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Reconstruccion cervical con conexion
vaginal secundaria a agenesia cervical.
Reporte de caso

Cervical reconstruction with vaginal
conexion secundary to cervical agenesia.
Case report.

Etelberto Lopez-Rivadeneyra,' Montserrat Malfavon-Farias,? Eric Emilio Vazquez-
Camacho,® José Manuel Tovilla-Mercado,* Alejandra Halffter-Mijares®

La agenesia cervical congénita es una anomalia poco comun del
sistema de Mdller, que generalmente se reconoce durante la menarquia. Hasta hace
poco, el tratamiento de primera eleccién era la histerectomfa, debido a que no se
consideraba una enfermedad compatible con la fertilidad. Hoy en dia, gracias a las
técnicas de reproduccién asistida, se han desarrollado procedimientos quirdrgicos
menos agresivos que si preservan la fertilidad de las pacientes.

Revisar un caso de agenesia cervical a partir de su tratamiento quirdrgico
y seguimiento de la reconstruccion cervical con la conexién entre la vagina y el Gtero,
revisar la bibliografia y cémo establecer el pronéstico a largo plazo.

Paciente de 12 afos llevada a consulta ante la ausencia de mens-
truacién. El procedimiento diagnéstico transcurrié sin que se encontraran altera-
ciones; sin embargo, en la laparoscopia diagnéstica operatoria efectuada a los 14
afios, indicada por dolor pélvico ciclico, se advirtieron la ausencia del cuello del
dtero, un hematometra y endometriosis grado IV. En el segundo tiempo quirdrgico,
practicado en conjunto con el cirujano pediatra, se practic, por laparotomia, la
comunicacién entre el Gtero y la vagina. En la actualidad, la paciente tiene 19 afnos
y sus menstruaciones son ciclicas, no dolorosas. En el Gltimo ultrasonido se visualizé
la conexién entre el dtero y la vagina.

Hoy en dia, la anastomosis dtero vaginal es un procedimiento capaz
de mantener la funcién del Gtero y permitir el embarazo, con los cuidados adecuados.

Hematometra; adolescente; menarquia; histerectomia; fertilidad;
técnicas de reproduccién asistida; vagina; comunicacion.

Congenital cervical agenesis is a rare anomaly of the Miillerian system,
usually recognized during menarche. Until recently, the treatment of first choice was
hysterectomy, because it was not considered a disease compatible with fertility. Today,
thanks to assisted reproductive techniques, less aggressive surgical procedures have
been developed that do preserve the fertility of patients.

To review a case of cervical agenesis from its surgical treatment and
follow-up cervical reconstruction with the connection between the vagina and the
uterus, review the literature and how to establish the long-term prognosis.

A 12 years old female patient was brought for consultation due to
absence of menstruation. The diagnostic procedure was carried out without finding
any alterations; however, in the operative diagnostic laparoscopy performed at the age
of 14, indicated by cyclic pelvic pain, the absence of the cervix, a hematometra and
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endometriosis grade IV were noticed. In the second surgery, performed in conjunction
with the pediatric surgeon, the communication between the uterus and the vagina was
performed by laparotomy. At present, the patient is 19 years old and her menses are
cyclical, not painful. In the last ultrasound the connection between the uterus and the

vagina was visualized.

Today, utero-vaginal anastomosis is a procedure capable of maintain-
ing the function of the uterus and allowing pregnancy, with proper care.

Hematometra; Adolescent; Menarche; Hysterectomy; Fertility; Assisted
reproductive techniques; Vagina; Communication; Endometriosis

Las anomalias miillerianas son un grupo heterogé-
neo de malformaciones que se inician durante la
gestacién como consecuencia d un defecto en el
desarrollo, fusion o canalizacion de los conductos
de Miller. Representan, aproximadamente, el
15% de las causas de amenorrea primaria.’

Existen varios sistemas de clasificacion de las
anomalias miillerianas. La de la American Fertili-
ty Society (AFS), de 1988, es la mds reconocida y
utilizada, donde la agenesia cervical correspon-
de a una categoria IB.? En esa clasificacion no se
incluyen las alteraciones de la vagina, por eso
la American Society of Reproductive Medicine
(ASRM) emitié una nueva clasificacién, que se
divide en nueve categorias basadas en su apa-
riencia, presentacion y tratamiento.?

