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RESUMEN

Caracteristicas clinicas de las niflas con malformaciones Millerianas
atendidas en un hospital pediatrico de tercer nivel.

Antecedentes. Las malformaciones Millerianas forman un grupo de anomalias
congeénitas las cuales son producto de una deteccion en el desarrollo embrioldgico,
principalmente con formacion anormal o fusion incompleta del conducto
paramesonéfrico, lo cual puede condicionar agenesia o disgenesia uterina,
anomalias cérvico-vaginales y malformaciones uterinas; pueden estar asociadas con
malformaciones renales y éseas hasta en el 30% de los casos™?.

Objetivo. Describir las caracteristicas clinicas y de imagen de las pacientes con
alteraciones miuillerianas y las malformaciones asociadas.

Pacientes y métodos.: El estudio se realiz6 en la Clinica de Ginecologia Pediatrica
del Hospital de Pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI. Se incluyeron
pacientes femeninos menores de 16 afios 11 meses,

Se analiz6 cada caso de acuerdo a las malformaciones y se clasifico a cada una de
acuerdo con la clasificacion VCUAM (Vagina, Cérvix, Utero, Anexos Yy
Malformaciones asociadas).

Resultados: Se analizaron 18 casos de pacientes con malformaciones miillerianas,
14 fueron adolescentes, la mediana de edad fue de 13 afios, todas con desarrollo
puberal adecuado. Los sintomas mas frecuentes fueron dolor pélvico, dismenorrea y
alteraciones del ciclo menstrual. Siete paciente presentaban antecedentes de
malformacion ano-rectal alta, tres con cardiopatia congénita, en el 72% de la
pacientes se identificaron alteraciones renales, principalmente agenesia renal. En
15 pacientes se identific6 malformacion uterina 7 con utero bicorne y 3 con
rudimento funcional), en 10 algun tipo de alteracion vaginal. Ninguna paciente
presento alteracion a nivel ovarico, mientras que siete presentaban alteracion en
CErvix.

Conclusiones:

v La dismenorrea junto con las alteraciones menstruales y dolor pélvico fueron
las manifestaciones clinicas mas frecuentes en las pacientes pediatricas con
malformaciones mullerianas.

v' De acuerdo a la clasificacion VCUAM el utero bicorne y rudimento uterino
funcional fueron las malformaciones miullerianas méas frecuentes
acompafadas de malformacion ano-rectal y agenesia renal unilateral.

v’ La evolucién clinica de las pacientes sintomaticas fue hacia la mejoria una
vez resuelto las malformaciones obstructivas, solo el 5.5% continua con
dismenorrea leve.



ANTECEDENTES

Las malformaciones miullerianas forman un grupo de anomalias congénitas que son
producto de la detencion en el desarrollo embrioldgico, principalmente con formacion
anormal o fusion incompleta del conducto paramesonefrico, lo cual puede
condicionar agenesia 0 disgenesia uterina, anomalias cérvico-vaginales y
malformaciones uterinas. En estas pacientes también pueden estar presentes

malformaciones renales u dseas, hasta en el 30% de los casos." ?

No es clara la frecuencia de malformaciones millerianas, pero hay publicaciones
donde se indican frecuencias que varian de 0 a 5% en la poblacion femenina
general, pero en pacientes con infertilidad la frecuencia se ha informado del 3.5% al
6.5%.2 En general, la deteccién de este tipo de malformaciones se realiza en
mujeres adultas, cuando son estudiadas por infertilidad, sangrado uterino anormal,
parto prematuro, o bien, como hallazgos incidentales.” La agenesia Utero vaginal
conocida también como sindrome de Rokitansky-Kuster-Hauser es la alteracién mas
grave de este grupo de malformaciones, para la cual se estima una incidencia de 1
en 5,000 recién nacidas, la cual constituye la segunda causa de amenorrea primaria,

después de las disgenesias gonadales. *
Embriologia

Desde el punto de vista embrioldgico, el aparato reproductor femenino (incluyendo
genitales externos, gonadas y conductos Millerianos) se origina de diferentes
primordios, en asociacion estrecha con el sistema urinario e intestinal. Los
conductos mdllerianos derivan del paramesonefro, el cual es estimulado para su
desarrollo al inhibir el desarrollo de los conductos de Wolff (mesonefro), pero la parte
craneal de los conductos Wolff persiste para forma el ovario. Los conductos
Millerianos completan el desarrollo de las trompas de Falopio, el cuerpo uterino y

cérvix, asi como una porcién de la vagina. >°

Aproximadamente al dia 37 después de la fertilizacion, los conductos Miillerianos
aparecen como invaginaciones del epitelio celomico. El origen de estas
invaginaciones permanece abierto y forman las fimbrias. Cada conducto Milleriano
forma un monticulo que se elonga formando el lumen de las trompas de Falopio,

estos siguen crecimiento en forma paralela, tanto en direccién caudal como medial,



