un tratamiento radiolégico, o presentarse tras el infarto de un tumor hipofisiario de gran
tamafio, o tras una hemorragia posparto (sindrome de Sheehan).



Fallo ovarico.

El fallo ovarico se presenta clinicamente de dos maneras: como una pubertad retardada o ausencia
de cambios puberales (disgenesia gonadal), o como una amenorrea secundaria (fallo ovarico prematuro
asociado a la menopausia precoz). Es el momento en que se presenta la pérdida de funcién gonadal, lo que
determina el que se denomine de una forma u otra.

La disgenesia gonadal debe sospecharse clinicamente cuando el desarrollo sexual secundario
(pubertad) no se ha iniciado a los 13 aflos.(Apéndice, esquema I). El fallo ovérico prematuro representa la
pérdida de la funciéon ovarica previamente establecida antes de los 35 afios de edad, debido a una
deplecion prematura de la dotacion folicular ovérica. Mas rara vez el fallo ovérico se debe a una falta de
respuesta de gonadotrofinas con dotacion folicular ovérica normal ( sindrome de ovario resistente ). En
todo caso, los niveles séricos de FSH estan elevados a més de 40 UI/I (hipogonadismo- hipogonadotropo).

Amenorreas de causa anatémica u obstructiva.

Pueden deberse a procesos congénitos o adquiridos. Los primeros se presentan como ausencia de la
menarquia, y los segundos, tipicamente en forma de amenorrea secundaria.

El himen imperforado, los tabiques vaginales y el sindrome de Rokitansky (Apéndice, esquema II)
son las tres causas congénitas de amenorrea por trastorno anatomico mas importantes a tener en cuenta.
Este tltimo sindrome constituye la segunda causa mas frecuente de amenorrea primaria, tras la disgenesia
gonadal. La ausencia de menarquia a los 16 afios o a la existencia de dolor abdominal ciclico por la
criptomenorrea debe sospechar la presencia de alguno de estos problemas.

Las amenorreas secundarias por alteraciones del tracto genital suelen ser debidas a cirugia previa sobre
el cuello uterino, que crea estenosis cervicales, o especialmente legrados repetidos y/o demasiado
vigorosos, sobre todo puerperales o tras el aborto, que dan lugar a sinequias uterinas (sindrome de
Asherman).

También existen amenorreas secundarias a tuberculosis endometrial, cuando se produce la destruccion
de la basal del endometrio o la infeccion fimica provocando amenorrea secundaria irreversible.
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ANORMALIDADES EN EL APARATO REPRODUCTOR FEMENINO.

Las causas de este tipo de anormalidades incluyen un gran niimero de factores como los genéticos,
teratogenos, infecciosos y otros. Debido a la dificultad para diagnosticarlas, su incidencia estd poco
establecida y en muchos casos puede ser asintomética y no ser diagnosticada; a continuacion se expondran
las anormalidades de los genitales externos e internos '.

ANORMALIDADES DE LOS GENITALES EXTERNOS.

Los genitales externos se desarrollan, como se explico anteriormente, del tubérculo genital de los
pliegues urogenitales y del seno urogenital.

Las alteraciones en la diferenciacion producen genitales ambiguos y se clasifican sobre la base de cual
gbénada se presenta: a. S6lo ovarios; b, s6lo testiculos; c.ovarios y testiculos; d. testiculos y estrias
gonadales (disgenesia gonadal mixta) y e. S6lo estrias gonadales (disgenesia gonadal pura); la incidencia
de genitales ambiguos es de aproximadamente una en cada 30,000 recién nacidos.

PSEUDOHERMAFRODITISMO FEMENINO.

La virilizacion de un feto femenino se presenta en el 60-70 % de los casos de genitales ambiguos; el
cariotipo es de 46, XX y tener ovarios normales es consecuencia generalmente de la hiperplasia
suprarrenal congénita que provoca una estimulacion androgénica en el feto; la mas comin es la
deficiencia de la 21 — hidroxilasa; le sigue la deficiencia de la 11- beta-hidroxilasa, tumores maternos
productores de andrégenos.

El diagnodstico incorrecto o el retardo en el tratamiento, produce virilizacion y maduraciéon osea
temprana; El tratamiento correcto incluye reemplazo hormonal y correccion quirirgica de los genitales
externos con vaginoplastia.

