54

Ginecol Obstet Mex. 2020 enero;88(1):54-58.

Sindrome Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser con
prolapso de 6rganos pélvicos: reporte de un caso

Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser syndrome with pelvic

organ prolapse: Case report.

Carlos Ramirez-Isarraraz,! Esther Silvia Rodriguez-Colorado,? Viridiana Gorbea-Chavez,® Verdnica Granados-

Martinez, José Jonatan Olvera-Delgado,* German Roman Bravo-Canales*

El sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser aparece en 1 de cada
4500 a 5000 mujeres; se origina por subdesarrollo embrionario de los conductos de
Miiller que resulta en agenesia vaginal o de Utero. El tratamiento consiste en dilataciones
vaginales o formacién de una neovagina mediante un procedimiento quirdrgico. La
falta de estructuras de soporte vaginal es una de las causas del prolapso de la ctpula
vaginal, posterior al tratamiento conservador o quirdrgico.

Paciente de 26 afios, con diagnéstico de sindrome de Mayer-
Rokitansky-Kiister-Hauser; inicio de la vida sexual activa a los 16 afos. Acudié a
consulta por sensacion de cuerpo extrafio en los genitales y un “bulto” vaginal de dos
afios de evolucién. En la exploracién fisica ginecoldgica se encontré un prolapso total
vaginal. Se realizé la sacrocolpopexia laparoscépica y se colocé una malla tipo I, con
monofilamento, para la correccién del prolapso vaginal. A los tres meses posteriores
al procedimiento quirdrgico no volvié a reportar sintomas de sensacién de cuerpo
extrafio en la vagina y reinici la vida sexual activa sin problemas.

La sacrocolpopexia laparoscépica, junto con la colocacién de
una malla, es una opcién de tratamiento con buenos resultados en la restauracién de
la anatomia, funcién sexual y satisfaccién de la paciente con prolapso de la cipula,
posterior a creacién de una neovagina.

Prolapso de ciipula; Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser; prolapso
de drganos pélvicos; prolapso uterino; cuerpo extrafio.

The Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser syndrome, has an incidence
of 1 per 4,500 to 5,000 women, is caused by an embryonic underdevelopment of the
miillerian ducts, resulting in agenesis of the vagina or uterus. There is treatment based
on dilatations and creation of neovagina by surgery. Prolapse of the vaginal vault in
Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser syndrome is rare and may occur after conservative
or surgical treatments. The lack of vaginal support structures can lead these patients to
develop a vaginal vault prolapse

A 26-year-old woman, who started sexual life at 16 years of age. He came to the
clinic due to a sensation of a foreign body in the genitals and vaginal bulge of two years
of evolution. Physical examination: normal external genitalia without alterations, with
presence of total vaginal prolapse. Reflex of the sacral plexus S2-S4 (clitoral, perineal
and anal) present and normal. Pelvic organ prolapse quantification (POP Q): 0, 0, +2,
3,4,5,-1,-1, x. IP: I, Gossling 2. Laparoscopic sacrocolpopexy was performed and
type | mesh with monofilament was used to correct vaginal prolapse. At 3 months
after the procedure, she denies vaginal bulge symptom in vagina, satisfactory active
sexual, denies dyspareunia.

Laparoscopic sacrocolpopexy with mesh placement is a treatment
option with good results in the restoration of the anatomy, sexual function and satisfac-
tion of the patient in a patient with dome prolapse posterior to the neovagina.

Vaginal vault; Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser; Vaginal vault prolapse;
Pelvic organ prolapse; Uterine prolapse; Foreign bodies.
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La agenesia miilleriana, el sindrome de Mayer-
Rokitansky-Kiister-Hauser o la agenesia vaginal
aparecen en 1 de cada 4500 a 5000 mujeres; se
origina por subdesarrollo embrionario de los con-
ductos de Miiller, que resulta en agenesia vaginal
o de Utero. El canal vaginal esta ausente o acorta-
do y puede aparecer como un orificio debajo de
la uretra. Ademas, puede haber un solo esbozo
uterino de la linea media o cuernos uterinos (con
o sin una cavidad endometrial).! Los genitales
externos muestran ausencia de vagina pero las
caracteristicas sexuales secundarias son norma-
les. A menudo se asocian anomalias adicionales
en la via urinaria y el esqueleto.? Los ovarios, por
su origen embriolégico, suelen ser de estructura
y funcién normales, aunque pueden encontrarse
en ubicaciones atipicas.! Debido a la ausencia de
vagina, estas pacientes no pueden tener relaciones
sexuales vaginales sin tratamiento.?