hasta fusionarse con el septum del seno urogenital, el cual gradualmente
desaparece dando lugar al canal Gtero vaginal; en caso de alguna alteracién en la
reabsorcion de este tabique, entonces se produce Utero septado. Con respecto a la
parte caudal de los conductos Miillerianos, al fusionarse dan origen al Gtero y parte
de la vagina; si ocurre algun problema, da lugar utero arcuato o bicorne, mientras

que si se fusiona, Utero didelfo.> ®

La vagina se forma a partir del extremo distal del canal utero vaginal (1/3 superior
conductos mullerianos y 2/3 seno urogenital), como un corddn vaginal que se alarga
hasta fusionarse con las prominencias sino-vaginales dando lugar a su formacion;
posteriormente se canaliza y se epiteliza, con células derivadas del endodermo del
seno urogenital, probablemente bajo estimulo estrogénico. Alrededor de la semana
20, toma forma como resultado de condensacion de células del estroma alrededor
de la fusién de los conductos millerianos. El himen tiene origen embriol6gico en el
septum entre el bulbo sino-vaginal sobre el seno urogenital, por lo que no es

derivado de los conductos Miillerianos. % >®

El metanefros, en la quinta semana de la gestacion, se convertira en el rifion
definitivo. Los conductos excretores del aparato genitourinario desembocan al inicio
en una cavidad comun —la cloaca— que dara origen al seno urogenital en su parte

anterior y al conducto incorrecta en su parte posterior.?°
Etiologia

Se conoce muy poco sobre las causas de las malformaciones miillerianas.
Habitualmente, en alrededor del 90%, las pacientes tienen un cariotipo normal
(46XX). Por lo que en términos generales, la mayoria de estas malformaciones son
esporadicas, atribuidas principalmente a causas poligénicas y multifactoriales. Sin
embargo, se han realizado algunos estudios donde se ha observado la presencia de
mutaciones de los genes activadores de la hormona anti-mulleriana (HAM) o de sus
receptores (mutaciéon de WNT4, WTN7A), con lo cual se considera que también

puede haber implicaciones hereditarias para su presentacion. *®



Clasificacion de las malformaciones millerianas

De acuerdo a la American Fertility Society, la clasificacion mas reciente es del afio
2005 (Cuadro 1) donde se presenta como una nueva alternativa sefialando la
asociacion con otras malformaciones extra genitales, considerando que estas
alteraciones estan intimamente relacionadas en la etapa embrionaria, asi las
alteraciones se dividen por el sitio de localizacién anatémica del defecto, por lo que
se conoce como VCUAM: vagina (V), cuello uterino (C), utero (U), anexos (A); asi
como las malformaciones asociadas (M), donde se incluyen alteraciones renales,

cardiacas, 6seas, neuroldgicos, y otras. >

Cuadro 1. Clasificacion VCUAM (Vagina, Cérvix, Utero, Anexos y Malformaciones
asociadas) para pacientes con malformaciones Miillerianas.?

VAGINA (V) CERVIX (©)

0 Normal 0 Normal

la Atresia parcial del himen 1 Duplicacion de cérvix

1b Atresia himen completo 2a Atresia unilateral / aplasia

2a Vagina septada incompleta <50% 2b Atresia bilateral / aplasia

2b Vagina septada completo + Otros

3 Estenosis del introito # Desconocido

4 Hipoplasia

5a Atresia unilateral

5b Atresia completa

S1 Seno urogenital (confluencia profunda)

S2 Seno urogenital (confluencia media)

S3 Seno urogenital (confluencia alta)

C Cloaca

+ Otros

# Desconocido

UTERO (V) ANEXOS (A)

0 Normal 0 Normal

la Arcuato la Malformacion unilateral de trompas,
ovarios normales

1b Septada <50% de la cavidad uterina 1b Malformacion bilateral de trompas,
ovarios normales

lc Septada >50% de la cavidad uterina 2a Hipoplasia unilateral / dafio gonadal
(incluyendo malformaciones de trompas)

2 Bicorne 2b Hipoplasia bilateral / dafio gonadal
(incluyendo malformaciones de trompas)

3 Utero hipoplasico 3a Aplasia unilateral

da Unilateralmente rudimentario o aplasico | 3b Aplasia bilateral

4b Bilateral rudimentaria o aplasico + Otros

+ Otros # Desconocido

# Desconocido




MALFORMACIONES ASOCIADAS (M)

Ninguno
Renal
Esquelético
Cardiacos
Neurolégicas
Otros
Desconocido

F+Z0O00WXHO

Presentacion clinica

Las manifestaciones clinicas de las pacientes que tienen malformaciones
mullerianas pueden variar de acuerdo con las alteraciones anatomicas que se
presenten. Por ejemplo, en los casos con alteraciones en el cuello uterino o en el
Gtero, durante la adolescencia puede haber hipomenorrea, dolor abdominal,
dismenorrea, hematometra, hematosalpinx o endometriosis, derivadas de la
obstruccién a la salida de la menstruacién; mientras que en la etapa del adulto, estas

malformaciones pueden ocasionar problemas de fertilidad. % °

En un estudio realizado por Strawberidge sobre manejo laparoscopico en 15
pacientes entre 13 y 41 afios con malformaciones miullerianas obstructivas, se
reporto que 12 (80%) presentaban dolor abdominal y/o dismenorrea, dos mas se
identificaron durante el control del embarazo, y una curs6 con infertilidad porque
tenia solamente cuerno uterino. El tiempo transcurrido entre la aparicion de los
sintomas y el diagnostico fue desde tres meses hasta 18 afios. La con-existencia
con malformaciones extra-genitales se presentd en ocho pacientes (44%), tres con
malformacion ano-rectal, cinco con extrofia de cloaca; mientras que 10 pacientes

