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Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser: reporte de dos casos y
revision de la bibliografia

Esperanza Bautista-Gomez,* Victor Morales-Garcia,** Honorio Galvan Espinosa, *** Ana Luisa Flores-
Romero,**** Edmundo Vasquez Santiago,**** Noel Pizarro Osorno****

El sindrome de Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser es una anomalia congénita rara que se caracteriza por falta de desarrollo vaginal y
uterino variable y ovarios normales. Es resultado de la agenesia o hipoplasia del sistema de conductos de Mdller. La agenesia cervicova-
ginal, como parte del complejo sindrome, es alin mas rara. Se reportan dos casos clinicos: paciente adolescente con amenorrea primaria,
agenesia cervicovaginal y dolor pélvico cronico, y paciente de 28 afios con amenorrea primaria, ausencia congénita de utero y vagina.
Palabras clave: malformaciones mullerianas, agenesia vaginal, agenesia cervical, sindrome de Rokitansky, amenorrea primaria.

The Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser is a rare congenital anomaly characterized by lack of vaginal and uterine development variable and
normal ovaries. It results from agenesis or hypoplasia Miller duct system. Cervicovaginal agenesis as part of the complex syndrome, is
even rarer. We report two cases: adolescent patient with primary amenorrhea, cervicovaginal agenesis and chronic pelvic pain, and 28
patients with primary amenorrhea, congenital absence of uterus and vagina.
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La Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser est une anomalie congénitale rare caractérisée par 'absence de variable de développement vaginale
et utérine et des ovaires normaux. Il en résulte une agénésie ou une hypoplasie Miller systéme de conduits. Agénésie cervico-vaginal
dans le cadre du syndrome complexe, est encore plus rare. Nous rapportons deux cas: patient adolescent avec une aménorrhée primaire,
une agénésie cervico-vaginale et des douleurs pelviennes chroniques et 28 patients présentant une aménorrhée primaire, une absence
congénitale de l'utérus et le vagin.

Mots-clés: malformations Miiller, agénésie vaginale, agénésie du col utérin, syndrome de Rokitansky, aménorrhée primaire.

A Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser € uma anomalia congénita rara caracterizada pela falta de desenvolvimento variavel vaginal e do utero
e ovarios normais. E o resultado de agenesia ou hipoplasia do sistema Miiller duto. Agenesia cervicovaginal como parte da sindrome
complexa, € mais rara ainda. Relatamos dois casos: paciente adolescente com amenorréia primaria, agenesia cervicovaginal e dor pélvica
cronica e 28 pacientes com amenorréia primaria, auséncia congénita do uUtero e vagina.

Palavras-chave: malformacdes Mdller, agenesia vaginal, agenesia cervical, sindrome de Rokitansky, amenorréia primaria.
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La agenesia cervicovaginal, como es el caso de nues-
tra primera paciente, es una malformacion milleriana
compleja, rara, asociada con una funcion adecuada del
endometrio; sin embargo, por falta de comunicacién entre
el utero y la vagina cursa con hematometra, hematocolpo
y con dolor pélvico cronico. Los genitales externos suelen
ser normales. En los casos de agenesia cervical el inten-
to de un neocérvix permeable suele fallar y sobrevenir
complicaciones serias como: infeccion, sepsis e, incluso,
muerte. Las menstruaciones normales y el embarazo nor-
mal son excepcionales posterior a una cirugia de neocérvix.
La histerectomia y neovagina sigue considerandose una
opcidn de tratamiento para estas pacientes.'?

La ausencia de utero y vagina, como es el caso de la
segunda paciente, se asocia con amenorrea primaria pero
caracteres sexuales secundarios normales. El tratamiento
consiste en la creacion de una neovagina durante la pu-
bertad o al inicio de la vida sexual.

Caso 1

Paciente de 16 afios de edad, sin antecedentes hereditarios
y patoldgicos de importancia. Pubarquia a los 11 afios,
telarquia a los 11.5 afios, amenorrea primaria, sin inicio
de vida sexual activa. Refirié dolor pélvico crénico, cicli-
co, desde hacia dos afios y aumento gradual del volumen
abdominal; por todo esto acudid a nuestra institucion. A la
exploracion fisica la paciente se encontrd con caracteris-
ticas sexuales congruentes con edad y sexo (Tanner III),
genitales externos, clitoris y meato uretral sin alteraciones.
Se encontr6 un orificio compatible con probable introito
vaginal; sin embargo, sin poder introducir un hisopo.
(Figura 1)

El abdomen se palp6 blando, depresible, con peristalsis;
se palpd una masa firme, levemente dolorosa, de aproxima-
damente 8 x 10 cm, a 8 cm del BSSP, compatible con cuerpo
uterino. El ultrasonido pélvico mostro al Gtero aumentado
de tamafio, de 10 x 56 x 60 cm en anteversoflexion, con
datos compatibles de hematometra. En la vagina se observo
hematocolpos y ambos ovarios normales. (Figuras 2,3 y 4)
La “exploracion vaginal” se efectud con sedacion pero se
confirmo ausencia de la misma. (Figura 5)