ANORMALIDADES ANDROGENICAS.

La produccion anormal de andrégenos o la falta de respuesta de los 6rganos blanco, puede ocasionar
fenotipos de hembras con apariencia normal; todos los casos tienen 46.XY y falta de estructuras
miillerianas, los tejidos no responden a la testosterona por lo que presentan fusién labio-escrotal y
desarrollo parcial de estructuras wolfianas; el ejemplo clasico es el testiculo feminizante, el cual es un
desorden ligado al cromosoma X y se presenta uno en 60,000 hombres nacidos vivos; estos individuos
crecen como mujeres y presentan amenorrea primaria, debido al potencial de malignizacion, las gonadas
son retiradas y requieren de estrégeno externo suplementario.
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En los casos de resistencia androgénica parcial se pueden presentar genitales externos ambiguos al
nacimiento y una virilizacién en la pubertad, por lo que la evaluacion clinica debera hacerse
tempranamente para ofrecer un rol de género que vaya de acuerdo al desarrollo del sexo social que se vaya
a establecer.

ANORMALIDADES GONADALES.

El hermafroditismo verdadero se presenta en el 10% de los casos de genitales ambiguos y se define
como la presencia de ovarios y testiculos 0 una combinacion llamada ovotestis; el sexo asignado depende
de la apariencia de los genitales externos y el potencial para una funcion sexual normal.

El cariotipo puede ser 46, XX y menos frecuentemente 46, XY 0 46, XY/46, XX.

HIPERTROFIA DE LABIOS MENORES.

Esta entidad corresponde a la elongacién de los labios menores mas alla de los bordes de los labios
mayores o mas de 5 cm. de largo y el tratamiento quirurgico se debera llevar a cabo sélo si existe
sintomatologia como dolor o irritacion frecuente, en la mayoria de los casos asintomaticos.

ANORMALIDADES DE LA VAGINA.

La vagina se desarrolla de la penetracion de los tubérculos miillerianos en el seno urogenital; este
proceso termina alrededor de la semana vigésima primera de vida '~

AUSENCIA CONGENITA DE VAGINA.

Esta alteracion se presenta en una de cada 4,000 a 20,000 nacimientos femeninos y es causa frecuente
de amenorrea primaria. (Apéndice, esquema III). El sindrome de Mayer — Rokitansky - Kuster -Hauster
b presenta agenesia vaginal asociada a la ausencia de utero o utero pequefio rudimentario receptivo a la
estimulacion ovarica, provocando secundariamente hematometra contra hematocolpos y hematosalpinx; la
funcion ovarica es normal, el cariotipo 46, XX, y presenta anormalidades urinarias que van del 12% al 40

% para anormalidades esqueléticas.

El tratamiento puede ser quirurgico o no quirtirgico; el mas frecuente es la técnica de McIndoe, en la
que se crea una neovagina en el espacio entre vejiga y recto; se ha desarrollado un sin numero de
modificaciones y sus resultados son muy favorables; se debe practicar cerca del inicio de relaciones
sexuales para un mejor resultado.



Existen otros métodos quirurgicos que utilizan colgajos, entre los cuales se encuentran los colgajos
miocutdneos, donde se reconoce el principio de dependencia cutdnea del musculo subyacente como una
unidad integral muisculo-piel, que es mantenida en su totalidad por un solo pediculo neurovascular el cual
sobrevive a cualquier procedimiento posterior porque el suplemento sanguineo es esencialmente
inalterado.

Este tipo de colgajos no son utilizados habitualmente para el tratamiento de la agenesia titero-vaginal,
aunque si han sido descritos para este fin, debido a que son muy voluminosos, dentro de este grupo se
incluye el colgajo miocutaneo de Gracilis descrito por McCraw en 1976.