(66%) tenian alteraciones renales.®

Por otro lado, cuando existen tabiques vaginales las manifestaciones son diversas,
como amenorrea primaria, dispareunia, o bien, manchados continuos (en los casos

de comunicacion parcial); pero en el 25% de los casos no hay sintomas.*°

En la edad pediatrica, existen pocos estudios publicados hasta la fecha, pero se ha

documentado que en alrededor del 10% de las adolescentes con dismenorrea

severa cursan con anomalias uterinas. 2

Diagnostico

La identificacion de pacientes con malformaciones miullerianas generalmente se

realiza por las manifestaciones clinicas, estudios de imagen o hallazgos durante
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algun procedimiento quirargico. En su gran mayoria, las pacientes son referidas para
evaluacion por amenorrea primaria, dispareunia, abdomen agudo, infertilidad,

abortos recurrentes o por complicaciones durante el embarazo.*

Un estudio realizado por Chafika Mazouni, en el que se evalud las caracteristicas
clinicas y de imagen, se incluyeron 110 pacientes a quienes se les realizo
ultrasonido (US) pélvico, histerosalpingografia y resonancia magnética nuclear
(RMN). La edad promedio al diagnéstico fue de 30 £ 9.2 afios, con un tiempo
promedio para llegar al diagnostico de 6.7 meses. De las 110 pacientes, 73 (66.3%)
tenian el Utero septado, 20 (18.1%) atero bicorne, 10 (9%) Gtero hipoplasico, cuatro
(3.6%) tuvieron utero unicorne y tres (2.7%) sindrome de Mayer Rokitansy—Kuster—
Hauser. En este estudio, las manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron:
infertilidad (n = 37, 33.6%), embarazo (n = 26, 23.7%), aborto de repeticion (n = 20,
18.2%), mientras que hubo siete casos de (6.3%) metrorragia, dismenorrea o
amenorrea primaria; otras manifestaciones menos frecuentes fueron leucorrea,
hidrocolpos, embarazo ectopico, dispareunia y hematémetra. En 15 pacientes hubo
algun hallazgo anormal a la exploracion fisica (13.6%). Asimismo, se describe que el
estudio méas utilizado de imagen fue histerosalpingografia (46%), seguido del
ultrasonido (37.5 %), histeroscopia (25%) y resonancia magnética nuclear (9%).

14 Es conveniente mencionar que en la actualidad, la resonancia es el método

diagnéstico que se considera como el mejor en este tipo de pacientes. >

Asociacion de malformaciones miillerianas con alteraciones extra-genitales

Es conocida la asociacion que existe entre las alteraciones del tracto urogenital y los
defectos ano-rectales.'® En un estudio realizado por Alam para evaluar la presencia
de alteraciones urogenitales en pacientes con malformaciones ano-rectales, se
encontr6 que en las 155 pacientes estudiadas, 47 (30.3%) tenian otras
malformaciones agregadas, de éstas 25 (16.13%) eran urogenitales.*® Por otro lado,
también se ha descrito que puede ocurrir problemas cardiacos, como la tetralogia de
Fallot.

En otras publicaciones, se describe que en pacientes con malformaciones
mullerianas. Las alteraciones del sistema urinario constituyen la malformaciones

extra-genitales mas frecuentes, entre las cuales se incluyen agenesia renal, doble

11



sistema colector, duplicacion renal y riidn en herradura; con una frecuencia del 25 al
89%. °2!

Tratamiento

El tratamiento de las pacientes con malformaciones millerianas puede ser quirdrgico
y médico, lo cual depende del tipo de alteraciones que se presenten y en el
momento que se haga el diagnéstico. Por ejemplo, la creacién de una neovagina se
utiliza en los casos de agenesia vaginal posteriormente, el uso de dilatadores para
mantener la permeabilidad. También puede ser necesaria la liberacién de las zonas
de obstruccioén para facilitar la salida del flujo menstrual, cuando hay malformaciones
obstructivas o cuernos uterinos rudimentarios. Mientras que cirugias de tipo
reconstructivo del aparato reproductor cuando el objetivo es la preservacion de la
fertilidad. ®°