La resonancia magnética revelo ausencia de cuello
uterino y de vagina; el sistema urinario se encontrd nor-
mal. Con los hallazgos del examen fisico y los estudios
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Figura 1. Genitales externos.

de gabinete se diagnostico sindrome de Mayer Rokitansky
Kuster Hauser. Se explicd minuciosamente a los familiares
y ala paciente el diagnostico, el tratamiento y el prondstico
con los diferentes tratamientos existentes; se decidid la
histerectomia. Durante ésta se encontraron: adherencias
firmes del ligamento ancho e infundibulo pélvico a la
pared pélvica izquierda, ttero de 10 x 6 cm, ausencia de
cuello uterino y de vagina, implantes endometridsicos
(lesiones rojas) en la cara anterior de la pared vesical y
fondo de saco. No habia ligamento utero sacro derecho,
ni ambos ligamentos cardinales. La paciente evolucion6
adecuadamente y a los dos dias postoperatorios salid del
hospital. A los siete dias se la encontrd asintomatica, con
adecuada cicatrizacion de la herida quirargica. (Figuras 6 y
7) Alos seis meses de seguimiento la paciente permanecia
asintomatica y sin deseos de neovagina.

Caso 2

Paciente de 28 afios de edad, sin antecedentes patoldgicos
de importancia. Pubarquia a los 10 afios y telarquia a los 12
afios. Acudi6 a consulta motivada por amenorrea primaria
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Figura 3. Hematocolpos.

Figura 4. Utero en transverso
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Figura 5. Ausencia de vagina.

y esterilidad. Inicio la vida sexual activa a los 24 afios, sin
lograr la penetracion. Sin embargo, con el paso del tiempo
ha mejorado y en la actualidad la vida sexual le es satisfac-
toria. Durante la exploracion fisica los genitales externos
se encontraron congruentes con la edad y sexo; la vagina
era corta, de 6 cm aproximadamente, con un cabo ciego.
Al tacto vaginal y rectal no se logro delimitar el ttero.

El ultrasonograma pélvico no evidenci6 el cuerpo ute-
rino pero si permitié observar ambos ovarios (Figuras 8§,
9, 10). La urografia excretora se reporté normal.

La incidencia mas citada para la agenesia vaginal es de 1 en
5000, con rango de una en 4,000 a 10,000 mujeres."** Por
lo general, se acompaiia de agenesia cervical o agenesia
uterina; sin embargo, de 7 a 10% de las mujeres tienen
utero normal, pero obstruido, o Gtero rudimentario, con
endometrio funcional.
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Figura 6. Utero, implantes endometriésicos.

Figura 7. Pieza quirurgica, ausencia de cuello uterino.

Casi siempre tienen cariotipo normal, con ovarios y
funcién ovarica conservada, por lo que el desarrollo de las
caracteristicas sexuales secundarias (desarrollo mamario,
vello pubico y axilar) son normales. La afeccidon se mani-
fiesta incialmente con amenorrea primaria, posiblemente
con dolor pélvico cronico secundario a hematocolpos,
hematometra, hematosalpinx o endometriosis, por tener
utero con endometrio funcional; reportado en 2-7% de
los casos. En la exploracion fisica puede encontrarse un
orificio vaginal o un saco pequefio con un borde himenal.
El examen rectal ayuda a determinar la existencia o au-
sencia de estructuras de la linea media.
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Figura 9. Ovarios.

Entre 20 a 25% de las pacientes tienen anomalias
uroldgicas: agenesia renal unilateral, rifion en herradura,
irregularidades en el sistema colector y 10 a 15% tienen
anomalias esqueléticas que afectan la columna y las ex-
tremidades.*

La evaluacion con ultrasonido permite valorar los
rifiones y confirmar la existencia o no de los ovarios y
la ausencia del utero. La posible duplicacién ureteral
puede determinarse por pielografia, si esta indicado. La
resonancia magnética se ha convertido en una herramienta
diagnéstica importante, que en algunos casos sustituye a
la laparoscopia. Puede utilizarse para ayudar a determinar
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Figura 10. Genitales externos.

si realmente hay endometrio funcional en el Gtero normal
o rudimentario.

En relacidn con el tratamiento, dependera del tipo de
malformacidn, de la existencia o ausencia de endometrio
funcional. La paciente del caso que aqui se reporta tenia
hematometra y hematocolpos, dolor pélvico crénico
incluso sin haber iniciado la vida sexual activa, por eso
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se decidio realizarle la histerectomia, como una opcion
de tratamiento. Sin embargo, durante su seguimiento se
considerd necesario que el tratamiento no fuera quirurgico
para la creacion de una neovagina, como primera linea
de tratamiento, por ser altamente exitosa y con excelente
satisfaccion por parte de las pacientes.” En el segundo
caso laneovagina se cre6 al inicio de la vida sexual activa.
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