Otro tipo de colgajos son los fasciocutaneos, entre los que podemos mencionar el de Malaga y el de
Singapure. el primero de ellos de tipo bulbo-perineal de disposicion vertical basado en las ramas
terminales del pediculo neurovascular perineal superficial, tiene como ventaja ser una técnica de facil
realizacion con mejor vascularizacion localizada con puntos de referencia siguiendo el eje mayor de los
colgajos permitiendo mayor seguridad y fiabilidad, no hay necesidad del uso continuo de dilatadores post
operatorios aunque como desventaja se sefiala la presencia de pelo intravaginal lo que se puede mejorar
mediante depilacién previa a la intervencién; en el de Singapure el colgajo es muslo pudendo
neurovascular y basado en la arteria labial posterior realizdndose por fuera del margen lateral de los
labios mayores por lo que su vascularizacion no presenta un patrén cutdneo axial al no incluir las arterias
labiales externas.

En la técnica no quirurgica o de dilatacion gradual se requiere de 6 a 12 meses y se necesita de una
paciente con grandes deseos de colaboracion para su €xito, en la funcion copulativa.

En los casos de agenesia vaginal con utero funcional, se presentara hematometra con toda su
sintomatologia y sera necesaria la creaciéon de una neovagina para el drenaje de la menstruacion, y en
ocasiones terminara en HTA por hematometra de repeticion.

TABIQUES VAGINALES.

Cuando la fusion de los conductos Miillerianos es incompleta en forma longitudinal, se producen
vagina dobles, que pueden ser fenestradas y ser compatibles con la presencia de embarazo. En algunos
casos pude presentarse retencion menstrual y/o dispareunia, que requerird de tratamiento quirtirgico
escisional. Cuando el desorden es de tipo transverso, se producen septos transversos y/o himen
imperforado (Apéndice, esquema IV), produciendo amenorrea primaria, hematocolpos hasta hematometra.
Pueden presentarse tabiques vaginales de tipo longitudinal (Apéndice, esquema V). En el caso de himen
imperforado tinicamente, generalmente no presentan otro tipo de anormalidades y su tratamiento sera la
himenoplastia simple.



ANORMALIDADES DEL TRACTO GENITAL SUPERIOR.

Debido al desarrollo intimo entre el conducto mesonéfrico y los de Miiller, las alteraciones genitales de
asocian a malformaciones urinarias; las anomalias miillerianas simétricas se asocian a sistemas urinarios
normales: en cambio las alteraciones de tipo asimétrico estan asociadas a agenesia renal ipsilateral del
problema miilleriano.

La incidencia de estas alteraciones va de 1 a 10 hasta 1 en 1,500 mujeres y depende del centro médico
en el que se estén estudiando. siendo més frecuente en el grupo de pacientes con infertilidad.

CLASIFICACION.

En la actualidad la clasificacion de la American Fertility Society es la mas usada y la divide en siete
clases basadas en le grado de desarrollo de las estructuras miillerianas ''*:

Clase 1: Hipoplasia o agenesias segmentarias: la agenesia puede incluir vagina, cervix, Utero, trompas y
anexos (Mayer-Rokitansky-Kuster —-Hauser),

Clase 2: Utero unicorne: Asociado con un cuerno uterino rudimentario, que puede o no estar comunicado
y puede contener endometrio; el rifion y el uréter ipsolateral generalmente estan ausentes.

Clase 3: Utero didelfo: se puede asociar o no a duplicaciones de la vagina; cervix y utero completo o
parcial.

Clase 4: Utero bicorne: completo o incompleto.
Clase 5: Utero septado: El ttero parece un solo cuerpo pero puede tener un septum parcial o completo.
Clase 6: Utero arcuato; el ttero presenta un septo pequefio en el fondo.

Clase 7: Anormalidades asociadas con el uso de dietiletilbiestrol (Fig. 6).
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La sintomatologia puede ser dolor o masa pélvica, generalmente en la menarca, pero pueden ser
asintomaticas y ser descubiertas durante el estudio de la pareja infértil.

Las anomalias obstructivas presentan dolor crénico o ciclico y acompaiiarse de masa pélvica
(hematometra, hematocolpos) existiendo una mayor asociaciéon con endometriosis.Las anomalias no
obstructivas generalmente son asintomadticas y son encontradas cuando se estudian por abortos de

repeticion o infertilidad '°.

A) La historia clinica debe incluir :
1) Pubertad e historia menstrual.
2) Anomalias del crecimiento y desarrollo.
3) Dieta, ejercicios y cambios de peso.

4) Farmacos(psicoticos,anticonceptivos hormonales.antihipertensivos,narcéticos)

5) Enfermedades sistémicas incluyendo hipotiroidismo, insufiencia adrenal, exceso de
hormona del crecimiento (GH).
6) Cirugias previas.