La agenesia cervical congénita es una anomalia
poco comun que puede, incluso, asociarse con
aplasia vaginal.* La incidencia real no ha sido
posible determinarla porque hasta la fecha solo
se han reportado casos aislados de agenesia
cervical con dtero funcional >

Los mecanismos que originan la alteracion del
cuello uterino se desconocen pero se piensa que

la agenesia cervical deriva de un defecto en la
elongacién de los conductos de Miiller, mientras
que el proceso de fusion de ambos conductos,
al final de la séptima semana de gestacién, se
mantiene intacto y explica el cuerpo uterino
normal en estas pacientes.>”

Es durante la infancia, y los primeros afios
de la adolescencia, que la mayor parte de las
anomalias en el desarrollo de los conductos
millerianos se manifiestan como un fenémeno
asintomatico® que, tipicamente, se reconocen
a partir de la edad de la menarquia o tiempo
después, al momento de planear un embarazo.
Entre estas alteraciones, la agenesia cervical se
reconoce como una entidad distinta de las otras;
sin embargo, en la bibliografia actual existen
pocos trabajos referentes a su clasificacion y
tratamiento.

Desde el punto de vista clinico, las pacientes
con agenesia cervical se caracterizan por: ame-
norrea primaria, dolor pélvico ciclico o crénico
0 una masa pélvica (secundaria a hematometra).
Después de los 20 anos, la endometriosis es un
hallazgo frecuente.®%910

En la exploracién fisica puede descartarse
facilmente un himen imperforado o una hemi-
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vagina. Sin embargo, en pacientes que no han
tenido relaciones sexuales es dificil identificar
la agenesia o hipoplasia cervical y uno de los
factores que pudieran retrasar este diagnéstico
es la incertidumbre de la exploracion vaginal en
estas pacientes.'

Un ultrasonido transabdominal o transperineal
podria llegar a especificar el grado de obsta-
culo; sin embargo, la resonancia magnética
parece ser el estudio de imagen de eleccién en
pacientes con malformaciones miillerianas con
una correlacién clinica mayor del 80%.'>'3'*
A pesar de ello, la resonancia magnética no
cambia radicalmente el tratamiento de estas
malformaciones. Con la laparoscopia diagnés-
tica es posible evaluar el tipo de malformacién
uterina y encontrar otras complicaciones en la
parte superior del aparato genital que pudieran
requerir tratamiento quirdrgico.*

El tratamiento de esta afeccion se centra, prime-
ro, en aliviar los sintomas relacionados con el
hematometra y menstruacion retrégrada y, en
segundo lugar, en la posibilidad de restaurar la
fertilidad y menstruacion regular."

El objetivo de esta publicacién es exponer el
caso de una paciente con diagnéstico inicial
de amenorrea primaria a quien, durante el
procedimiento diagndstico y seguimiento, se le
detectd agenesia cervical y complicaciones cli-
nicas de la patologia. Se practic6 una conexién
Gtero-vaginal, por laparotomia, y hasta la fecha
la paciente permanece sin dolor, con menstrua-
ciones ciclicas y en el ultrasonido se visualiza
la conexion entre el Utero y la vagina.

CASO CLiNICO

Paciente de 12 anos, llevada a consulta de
primera vez por inquietud de parte de los pa-
dres surgida de la ausencia de menstruacion.
El procedimiento diagnéstico se inicié con la

2022; 90 (10)

integracion de una historia clinica minuciosa,
descartando enfermedades crénicas, trata-
mientos con farmacos o factores externos que
pudieran alterar el ciclo hormonal. En la explo-
racion fisica, los caracteres sexuales secundarios,
el peso y la talla se advirtieron adecuados para
la edad. En el ultrasonido pélvico, por via abdo-
minal, se visualizaron el dtero y los anexos sin
alteraciones aparantes. Los estudios hormonales
se reportaron en paramentros normales. Al no
encontrar alguna alteraciéon hormonal o estruc-
tural se decidié continuar con la observacion y
seguimiento.

Dos afnos después, la paciente comenzé con un
dolor pélvico de inicio ciclico y, posteriormente
continuo e incapacitante. Se palpé una masa
pélvica y encontraron indicios de abdomen
agudo. En el ultrasonido pélvico abdominal se
observé al Gtero aumentado de volumen, con
liquido en su interior.