El procedimiento diagnéstico debe incluir: ex-
ploracion fisica, resonancia magnética u otras
técnicas de imagen y cariotipo que, generalmen-
te, conducen al diagnéstico correcto.*

Las opciones de tratamiento son: dilataciones
vaginales, coito en casos seleccionados, o
creacion de una neovagina mediante un proce-
dimiento quirtrgico.>*” En pacientes en quienes
la dilataciéon no es exitosa, o estd contraindicada,
puede optarse por mdltiples procedimientos
para la construccién de la vagina.® Entre los
procedimientos quirdrgicos estan: las cirugias de
Mclndoe,® Vecchietti® o Davydov;' todas ellas
complejas y sin consenso de cudl es la mejor.?

El prolapso de la cipula de neovagina, en pa-
cientes con agenesia miilleriana, es un evento
raro y puede ocurrir después de tratamientos no
quirdrgicos o quirtrgicos.' La falta de estructuras
normales de soporte vaginal favorece la apari-
cién del prolapso de cuipula vaginal.?

Las opciones quirdrgicas para el prolapso de
la ctpula incluyen la suspensién del ligamento
sacroespinoso o la sacrocolpopexia abdomi-
nal." Hoy dia, no hay acuerdo unanime con
respecto a la mejor opcién quirlrgica. Sin
embargo, el objetivo de la cirugia es que la
anatomia y la funcién sexual retornen a la
normalidad.?

El proposito de este reporte es describir el
tratamiento de una paciente con sindrome
Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser con prolapso
de 6rganos pélvicos posterior a dilataciones
vaginales.

Paciente de 26 anos, nuligesta, con inicio
de vida sexual a los 16 afios. A los 15 afios
fue valorada por amenorrea primaria y Gtero
hipoplasico y a los 18 afios se estableci6 el
diagnéstico de sindrome de Mayer-Rokitansky-
Kuster-Hauser. Acudioé a consulta de tercer nivel
de atencién debido a la sensacién de un cuerpo
extrafio en los genitales y un “bulto” vaginal de
dos afnos de evolucién. Refiri6 tener dos veces
por semana relaciones sexuales vaginales satis-
factorias. En la exploracién fisica los genitales
externos se observaron normales, sin altera-
ciones. La vagina midié 5 cm de longitud, con
prolapso vaginal total sin esfuerzo. Los reflejos
del plexo sacro S2-S4 (clitorideo, perineal y
anal) eran normales. La prueba de la tos con la
vejiga llena resulté negativa. La cuantificacién
del prolapso de 6rganos pélvicos (POP Q) fue
de:0,0,+2,3,4,5,-1,-1, x. IP: 1, insuficiencia
perineal tipo 2. Figura 1

Como parte del protocolo de estudio se
determiné el cariotipo, que resulté XX. El
ultrasonido pélvico reporté: Gtero hipopla-
sico, en retroversiéon, de: 1.8 x 0.8 x 0.5 cm,
volumen de 0.41 cc, en sentido longitudinal,
transverso y antero posterior. El miometrio y
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Exploracién fisica donde se observa el prolapso de la clpula vaginal en la paciente con sindrome de
Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser.

los ovarios también se encontraron normales.
En la resonancia magnética se observd una
imagen tubular, posterior a la uretra, entre
la vejiga y el recto que sugeria se trataba del
canal vaginal. Hacia el fondo, en el tercio
proximal, se identific6 una imagen hiperdensa,
puntiforme, en las secuencias con saturacion
grasa sugerente de un esbozo uterino rudimen-
tario, hipoplasico. Los rifiones se observaron
normales. Impresion diagndstica: sindrome de
Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser.