7) Problemas ginecoldgicos

infecciones)

8) Galactorrea, hirsutismo.
9) Antecedentes familiares de anomalias genéticas.

u obstétricos previos (hemorragias,dilatacion 'y

legrado,



B) En la exploracion fisica se debe valorar:

1) Altura y peso (una altura de menos de 152 cm. sugiere la existencia de una disgenesia
gonadal)

2) Signos de enfermedad tiroidea (exolftalmos, aumento de la glandula tiroidea, mas habitual
que en los hipotiroidismos, cara abotargada, engrosamiento de labios o lengua, intolerancia
al frio o al calor).

3) Caracteres sexuales secundarios:

Telarquia: desarrollo de las mamas.Ocurre de media a los 10.8 afios de edad e indica
exposicion a estrogenos.
Adrenarquia: se identifica por el desarrollo del vello pubico y axilar.Ocurre como media a los 11 afios de
edad e indica produccion ovarica y adrenal de androgenos asi como respuesta de los 6rganos diana a éstos.

4) Reduccion del tamaiio de los senos o sequedad vaginal.Lo cual indicaria una reduccion de la
exposicion estrogenos (o un aumento de la exposicion a androgenos).
5) Presencia de cérvix :confirma la existencia de utero

Para saber si la anomalia requiere o no tratamiento quirurgico, es necesario realizar un detallado
diagnostico, valiéndose de varios métodos que nos ayuden a clasificarlo y proponer la via o vias por la
cual debe ser corregido.

Tradicionalmente la histerosalpingografia (HSG) es el método mas usado, pero tiene sus limitaciones,
sobre todo en las anomalias no comunicantes, y ademas es un método invasor. La laparoscopia igualmente
nos permite ver sélo una parte del problema y generalmente se asocia a otros métodos diagndsticos como
HSG, histeroscopia y ultrasonido.

En la actualidad la resonancia magnética (RN) nos da los mejores resultados diagnésticos muy por
arriba de la ultrasonografia transvaginal o de la HSG y laparoscopia, ademas de que al mismo tiempo se
estudia el aparato urinario; su inconveniente seria el alto costo y la disponibilidad del equipo o

TRATAMIENTO.

El tratamiento quirtrgico generalmente esta reservado para las pacientes sintomaticas e infértiles y
dependiendo del diagnostico se practicara laparoscopia o laparotomia en caso de un cuerno rudimentario o
en un Utero bicorne, existiendo diversas técnicas de reparacion.En los casos de septos intercomunicados,
el uso del histeroscopio quirtrgico es el método de la eleccion, usando diversos métodos como léser,
tijeras, resectoscopio, bisturi arménico, etc. El éxito depende en gran medida del diagndstico correcto y
los métodos quirtirgicos con que contemos.

Aunque la causa mas frecuente de amenorrea primaria es el fracaso gonadal, la anorexia nerviosa es.en
general, la causa mas frecuente de amenorrea en adolescentes.La agenesia ttero vaginal es la segunda
causa en frecuencia de amenorrea primaria.De las mujeres con amenorrea secundaria no gestantes, entre
el 49% y el 62% tiene alteraciones hipotalamicas, entre las cuales se encuentra el ovario poliquistico.el 7 y
el 16% sufren alteraciones hipofisiarias, el 10% sufren alteraciones ovaricas y el 7% tienen sindrome de
Asherman



PROBLEMA.

El problema por investigar es:

La amenorrea por alteraciones congénitas es un problema que se presenta en la adolescencia o al inicio
de las relaciones sexuales y predispone en algunos casos a la mutilacion innecesaria del aparato genital
femenino.



HIPOTESIS.

El diagndstico oportuno de la amenorrea congénita por trastornos del seno urogenital y de los
conductos de Miiller, permite en algunos casos el reestablecimiento de la funcion copulativa y en otros
casos la aplicacion de procedimientos de reproduccion asistida por la presencia de ovarios funcionantes.
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OBJETIVO GENERAL.

Identificar la incidencia de amenorrea por alteraciones congénitas del aparato genital femenino en el
Servicio de Endoscopia Ginecolédgica del Hospital Juarez de México.