También se requiere un manejo multidisciplinario con aspecto educativo, apoyo de
enfermeria, personal salud mental y familiar con aspecto del desarrollo personal y de

fertilidad, segin sea el caso. ®®
Prondstico

Las mujeres con malformaciones miillerianas tienen un riesgo mayor de infertilidad,
dismenorrea progresiva, endometriosis, mientras que en los casos de
malformaciones de tipo obstructivo, el aborto espontaneo y el parto prematuro son
problemas comunes. Por lo anterior, cuando se detecta algun caso, es importante
conocer el tipo de alteracion, a fin de ofrecer y dar el tratamiento oportuno, con el

objetivo de mejorar su pronéstico. ®®

12



JUSTIFICACION

Las malformaciones miillerianas y su asociacion con otras malformaciones estan
relacionadas, ya que estas derivan del tejido mesodérmico comun, especificamente
del mesodermo intermedio misma que da origen embriolégicamente a distintos
organos (urogenital y reproduccion). El estudio de las pacientes que presentan
malformaciones urogenitales es un tema poco explorado en la edad pediatrica. En el
Hospital de Pediatria desde hace afios se atienden pacientes con este tipo de
malformaciones, pero hasta el momento no se cuenta con la informacion del proceso
diagnostico empleado. Los resultados de este estudio, coadyuvaran al mejor manejo
de este tipo de pacientes, a fin de brindarles una mejor calidad de atencion, tanto por

la sintomatologia actual como para su prondstico reproductivo.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En el diagnostico y tratamiento de las pacientes con malformaciones millerianas
estan involucrados los aspectos del desarrollo embriolégico y en consecuencia la
posibilidad de coexistencia con otras alteraciones del mismo origen, principalmente
renales y ano-rectales. ?* La informacién que existe en la literatura sobre estas
malformaciones en pacientes pediatricas es muy limitada, siendo la mayor parte
reportes de casos. Debido a que en este Hospital se ven este tipo de pacientes, nos

planteamos las siguientes preguntas de investigacion:

1. ¢Cudles son las caracteristicas clinicas que presentan las pacientes pediatricas

con alteraciones mdullerianas?

2. ¢Cuales son las alteraciones anatomicas asociadas que presentan las pacientes

con malformaciones millerianas?

14



OBJETIVO GENERAL

Describir las caracteristicas del proceso diagnéstico de las pacientes pediatricas con
alteraciones millerianas atendidas en el Hospital de Pediatria del Centro Médico
Nacional Siglo XXI.

Objetivos especificos

1. Describir las caracteristicas clinicas que presentan las pacientes con
malformaciones miullerianas al momento del diagndstico.

2. ldentificar el tipo de alteracion anatomica que presentan las pacientes con
malformaciones miillerianas y su asociacion con otras malformaciones de

acuerdo con la clasificacion VCUAM.

15



HIPOTESIS

1. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes de las pacientes con

malformaciones mullerianas son dismenorrea y dolor pélvico.

2. Las malformaciones miullerianas mas frecuentes en las pacientes pediatricas
son atero bicorne y tabique vaginal; mientras que las malformaciones extra-
genitales mas frecuentes asociadas son agenesia renal y malformacién ano-
rectal alta.

16



PACIENTES Y METODOS
Lugar donde se realizé el estudio. Servicio de Escolares, Clinica de Ginecologia
Pediatrica del Hospital de Pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI.

Disefio del estudio. Observacional, transversal, descriptivo y retrospectivo: serie de

Ccasos.

Universo de trabajo. Pacientes pediatricas con diagnodstico de malformaciones

mullerianas atendidas entre 1996 y el 2010.
Criterios de seleccién

Criterios de inclusion:

- Pacientes del sexo femenino.
- Menores de 16 afios 11 meses.
- Con diagnostico confirmado de malformaciones millerianas.

Criterios de eliminacion

- Pacientes femeninos con datos incompletos en el expediente clinico.

TAMANO DE MUESTRA

Se identificaron 35 pacientes con diagnostico de malformaciones Miillerianas, de las

cuales se excluyeron 17 por expediente incompleto y se incluyeron 18 pacientes.

17



VARIABLES

Variable Definicion operacional Escala de Unidades
medicion
Edad al diagndstico Tiempo transcurrido entre el | Cuantitativa Afos
nacimiento y el momento del | discreta
diagnostico.
Edad ginecoldgica al | Periodo que abarca desde la | Cuantitativa Meses
momento del fecha en que se inicia la discreta
diagnostico primera menstruacion hasta
la fecha de la aplicacién de la
primera consulta.
Manifestaciones Sintomas descritos en el Cualitativa Amenorrea,
clinicas expediente clinico. nominal, Dismenorrea,
politomica Dolor pélvico,
Trastornos
menstruales
Hallazgos clinicos en | Signos encontrados en el Cualitativa Masa abdominal,
la exploracion fisica momento de la exploracion Nominal, Irritacion
politdmica peritoneal,
Hallazgos de los Descripcion de las Cualitativa Tabique septado
estudios de imagen anormalidades detectadas nominal, de utero, Utero
por ultrasonido, radiologia, politbmica bicorne, utero
resonancia magnética. unicorne
hematémetra,
etc.
Tipo de malformacion | Presencia de alguna Cualitativa Alteraciones en
mdlleriana anomalia clasificada de nominal, vagina (V), cérvix
acuerdo a VCUAM. politomica (C), utero (V),

anexos (A) y
malformaciones
asociadas (M)

18




DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

1. Los expedientes clinicos de las pacientes con malformaciones mullerianas se
identificaron a partir de los casos atendidos en la consulta externa y
hospitalizacion de la Clinica de Ginecologia Pediatrica

2. Se realizé la revision de expedientes clinicos, asi como los estudios de
imagen, a fin de identificar las variables de estudio.

