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RESUMEN

Introduccion: La hernia de pared abdominal es una pato-
logia frecuente, se calcula que la prevalencia es cercana a
5% en la poblacion general; la presentacion mas frecuente
es de tipo inguinal, cerca de 70% del total. El sindrome
de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser es una rara anomalia
congénita del tracto genital, se desconoce su etiologia.
Por lo general se presenta como amenorrea primaria en
mujeres adolescentes, con genitales externos y crecimiento
normales. Puede asociar otras alteraciones, especialmente
anivel genitourinario. Caso clinico: Paciente femenino de
25 afos de edad, con antecedente patolégico de amenorrea
primariay antecedente quirdrgico de hernioplastia inguinal
izquierda, con historia de protrusion en region inguinal
derecha de tres afios de evolucion, que aumenta al realizar
esfuerzo fisico. Al examen fisico se observo protrusion en
region inguinal derecha aproximadamente de 5 cm de dia-
metro con Valsalva, sin cambios de color o inflamatorios,
a la auscultacion presentd ruidos intestinales normales,
a la palpacion se detecté masa en fosa iliaca derecha de
consistencia blanda, depresible, dolorosa, y reducible. En
el examen ginecologico, paciente con fenotipo femenino
y caracteristicas sexuales secundarias normales present6
labios mayores y menores simétricos, conducto vaginal
permeable. El diagnéstico clinico fue hernia inguinal dere-
cha no complicada, se decidio tratamiento quirdrgico, y se
programo para cirugia electiva encontrando hernia inguinal
derecha, saco herniario que contiene el Gtero, trompa de
Falopio y ovario ipsilateral.

ABSTRACT

Introduction: Abdominal wall hernia is a frequent
pathology, it is estimated that the prevalence is close
to 5% in the general population; the most frequent
presentation is of the inguinal type, close to 70% of the
total. Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser syndrome is a
rare congenital anomaly of the genital tract, its etiology
is unknown. It generally presents as primary amenorrhea
in adolescent women, with normal external genitalia and
growth. It can associate other alterations, especially at the
genitourinary level. Clinical case: A 25-year-old female
patient, with a pathological history of primary amenorrhea
and a surgical history of left inguinal hernioplasty, with a
history of protrusion in the right inguinal region of three
years of evolution, exacerbated by physical exertion. On
physical examination, a protrusion was observed in the
right inguinal region approximately 5 cm in diameter
with Valsalva, without color or inflammatory changes,
on auscultation he presented normal bowel sounds, on
palpation he presented a mass in the right iliac fossa
of a soft, depressible consistency, painful, reducible. In
the gynecological examination, a patient with a female
phenotype and normal secondary sexual characteristics
presented symmetrical labia majora and minora, a patent
vaginal canal. The clinical diagnosis was uncomplicated
right inguinal hernia, surgical treatment was decided, for
which elective surgery was scheduled. The postoperative
diagnosis was right inguinal hernia with the presence of
uterus, fallopian tube and ipsilateral ovary plus Mayer-
Rokitansky-Kuster-Hauser syndrome.
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INTRODUCCION

a hernia es un defecto en la continuidad

de las estructuras de las fascias, muasculos
o aponeurosis de la pared abdominal, que
permite la protrusién de estructuras que nor-
malmente no pasan a través de ellas.'

La hernia de pared abdominal es una patologia
frecuente, se calcula que la prevalencia es cercana
a 5% en la poblacion general; la presentacion mas
frecuente es de tipo inguinal, cerca de 70% del
total; lo que a su vez es 25 veces mas frecuente
en hombres.” La presencia del dtero y los anexos
en el saco de una hernia inguinal es un hecho
infrecuente, con menos de 1% de los casos.’

El sindrome de Mayer-Rokitansky-Kster-
Hauser (sindrome MRKH) fue descrito por
primera vez por Mayer en 1829, seguido por
Rokitansky en 1838, Kiister en 1910, y Hauser en
1961.* Es una rara anomalia congénita del tracto
genital, se desconoce su etiologfa. Por lo general
se presenta como amenorrea primaria en mujeres
adolescentes, con genitales externos y crecimien-
to normales. Puede asociarse a otras alteraciones,
especialmente a nivel genitourinario.?