OBJETIVO SECUNDARIO.

Resaltar la importancia de contar con equipo multidisciplinario integrado por el ginecologo, cirujano
plastico y psicologo para optimizar el tratamiento de nuestras pacientes.
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DISENO DEL ESTUDIO.

Retrospectivo.
Transversal.
No experimental.
Clinico.

VARIABLES .

CUANTITATIVAS.
Edad.

CUALITATIVAS:

Datos clinicos y de exploracion fisica.
(Historia clinica completa, presencia de amenorrea, dolor pélvico,
peso, talla, IMC)

Examenes de laboratorio y gabinete.
(Biometria hematica, quimica sanguinea, tiempos de coagulacion, grupo sanguineo,
VDRL, cariotipo, perfil hormonal, urografia, ultrasonido pélvico).

Procedimientos quirurgicos empleados.
(Laparotomia — drenaje de hematometra, laparoscopia,
creacion de neovagina — colgajo miocutaneo de Gracilis, colgajo muslo pudendo fasciocutaneo,
reseccion de tabique vaginal, histerectomia total abdominal).

TAMANO DE LA MUESTRA.

Todas las pacientes con diagnodstico de amenorrea primaria detectadas en el servicio de Endoscopia
Ginecoldgica del Hospital Judrez de México.
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CRITERIOS DE INCLUSION.

Pacientes con amenorrea primaria por alteraciones congénitas del seno urogenital y de los conductos de
Miiller.

Revision de casos del Hospital Juarez de México de 1998 al 2002.

CRITERIOS DE EXCLUSION.

Pacientes con amenorrea secundaria, debido a alteraciones hipotalamicas, hipofisiarias y ovaricas.



MATERIAL Y METODOS.

Se revisaron los protocolos de las pacientes estudiadas en el servicio de Endoscopia Ginecologica del
Hospital Juarez de México de 1998 al 2002, de un total de 220 expedientes, se encontraron nueve casos de
amenorrea secundaria por alteraciones congénitas del aparato genital femenino.

Como datos de interés se investigaron edad, alteraciones menstruales, sintomas principales que
incluyen amenorrea o dolor pélvico siendo este el motivo de consulta de las pacientes, encontrando nueve
casos de anomalias ,las cuales fueron estudiadas mediante historia clinica completa, analisis basicos y
especiales, que incluyen cariotipo, perfil hormonal, urografia , ultrasonido pélvico (Tabla 1).

Los casos que consultaron por dolor pélvico consecutivo a hematometra y a hematocolpos, fueron
intervenidas como tiempo primario por laparotomia y drenaje de colecciones hematicas y en dos de ellas
se efectud simultaneamente la cirugia plastica para la creacion de la vagina, con intento de drenaje por
esta via, colocando una sonda de foley intrauterina con globo nimero 16 y extrayendo el resto de la sonda
por la neovagina para facilitar el drenaje de la sangre.

Otro grupo de pacientes, fue sometida a la creacion de vagina como tiempo primario, empleando en
una fase inicial la técnica de Gracilis en tres de ellas, y en otras tres pacientes se empleo la técnica de
colgajo fasciocutaneo.

La técnica de Gracilis consiste en realizar una incision transversal a nivel del introito con diseccion
digital del espacio recto vesical; se trazan los colgajos en la parte media del muslo de 30 x 10 cm.
efectuandose una incision por debajo de la linea sefialada, se ejerce traccion del extremo distal y se levanta
en sentido proximal liberando sus relaciones superficiales y profundas, se procede a realizar la
tunelizacion por debajo de los labios mayores y se fija a la zona receptora cuidando que esta sea
suficientemente amplia para evitar la compresion del pediculo y su necrosis, se concluye colocando los
drenajes, cerrando la zona donadora y se dejando gasas impregnadas con solucion antiséptica en la
neovagina.

Para la realizacion de el colgajo muslo pudendo fasciocutaneo se realiza una incision transversal en el
introito vaginal en la mitad inferior con diseccion digital del espacio que se forma entre la vejiga y el
recto, se trazan los colgajos rectangulares de 15 x 4 cm teniendo como limites superior la linea
suprapubica, inferior la parte posterior final del introito,medial el labio mayor y como limite lateral una
linea paralela al limite medial a 4 cm de este. La diseccion del colgajo se realiza de lateral a medial, una
vez disecados los colgajos son transpuestos a la cavidad disecada y se pasan a través de un tinel disecado
en la base de los labios mayores y se procede a su afrontamiento.