3. La informacion de cada expediente clinico se registr6 en una hoja de
recoleccién de datos (Anexo 1).

4. Las malformaciones encontradas se describieron de acuerdo a la clasificacion
de VCUAM. ®

5. Al completar la revision de los expedientes se procedio a realizar el analisis
correspondiente, asi como la escritura del documento para la presentacion de
la tesis

ANALISIS ESTADISTICO

El andlisis a realizar fue de tipo descriptivo; las variables cualitativas se expresaron
con numero absolutos y porcentajes; mientras que las cuantitativas con mediana y

valores minimo y maximo.
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ASPECTOS ETICOS

De acuerdo con el Reglamento de Investigacion de la Ley General de Salud en su
articulo 13, este estudio corresponde a una investigacion sin riesgo, debido a que
solamente se revisaran los expedientes clinicos. Durante su realizacion se
mantendrd de manera confidencial la identidad y los datos personales de los
pacientes incluidos.

El proyecto se sometié a evaluacion por el Comité Local de Investigacion en Salud y
fue aprobado con el nimero R-2010-3603-25
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RESULTADOS

El estudio se llevo a cabo en el periodo de 1996-2010 y se incluyeron 35 pacientes
donde se eliminaron a 17 pacientes por expediente incompleto, las 18 pacientes
restante en su mayoria fueron adolescentes (n=14); tres se encontraban en etapa
escolar y una lactante de nueve meses. La mediana para la edad fue de 13 afios
(LIQ 2575 10.7-15.2). La exploracion fisica en las 14 adolescentes en cuanto al
desarrollo puberal fue adecuado; nueve (64.2%) se encontraban en estadio IV de
Tanner mamario y Tanner pubico en estadio Ill, cinco (35.7%) en estadio Il de
Tanner mamario y Il de Tanner pubico. En el momento de la primera evaluacion, las
14 ya habian presentado la menarca, con una mediana de 12 afos (LIQ 2575 11 —
16). La edad ginecoldgica tuvo una mediana de 21 meses (LIQ 2575 5 — 23). Los
ciclos menstruales presentaron alteraciones en la frecuencia y/o duracién en 8/14,
siendo irregulares en frecuencia en cuatro (50%) principalmente ciclos cortos con
duracion prolongada (proio-polimenorrea), amenorrea tres pacientes (37.5%) y
opsomenorrea (n =1).

Caracteristicas clinicas

Como se muestra en el Cuadro 1, el espectro de manifestaciones clinicas de las
pacientes estudiadas fue amplio y la mayoria de las pacientes presentaron mas de
un sintoma (n = 9). Los sintomas principales fueron dolor pélvico y alteraciones del
ciclo menstrual y dismenorrea. Mientras que el motivo de consulta mas frecuente fue
la combinacion de dolor abdominal y alteraciones del ciclo menstrual (n = 5); cabe
sefalar que en estas pacientes se detectd alguna malformacion de tipo obstructivo,

con hematometra o hematocolpos.
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Cuadro 1. Caracteristicas de las manifestaciones clinicas de las 18 pacientes con
malformacion Mulleriana.

Caracteristica N =18
n (%)
Manifestaciones clinicas
e Malformacién ano-rectal alta y baja 7 (38.8)
(MARA-MARB)
e Dolor abdémino-pélvico 5(27.7)
e Alteraciones menstruales 5 (27.7)
e Dismenorrea 5 (27.7)
¢ Alteraciones neurologicas 3 (16.6)
e Masa abdominal 3 (16.6)
¢ |nsuficiencia renal crénica 2 (11.1)
Motivo de consulta
e Dolor abdominal 5(27.7)
e Alteraciones ciclo menstrual 5 (27.7)
e Dismenorrea 2(11.1)
e Tumoracion pélvica 2 (11.1)
e Escrutinio 4(22.2)

Hallazgos por estudios de gabinete

En el Cuadro 2 se describen los hallazgos del ultrasonido (US) pélvico y renal, los
cuales fueron dutiles para realizar la clasificacion del tipo de malformaciones
Millerianas. En 15 (83%) pacientes se detectd alguna malformacion uterina y en
diez (55.5%) en vagina, mientras que cinco pacientes tuvieron malformaciones, tanto
de Utero como de vagina. La malformacion uterina méas frecuente fue el Utero bicorne
(n = 8) seguido del rudimento uterino funcional (n = 3). En el caso de las alteraciones
vaginales, cinco pacientes (28%) se detectd agenesia de vagina como el hallazgo
mas frecuente. Solamente en ocho pacientes (44.4%) se realiz6 TAC o RMN de
pelvis para corroborar los hallazgos con mayor exactitud, en una paciente se reporto
el utero central y flexionado, con probable fondo de saco ciego con probable