Se trata de una rara enfermedad que afecta
a una de cada 5,000 mujeres, cuyo sintoma
principal es la ausencia de la menarca de origen
desconocido, pero caracterizada por la conver-
gencia de mdltiples factores, entre los cuales no

Figura 1: a. Incision en region inguinal derecha (ciru-
gia general) para hernioplastia Gtero-inguinal. b. Inci-
sion de Pfannenstiel (ginecoobstetricia) para revision
de drganos pélvicos.

se desecha una probable causa genética, la falta
de receptores de las hormonas sexuales en los
conductos de Miiller, asi como un déficit de la
enzima galactosa-1-fosfato uridiltransferasa.
Debido a la poca frecuencia de esta pato-
logfa, se presenta el caso de una mujer de 25
anos de edad, que fue intervenida de forma
electiva, encontrandose el Gtero, trompa de
Falopio y ovario derecho como contenido del
saco herniario, junto con ectopia renal bilateral,
situdndose los rinones en hueco pélvico.

PRESENTACION DE CASO CLINICO

Paciente femenino de 25 anos de edad, pro-
cedente de zona rural de Honduras, con ante-
cedente patolégico de amenorrea primaria sin
evaluacion previa y plastia inguinal izquierda
hace 13 anos. Refiere protrusion de masa en
regién inguinal derecha de tres afos de evolu-
cién, que aumenta al realizar esfuerzo fisico y
disminuye con el reposo.

A la exploracién fisica presenta cicatriz
hipertréfica hipocrémica en regién inguinal
izquierda, aumento de volumen en region in-
guinal derecha de aproximadamente 5 cm de
diametro, al realizar maniobra de Valsalva sin
cambios de coloracién, de consistencia blanda,
depresible, dolorosa, reducible. En el examen
ginecoldgico con fenotipo femenino, labios ma-
yores y menores simétricos y conducto vaginal
permeable. Estudios de laboratorio dentro de
parametros normales.

Se propuso manejo quirdrgico, el cual acep-
t6. Se realiz incision longitudinal en regién
inguinal derecha identificando hernia inguinal
indirecta, se diseca saco herniario cuyo conte-
nido fue Utero hipoplasico derecho, trompa de
Falopio derecha hipoplésica y ovario distréfico
ipsilateral como se muestra en las Figuras 1y
2. Debido a los hallazgos se solicita manejo
conjunto por ginecologia, quienes realizan
exploracién abdominal mediante incisién tipo
Pfannenstiel, se confirmé presencia de ova-
rio izquierdo en cavidad pélvica; se efectud
liberacion digital y reduccién del contenido
herniario, con reincorporacion del contenido
herniario a cavidad abdominopélvica, y pos-
terior reparacion inguinal con colocacion de
malla protésica de polipropileno con técnica
de Lichtenstein.
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Figura 2: a. Utero hipoplésico. b. Trompa de Falopio
derecha. c. Ovario distréfico.

El diagndstico postoperatorio fue hernia in-
guinal derecha con presencia de ttero, trompa
de Falopio y ovario ipsilateral y se integro el
sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser.

Para completar el abordaje diagnéstico y
con la finalidad de descartar otras alteraciones
anatomicas asociadas se realizé ultrasonido
abdominal en el que se identifica ectopia
renal bilateral ubicada en hueco pélvico. Se
egresé 48 horas después del procedimiento
con seguimiento a los 30 dfas en la consulta
externa con adecuada evolucién, actualmente
en seguimiento por ginecologia para manejo de
sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser.

DISCUSION

Anatémicamente, el canal inguinal femenino
tiene dos contenidos principales: gubernacu-
lum ovarii y processus vaginalis. La primera es
una estructura ligamentosa que se adhiere a
la cornua uterina y la Gltima es una pequena
evaginacion del peritoneo parietal que tipica-
mente se borra al octavo mes de desarrollo
embrioldgico.” Los conductos de Midiller dan
origen al Gtero, trompas de Falopio y dos ter-
cios superiores de la vagina; el sistema renal se
forma a partir de los conductos de Wolf. Los
conductos de Miuiller alrededor de la quinta
semana de gestacion detienen su desarrollo,
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siendo vulnerables a alteraciones® como la
aplasia de los conductos de Miiller.”