En una de estas pacientes se intenté el drenaje de la coleccion hematica haciendo simultaneamente
laparotomia con un segundo equipo quirtrgico. El resto de ellas la unica intervencion realizada fue la
neovagina mediante el colgajo fasciocutaneo. Los controles postoperatorios se efectuaron después de 30
dias y peridédicamente cada 3 meses para verificar el grado de cicatrizacién y funcionalidad de la
neovagina creada.
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En una de las pacientes de 30 afios de edad con vida sexual activa pero sin drenaje adecuado, por
estenosis, se efectud histerectomia simple sin salpingoforectomia bilateral.

En otra paciente existi6 la duda por hallazgo radiolégico de la presencia de vejiga doble, razon por la
que se efectiio cistoscopia por el servicio de urologia, llegandose a la conclusion de que se trata de una
uretra en Y con doble salida hacia los genitales que le permite el drenaje menstrual al parecer por
comunicacion utero vesical.
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RESULTADOS.

De un total de 220 expedientes de protocolos de problemas reproductivos en el Servicio de Endoscopia
Ginecolégica en el Hospital Juarez de México, se detectaron nueve casos de alteraciones del seno
urogenital compatibles con agenesia vaginal de los cuales tres tenian tutero funcionante. Se estudiaron un
total de nueve pacientes con rango de edad 14 a 34 afios, con una media de 21.2.

La agenesia vaginal se presenta en 1 por cada 4000 a 1 por cada 10000 nacimientos femeninos. La
principal causa de agenesia vaginal es el sindrome de Mayer- Rokitansky — Kiister — Hauser, su frecuencia
en relacion con las amenorreas primarias varia segin los autores entre el 9% al 25%.

De las 9 pacientes en estudio, 5 de ellas ameritaron laparotomia para vaciamiento de coleccion
hematica en salpinges y ttero, una de ellas amerit6 solamente vaciamiento de hematometra e induccion
farmacologica de amenorrea con analogos de la GnRH, encontrandose actualmente en espera de
programacion quirurgica. En tres mas se efectuo técnica de Gracilis como tiempo primario, en tres
restantes se empleo la técnica de colgajo fasciopudendo.

En una paciente se llevo a cabo laparotomia y plastia vaginal con dos equipos quirtrgicos simultaneos,
tratando de tunelizar el cervix hacia la vagina sin haber conseguido un drenaje adecuado, por lo que se
efectué como tiempo definitivo y para evitar la aparicion de un nuevo hematometra, histerectomia sin
SOB (salpingo oforectomia bilateral).

Una paciente mas de 17 afios de edad, amerit6 dos plastias vaginales, la primera de ellas con el método
de Gracillis y en la segunda también intervinieron dos equipos quirtirgicos, haciendo una neovagina con
colgajo de la cara posterior de muslo y mantenedor de espacio con paquete de gasas en un condon que se
dej6 durante siete dias apreciando que uno de los colgajos esfacelo al décimo dia , en esta paciente se
penso en realizar histerectomia total abdominal por hematometra de repeticion, pero como la paciente solo
contaba con 17 afios no se consiguid autorizacion por parte de los padres, encontrandose actualmente en
programacion para realizacion de este procedimiento quirirgico; el procedimiento ya fue llevado a cabo
reportando el estudio anatomopatologico adenomiosis severa.

De las pacientes intervenidas mediante colgajo fasciopudendo en una de ellas se aprecio que la vagina
quedo redundante ya que el colgajo empleado en el lado derecho fue de una superficie mayor a la
recomendada por la técnica original (Tabla 2).
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La importancia de la amenoirea primaria por alteraciones del seno urogenital y de los conductos de
Miiller es separar aqueilas pacientes en las que existen ovarios y utero receptivo a estimulo ovarico, que
son ¢! grupo de mujeres que pueden tener la necesidad de ser intervenidas quirurgicamente para resolver
la criptomenotrea provocada por el bloqueo mecénico del tabique o agenesia vaginal, y deberéan ser
enfocadas como pacientes con urgencia provocada por el bloqueo mecanico que ocasiona el dolor como
uno de los sintomas principales.