comunicacion a uretra, en la misma paciente otro ultrasonido reporto Utero didelfo y
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presencia de liquido en canal vaginal, sin embargo la resonancia magnética permitio
definir la presencia de Utero septado completo con dos cavidades , dos canales
vaginales, el derecho rudimentario; ovarios de forma y tamafio normal. En otra
paciente la resonancia reporto la presencia de Gtero tabicado incompleto con tabique
endocervical y una coleccion a este nivel, probablemente sangre, la vagina con
terminacion en fondo de saco, ambos ovarios con foliculos, de forma normal,
mientras que en esta misma paciente el ultrasonido solo permitié identificar que
habia duplicaciéon uterina vs didelfo; lo cual muy probablemente se deba a la

interpretacion del estudio.

Como también se observa en el Cuadro 2, en el US se detectaron alteraciones
renales en 13/18 (72%) pacientes, siendo la agenesia renal unilateral (n = 6) y el

doble sistema colector (n = 3) lo mas frecuente.

Como parte del escrutinio, en tres (21.4%) pacientes se tomaron radiografias
simples de columna, identificando una paciente con hipoplasia de la primera costilla,
otra con disrrafismo del sacro y otra con fusion del la 72 y 82 costilla. Se reportaron
antecedentes de otras anomalias congénitas como malformacion ano rectal alta y
baja (n = 7) y malformaciones cardiacas en tres pacientes (dos con comunicacion

interventricular y tres con persistencia de conducto arterioso).
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Cuadro 2. Alteraciones genitourinarias detectadas por ultrasonido.

N =18
n (%)

Hallazgo por ultrasonido

Malformaciones Millerianas
Utero bicorne 7 (38.8)

[
e Rudimento uterino funcional y agenesia vaginal 3 (16.6)
o Utero septado
« Utero bicorne y septo vaginal longitudinal 2 (11)
e Agenesia vaginal y uterina 1(5.5)
e Septo vaginal transverso 1(5.5)
e Agenesia de vagina 1(5.5)
¢ Utero didelfo 1(5.5)

: : - 1 (5.5)
e Tabique vaginal longitudinal 1(5.5)

Alteraciones renales
e Agenesia renal unilateral
¢ Doble sistema colector 6 (33.3)
¢ Rifidn bi-lobulado 3 (16.6)
o Hidronefrosis bilateral 1 (5.5)
e Hipoplasia renal (derecha) 1 (5.5)
e Ectasia renal 1 (5.5)
1 (5.5)

También se encontraron alteraciones a nivel de sistema nervioso, dos casos con
malformacion de Arnold Chiari.

En el Cuadro 3 se describen los hallazgos de acuerdo a la clasificacion VCUAM, que
permite agrupar las malformaciones genitourinarias en: vagina (V), cérvix (C), Utero
(U), anexos (A) y otras malformaciones asociadas (M), principalmente renal,
esqueléticas.

Como se observa en el cuadro en ninguna paciente se identifico alteracion en
anexos, siete (38.8%) presentaban alteracién en cérvix, diez (55.5%) en vagina, sin
embargo 15 (83.3%) pacientes tenian anomalia uterina. Todas las pacientes tuvieron

otras malformaciones asociadas, principalmente renales.
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Cuadro 3. Alteraciones de acuerdo a clasificacion “VCUAM”

No.casos V C U A M

3 0 1 2 0 Renal, esqueléticas, otras
(MARA)

2 0 0 1b 0 Neuroldgicas, otras (MARA)

1 S2 0 4b 0 Renal, otras, (MARA)

1 S1 0 4b 0 Renal, otras (MARA)

1 2b 1 2 0 Esquelética, renal, cardiacas

1 0 2b 2 0 Renal, esquelética,
otras(MARA)

1 4 Otros Otros 0 Esqueléticas, renal,

(agenesia) (agenesia) otras(MARA)

1 4 0 3 0 Renal, cardiacas.

1 2a 0 0 0 Esqueléticas, renal, otros
(MARA)

1 0 0 2 0 Renal.

1 0 0 la 0 Neurolbgicas

1 C 0 2 0 Renal, esqueléticas, otras
(MARA)

1 C 1 2 0 Cardiacas, renal, otras
(MARA)

1 2b 0 0 0 Renal

1 4 0 da 0 Renal, otras (MARA)

V: vagina; C: cérvix; U: Utero; A: anexos; M: malformaciones asociadas.

Evolucién

Como las 14 pacientes adolescentes estaban sintomaticas en las primeras
evaluaciones, fue necesario realizar revision exploratoria endoscopica como parte de
diagnostico o del tratamiento, encontrando hematocolpos secundario a tabique
vaginal en cuatro (22.2%), hematometra y metrocolpos en un caso (1.5%), en estas

cinco pacientes se realizo la correccion quirdrgica de la obstruccion, el resto (n=9)
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continuaron en vigilancia pediatrica en la Clinica de Ginecologia y se enviaron al
servicio de Ginecologia para correccion de la alteracién uterina.