Como tratamiento se decidié el quirdrgico,
con acceso combinado (laparoscépico y
vaginal). Se efectué la sacrocolpopexia lapa-
roscopica y se colocé una malla tipo I, con
monofilamento, para corregir el prolapso
vaginal. A los tres meses después del proce-
dimiento la paciente dejo6 de referir sintomas
y de tener la sensacién de un cuerpo extrano
en la vagina; la actividad sexual la reinicio
de manera satisfactoria.

DISCUSION

El tratamiento de pacientes con sindrome de
Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser incluye el
asesoramiento psicolégico a ella y a su fa-
milia en virtud de que este diagnéstico tiene
repercusiones en la reproduccion futura. El
tratamiento se dirige, principalmente, a la
creacion de una neovagina que permita tener
relaciones sexuales. Existe tratamiento quirdr-
gico y no quirdrgico. Las opciones quirtrgicas
incluyen la colocacién de un injerto mediante
el procedimiento laparoscépico de McIndoe o
de Vecchietti. El enfoque mecénico incluye la
aplicacion de dilatadores, como se describe en
el procedimiento de Frank.’® La paciente del
caso aqui comunicado tuvo dilatacién mecé-
nica debida a las relaciones sexuales.

Se carece de un tratamiento quirdrgico estanda-
rizado para tratar a las pacientes con prolapso
de cidpula. La restauracion del eje vaginal, la
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preservacion de la funcion sexual y la mejora
de la calidad de vida deben ser los objetivos
principales del procedimiento quirdrgico para
la creacion de la neovagina.'

Se desconocen las causas del prolapso de la
clpula de neovagina en la agenesia miilleriana.
El tercio inferior de la vagina se deriva del seno
urogenital y carece de soporte apical. Los proce-
dimientos quirdrgicos disenados para construir
una neovagina no suelen establecer un soporte
anatémico normal para la vagina de longitud
completa. Es l6gico que estas pacientes tengan
mayor riesgo de prolapso de la ctpula posterior
a la creacién de neovagina.’

Maher™ y su grupo mencionan que la sacro-
colpopexia abdominal se asocia con tasas mas
bajas de recurrencia del prolapso de la ctpula'y
dispareunia que la fijacién por via vaginal de la
clpula al ligamento sacroespinoso. La malla de
polipropileno ha demostrado superioridad a la
fascia lata en términos de puntos de POP-Q), eta-
pa POP-Q) y tasas de falla anatémica objetivas'".

Schaffer' report6 dos casos de tratamiento del
prolapso de la clpula con sacrocolpopexia con
buenos resultados anatémicos y funcionales,
al igual que nuestra paciente. El primer caso
fue similar al nuestro con sensacién de cuerpo
extrano 10 afos después del inicio de las dila-
taciones mecanicas; el segundo lo presenté 26
afios después de un procedimiento de Mclndoe.

En pacientes con sindrome de Mayer-Rokitansky-
Kuster-Hauser el prolapso de la ctpula vaginal
es un riesgo que debe considerarse, incluso sin
el inicio del tratamiento con dilatacion vaginal,
porque provoca ansiedad en las pacientes y
tiene una repercusién negativa en la calidad de
vida y su imagen. En otro caso, reportado por
Brotos y su grupo,’ la paciente tuvo sintomas
de prolapso de 6rganos pélvicos a los 19 afos,
sin tener un diagnéstico de sindrome de Mayer-

Rokitansky-Kuster-Hauser, y posteriormente se
trat6 con dilatadores para aumentar el diametro
de la vagina, a diferencia de nuestro caso, la
forma de correccion del prolapso fue con sutura
permanente y fijacién al ligamento sacroespi-
noso, con buenos resultados a los 11 meses de
seguimiento.

Hacen falta mas estudios prospectivos que inclu-
yan el seguimiento posoperatorio a largo plazo
de este tipo de intervenciones que permitan
comparar diferentes técnicas de correccion del
prolapso apical en estas pacientes.

La sacrocolpopexia laparoscépica, con colo-
cacién de malla, es una opcién de tratamiento
con buenos resultados en la restauracién de la
anatomia, funcion sexual y satisfaccién de la
paciente en casos de prolapso de la cipula con
sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser.
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