De los casos que podriamos considerar como puros, el sindrome de Rokitansky — Kiister — Hauser se
caracteriza por agenesia vaginal, cuernos uterinos normales, asi como cariotipo y desarrollo fenotipico
sexual adecuado, y es la causa mas frecuente de las alteraciones genitourinarias y 6seas.

Es muy importante el tratamiento psicoldgico en pacientes con alteraciones Miillerianas, ya que
frecuentemente este tipo de pacientes desarroilan ansiedad extrema y distorsion de su imagen femenina
ante los demas, siendo de vital importancia el apoyo familiar con lo que se lograra una mejor decision
sobre los procedimientos quirtirgicos que deban ser empleados para la correccién del problema.

Este tipo de pacientes puede considerar la posibilidad de madres subrogadas para lograr la fertilidad, ya
que se considera como paciente candidata a aquellas cuyo funcionamiento es normal, pero carecen de
utero o que por razones médicas como la presencia de Diabetes Mellitus o Hipertension Arterial Sistémica
se pueda poner en peligro su vida con la posibilidad de una gestacion e,

En Estados Unidos de Norteamérica, existen en algunos estados de la Florida, la posibilidad de contar
» 5 ey " . = 7
con una madre subrogada, sometiendo el caso a un Comité de ética el cual decide si es posibie o no e

En México, atin no contamos con una legislacion que nos permita este tipo de procedimientos por lo que
seria importante en un futuro no lejano , contar con la posibilidad de realizar este tipo de procedimientos
€N NUestro pals.



CONCLUSIONES.

- La amenorrea durante los afios reproductivos no es un problema frecuente, se estima que la
prevalencia en la poblacion femenina en general durante los afios reproductivos es de 1.8 % al 3 %.

- La agenesia vaginal es una condicion que ocurre, pero en un rango de 1 por cada 4000 a 1 por cada
10000 nacimientos femeninos. La causa mas comin de la agenesia vaginal es la ausencia congénita
de tutero y vagina, la cual es conocida como Sindrome de Mayer.Rokitnasky-Kuster-Hauser.

- De las nueve pacientes con alteraciones del seno urogenital, detectadas en al Hospital Juarez de
México en el servicio de Endoscopia Ginecolégica, cinco de ellas corresponden a el sindrome de
Mayer- Rokitansky- Kuster —Hauser.

- La agenesia Miilleriana es la segunda causa etioldgica méas comin de amenorrea primaria después
de la agenesia gonadal.

- Laimportancia de la amenorrea primaria por alteraciones del seno urogenital y de
los conductos de Miiller es identificar a aquellas pacientes en las que existen ovarios y utero
funcionantes, con la posibilidad de provocar sangrados menstruales que predisponen a cirugia
radical.

- La histerectomia total abdominal sin salpingooforectomia bilateral o la amenorrea ginecologica con
agonistas de la hormona liberadora de gonadotropinas (GnRH.) deben considerarse, como
terapéutica temporal y costosa cuando no se acepte la histerectomia como tiempo radical

- Este tipo de pacientes representa todo un reto para el especialista, y el éxito
terapéutico reside en el manejo multidisciplinario, ( ginec6logo, cirujano plastico y
psicdlogo ), siendo de vital importancia el apoyo psicoldgico para lograr lo mas
rapido posible la integracién de nuestras pacientes a la sociedad y a la vida
productiva.

- Este trabajo precisa las indicaciones como tiempo primario en la correccién de la agenesia vaginal
valorando de forma especial los casos de utero y ovarios funcionantes con la posibilidad de
terminar en histerectomia como correccion del tiempo definitivo

- El conocer la forma de presentacion clinica de la amenorrea por alteraciones congénitas del aparato
genital, permitira clasificar de forma adecuada a nuestras pacientes indicando el tratamiento médico
y /o quirdrgico adecuado evitando asi mutilaciones innecesarias .
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Esquema I. Disgenesia Gonadal Pura Esquema II. Sindrome de Rokitansky
Atipico

Esquema III Ausencia Vaginal Congénita

N

Esquema [V Tabique Vaginal Transversal Esquema V Tabique Vaginal Longitudinal

s
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