Después de un afio, la evolucion clinica de 14 pacientes adolescentes ha sido
satisfactoria con resolucion de los sintomas, con base en tratamiento de la
obstruccién en aquellos casos que la presentaran y Solamente tres (5.5%) han
continuado con dismenorrea de leve intensidad, recibiendo manejo medico a base
de anti-inflamatorios no esteroides para el control de la dismenorrea.

Por ultimo, es conveniente sefialar que las cuatro (22.2%) pacientes que se
identificaron con malformaciones Miillerianas en etapa prepuberal (tres escolares y
una lactante), su deteccion fue por la realizacion de otros estudios de gabinete, ante
la sospecha de otras malformaciones, ya que las cuatro tenian malformacién ano-
rectal alta (MARA). Estas cuatro nifias se encontraban asintomaticas y sin desarrollo

puberal.
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Discusion:

En este estudio hemos descrito las caracteristicas de las 18 pacientes con
malformaciones millerianas, predominando en la etapa de la adolescencia (n=14),
con una edad promedio en nuestro estudio de 13 afios, lo cual concuerda con lo

22

reportado en la literatura, Vanegas reporto en su estudio con 69 nifias y

adolescentes que la edad de presentacion mas frecuente fue entre los 11 y 15 afios

3 quien encontré en 39 mujeres con

de edad, similar a lo reportado por Jara
malformaciones mdllerianas una edad promedio de 16 afios, y en el 50% de ellas el
diagnostico se realizo entre 1-18 afios; probablemente la deteccidn en esta etapa
esté relacionada a la presencia del desarrollo puberal incluyendo la menarca y ciclos
menstruales subsiguientes, lo que hace evidente la presencia de alteraciones en
genitales internos.

Otro punto a considerar en estas pacientes es el motivo de consulta en el que
nosotros encontramos que la presencia de dolor abdominal y las alteraciones del
ciclo menstrual principalmente proio-polimenorrea (62.5%) seguida de amenorrea
(37.5%) fueron los més frecuentes; siendo similar a lo reportado por Jara y cols® en
cuanto al dolor aunque en ese estudio el dolor se refriere de localizacion pélvica, sin
embargo en cuanto a las alteraciones menstruales a diferencia de nuestro estudio,
ellos encontraron principalmente amenorrea y amenaza de parto pre término, lo
mas frecuente (46.7%). Estas diferencias probablemente estén relacionadas a la
falta de maduracion completa del desarrollo puberal en lo que se refiere a los ciclos
menstruales. Esto contrasta con el estudio de Vanegas quien reporta como primera
causa de consulta la amenorrea (44.9%), seguida por dolor (24.6%) y dificultad para

tener relaciones sexuales (21.7%). Sin embargo aun y cuando el orden de

27



presentacion del motivo de consulta tuvo variaciones, prevalecié el dolor abdominal
y la amenorrea, las cuales fueron las principales manifestaciones clinicas. En los
casos de alteracion mdlleriana tipo obstructivo, ademas del dolor también se
acompanaron de masa abdominal, siendo pocos los pacientes con esta
manifestacion tanto en nuestro estudio (n=3) y en el de Vanegas (n=2). Heinonen en
su estudio con 67 mujeres con Uutero septado y septum vaginal encontrd
irregularidades menstruales en 11 (16.4%) sin especificar el tipo de alteraciéon y
dismenorrea en 59% contrastando con 27.7% de nuestro estudio probablemente por
el tiempo de seguimiento y la edad que en promedio en ese estudio fue de 23 + 6
afios.?*

Hay reportes de hallazgos quirdrgicos al realizar salpingoclasia en pacientes adultas
que reportan una incidencia del 3.2% de malformaciones millerianas en pacientes
asintométicas y describen también la presencia de dolor pélvico crénico o ciclico asi
como amenorrea como las manifestaciones mas frecuentes ante la presencia de
endometrio funcional ® Otro reporte de Song. en adolescentes con dolor pélvico
cronico quienes fueron sometidas a laparoscopia reportan el hallazgo de
malformaciones uterinas en el 5-8% 2

Las malformaciones extra genitales mas frecuentemente identificadas en nuestro
estudio fueron las alteraciones renales en el 72% de las pacientes, lo cual concuerda
con la literatura en donde se reporta como la anomalia mas cominmente asociada
con una incidencia entre 25-89% y dentro de estas la presencia de agenesia renal
seguida de duplicacién de sistema colector, similar a lo encontrado por nosotros. °
Sin embargo los hallazgos del estudio de Heinonen solo reporta 11/55 (20%)
renales y de estas doble uréter la mas comin.?* Otro alteracién encontrada en

nuestro estudio fue el antecedente de malformacion ano rectal en el 38.8%
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contrastando con lo reportado por Oppelt en una serie de 50 casos solo encontré un
6%28