La presencia del dtero dentro del saco
herniario junto con los anexos uterinos es una
patologia rara en una hernia inguinal, aparece
como masa inguinal palpable y asintomética,
ocurre en una etapa temprana de la vida.* 101
Los anexos uterinos se encuentran hasta en
31% de los sacos de hernia inguinal en las nifas,
pero a medida que avanza la edad, la frecuen-
cia disminuye; por lo tanto, es un hallazgo raro
en una mujer en edad adulta.”'?

El sindrome de Mayer-Rokitansky-Kister-
Hauser puede ser de dos tipos: tipo I, se asocia
con ausencia aislada de los dos tercios proximales
de lavagina. Tipo Il se caracteriza por otras malfor-
maciones como aplasia o hipoplasia de conductos
de Midiller, ectopia o agenesia renal y displasia de
somitas cervicotoracicas.” Este caso se asoci6 con el
tipo Il porque coincide con sus caracteristicas ana-
témicas, con (tero y vagina hipoplasicos asociados
a rinones ectépicos pélvicos bilaterales.

En la actualidad este sindrome es la segunda
causa mdas comdn de amenorrea primaria,”’ la
primera causa es la disgenesia gonadal.’?

En 2010 Chacén-Barboza publicé un sindrome
de Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser en una mujer
de 27 afios, con fenotipo femenino, mamasy vello
plbico con estadio 4 de Tanner, en el examen
ginecoldgico la vulva era macroscépicamente nor-
mal y la vagina consisti6 en una bolsa cerrada con
profundidad de 2 cm, sin evidencia de cérvix.'*

El primer caso de hernia inguinal que con-
tenfa Gtero fue informado por Riggall y Cantor
en 1980 en una mujer que tenia cariotipo y
fenotipo femenino; sin embargo, el saco her-
niario contenia sélo el dtero.* Se sospecha una
anomalia anatémica con debilidad primaria de
los ligamentos suspensorios uterinos y ovaricos.
Thomson ofrecié una hipétesis: si hay una falla
en la fusién de los conductos de Miuiller que
conduce a una movilidad excesiva de los ovarios
mas la no fusion de la cornua uterina, aumenta
la posibilidad de hernia de todo el Gtero, ovario
y trompa de Falopio en el canal inguinal.®

Por otro lado, Fowler teorizé que los liga-
mentos suspensorios ovdricos alargados eran la
causa principal o el efecto secundario de una
hernia. Okada y colaboradores sugieren que la
debilidad de los ligamentos anchos o los liga-
mentos suspensorios ovaricos puede contribuir
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a la hernia en el anillo inguinal, que se exagera
con el aumento de la presion intraabdominal.* '
Una hernia inguinal con contenido de ovario
no tiene riesgo de compresién de su suministro
de sangre, sino mas bien de torsién e infarto.
Por lo tanto, el manejo tiene como objetivo la
preservacién de la funcién ovarica mediante el
reposicionamiento de la génada para asegurar
una fuente adecuada de produccién de ovocitos y
estrégenos. El reposicionamiento y la herniorrafia
son aconsejables tan pronto como se reconozca
la afeccién, independientemente del estado mu-
lleriano. Este reposicionamiento puede realizarse
mediante un abordaje abierto o laparoscépico.*
El manejo de Mayer-Rokitansky-Kuster-
Hauser es multidisciplinario, involucra los as-
pectos ginecoldgicos y psicoldgicos. Es necesario
proporcionar asesoramiento psicolégico para
mitigar los efectos emocionales. La creacién no
quirdrgica de la vagina es el método mds comiin
con la autodilatacién diaria manual del hoyuelo
vaginal. La cirugfa se considera en pacientes con
falla de la autodilatacién manual o en pacientes
que prefieren la creacion quirdrgica de un canal
vaginal para permitir las relaciones sexuales. La
intervencion quirdrgica en los casos de hernia in-
guinal debe ser de manera oportuna para prevenir
y aliviar la torsién y devolver la perfusién normal
a los anexos y prevenir la infertilidad posterior.

CONCLUSION

El manejo de una hernia inguinal debe ajustarse
a lo descrito en las distintas guifas clinicas; ante
hallazgos poco frecuentes del contenido del
saco herniario, como el Gtero y/o los anexos hi-
potréficos, es necesario sospechar de patologfas
poco frecuentes e involucrar en el manejo al
servicio de ginecologia. El abordaje diagnéstico
y terapéutico del sindrome de Mayer-Rokitans-
ky-Kster-Hauser es multidisciplinario.
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