A todas nuestras pacientes ante la sospecha clinica se le solicito ultrasonido, para
identificar las caracteristicas anatdmicas en genitales internos y renales, con lo cual
se identificaron en forma general alteraciones en el 94.4% de los casos lo cual es
similar a lo reportado en el estudio de Vanegas (95%); el ultrasonido no permitié en
algunas de nuestras pacientes definir detalladamente el cérvix, endometrio,
miometrio, por lo que fue necesario definir mejor las alteraciones con fines
terapéuticos se les solicito resonancia magnética considerada el estandar de oro
para alteraciones del tracto genital. Los reportes de la resonancia en nuestro estudio
mostraron caracteristicas bien definidas de cérvix, vagina, utero y endometrio que
no se reportaron en el ultrasonido, sin embargo solo se encontr6 el reporte de dos
de las ocho paciente en quienes se habia realizado, consideramos que este estudio
debe realizarse en todas las pacientes ya que facilitan el diagndstico de certeza,
tratamiento y pronostico principalmente reproductivo. ®2°

A todas nuestras pacientes ante la sospecha clinica se le solicito ultrasonido, para
identificar las caracteristicas anatdmicas en genitales internos y renales, con lo cual
se identificaron en forma general alteraciones en el 94.4% de los casos lo cual es
similar a lo reportado en el estudio de Vanegas (95%); desafortunadamente el
ultrasonido no permite  definir algunos detalles como el cérvix, endometrio,
miometrio, por lo que en aquellas pacientes en quienes fue necesario definir mejor
las alteraciones con fines terapéuticos se les solicitd6 resonancia magnética
considerada el estdndar de oro para alteraciones del tracto genital. Los reportes de
la resonancia en nuestro estudio mostraron caracteristicas bien definidas de cérvix,

vagina, Utero y endometrio que no se reportaron en el ultrasonido, sin embargo solo
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se encuentro el reporte de dos de las ocho pacientes en quienes se habia realizado,
consideramos que este estudio debe realizarse en todas las pacientes ya que
facilitan el diagnostico de certeza, tratamiento y prondstico principalmente

reproductivo. ®2°

Finalmente las pacientes se identificaron de acuerdo a la clasificacion de VCUAM,
esta permite analizar cada uno de los componentes e identificar que por su origen
embriologico la coexistencia con otras alteraciones asociadas. Grimbrizix considera
que la principal utilidad de esta clasificacion es para definir con exactitud, claridad
las malformaciones y que esto tenga efecto directo sobre tratamiento y prondstico

en las diferentes malformaciones que se puedan presentar. *"?®

Las limitaciones de este trabajo por ser un estudio retrospectivo fueron la
eliminacién de casi la mitad de las pacientes (48.5%) por no tener completo el
expediente, tampoco contdbamos con sistematizacion de los estudios para
diagnostico de malformaciones Millerianas y sus asociacion con otras
malformaciones; los estudios de gabinete que a estas pacientes se realizaban fueron
ultrasonido pélvico y renal asi como tomografia axial computarizada, actualmente

también resonancia magnética.

Nuestro estudio nos brinda informacion interesante, como es hecho de que el
diagnéstico fue tardio, probablemente relacionado al desconocimiento de la relacion
embrioldgica de las malformaciones asociadas a malformaciones muiillerianas que
hubiera permitido hacer el diagndstico oportuno en la etapa pre menarquica evitando
complicaciones relacionadas a estas malformaciones, asi también se podran
realizar estudios prospectivos con sistematizacion de estudios de imagen para el

diagnostico de malformaciones asociadas.
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Conclusiones:

v La dismenorrea junto con las alteraciones menstruales y dolor pélvico fueron
las manifestaciones clinicas mas frecuentes en las pacientes pediatricas con

malformaciones mdllerianas.

v De acuerdo a la clasificacion VCUAM el Utero bicorne y rudimento uterino
funcional fueron las malformaciones miullerianas mas frecuentes

acompafadas de malformacién ano-rectal y agenesia renal unilateral.
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ANEXO 1

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

MALFORMACIONES MULLERIANAS

Folio

Nombre:
Afiliacion:
Procedencia:
Teléfono Celular
Edad cronoldgica
Peso

Talla

IMC

Telarca Edad ginecologica
Pubarca Tanner Mamario
Menarca

Ciclos Menstruales Duracién
Cantidad (No. toallas)

Antecedentes Personales Patologicos: (Ausente / Presente)
MARA

Cloaca

Seno urogenital
Malformaciones Renales
Malformaciones Cardiacas
Malformaciones esqueléticas
Malformaciones Otras
Dismenorrea
Dolor pélvico
Leucorrea

¢, Cuales fueron las manifestaciones clinicas ginecolégicas para llegar al
diagnostico?

Antecedentes de Cirugias previas: Fecha, Tipo y Hallazgos.
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Tiene estudios de imagen: Fecha

USGrenal Si No
Reporte:

USG pélvico Si No
Reporte:

Rx. Térax yl/o Cervical Si  No
Reporte:

RMN Pélvico Si No
Reporte

Descripcién de los Hallazgos de la Exploracion del aparato genitourinario.

CARACTERISTICAS ACTUALES DE LOS CICLOS MENSTRUALES:

DISMENORREA
AMENORREA PRIMARIA
AMENORREA SECUNDARIA
OPSOMENORREA
HIPOMENORREA
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