En la laparoscopia se advirti6 la ausencia del
cuello uterino y el Gtero aumentado de volu-
men; a tension, se encontraron: endometriosis
estadio IV, multiples adherencias que ocluian
por completo la pelvis, y la ausencia del cuello.
Se procedi6 a descomprimir el Gtero, practicar
la puncién y aspiracién, de los que se obtuvo
abundante tejido endometrial. Figura 1

Puncién de la hematometra por laparoscopia.
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Posterior a la cirugia se dejé tratamiento con
9.25 mg de acetato de leuprolide. Dos meses
después, la resonancia magnética de la pelvis
reportd: Gtero en anteversion de 10 x 4 x 5.2
centimetros, con la cavidad endometrial ocu-
pada por abundante contenido hemadtico y flujo
retrégrado hacia ambas tubas. Esa cavidad, hacia
la porcién distal, terminaba en un fondo de saco
cerrado (Figura 2). Durante el estudio, la cavi-
dad vaginal se llen6 con gel para distender las
paredes. El tercio medio y distal se advirtieron
normales en amplitud y grosor. No se form¢ el
tercio superior y solo se identificé tejido fibroso
interpuesto con una separacién aproximada de
dos centimetros (Figura 3) y se observé aplasia
en el tercio superior de vagina.

Luego del anélisis minucioso del caso, en
conjunto con el cirujano pediatra, se decidi6
la creacién de un neo-cérvix y el drenaje de la
hematometra.

Corte sagital de la resonancia magnética
con la hematometra y la aplasia en el tercio superior
de la vagina.

Corte sagital de la resonancia magnética. Se
aprecian la cavidad vaginal con el gel y la aplasia del
tercio superior de la vagina.

La laparotomia se practicé con incisién Pfan-
nestiel y colocacién de un separador tipo
Alexis. Durante el procedimiento, el Utero se
encontré incrementado de tamafo, de 8 x 7
X 6 centimetros con finalizacién en fondo de
saco ciego, multiples adherencias laxas hacia
el anexo izquierdo y colon sigmoides. Se pro-
cedi6 a liberar las adherencias dtero-ovaricas
del fondo de saco e intestinales hasta lograr
una adecuada movilidad uterina. Se procedié
a la embrocacién y colocacion de un dilatador
tipo Hegar en el canal vaginal como guia, que
se palp6 intrapélvico. Se identificé la distancia
entre el fondo de saco ciego de la vagina y el
Utero de 1 centimetro. La comunicacién entre
el dtero y la vagina se inici6 con la colocacion
de puntos de referencia en los extremos laterales
de lo que se palpé como fondo de saco ciego de
vagina (Figura 4). Se practicé una incisién y dej6
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Bordes con referencias de fondo de saco
ciego de vagina.

a la vista el dilatador Hegar. Posteriormente se
incidié en la parte baja del Gtero hasta exponer
la cavidad endometrial; se obtuvo abundante
liquido achocolatado proveniente de la hema-
tometra. Se terminé la evacuacion y procedi6 a
la aplicacion de puntos simples en los bordes de
la incision uterina; en todos sus extremos se hizo
un orleado para evitar tomar tejido endometrial.
Se comenzé la unién del neo-cérvix con el canal
vaginal y alrededor de toda la estructura y antes
del cierre completo se aplicaron puntos simples
con vicryl, se ferulizé la comunicacién con una
sonda Foley 22 (Figura 5) que permaneci6 du-
rante cinco semanas posteriores a la cirugia. Se
finalizo el cierre de la estructura (Figura 6), se
verific6 la adecuada hemostasia y se procedio
al cierre de la pared abdominal.

En la actualidad, a los 19 afos, la paciente tie-
ne menstruaciones ciclicas, no dolorosas y en
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Aplicacién de una sonda Foley 22 para
mantener permeable la comunicacién entre la vagina
y el dtero.

el ultrasonido se visualiza la conexién entre el
dtero y la vagina.

DISCUSION

Las pacientes con agenesia cervical y cuello
uterino normal representan un desafio médico
debido a que una reparacion quirdrgica exi-
tosa podria restaurar la menstruacién normal
y, potencialmente, preservar la fertilidad. Sin
embargo, en la bibliografia actual se registra que
la agenesia cervical completa es la anomalia
cervicouterina mas dificil de corregir. Por eso
el tratamiento de primera eleccién era la his-
terectomia total, debido a la alta incidencia de
complicaciones o fracaso al intentar la correc-
cién quirdrgica.>” "

Debido a la rareza de la patologia, y los po-
cos casos reportados en la bibliogria, en la

https://doi.org/10.24245/gom.v90i10.7448
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Neo-cérvix.

actualidad no existe un tratamiento quirdrgico
estandarizado. En los reportes de Zarou (1961),"
Farber y Marchant (1976)'> se describieron pa-
cientes tratadas con la creacién de un conducto
fistuloso entre el Utero y la vagina (neovagina).
Posteriormente, Zarou (1973) report6 el caso de
una de sus pacientes en quien logré un emba-
razo espontaneo que llegé a término vy finaliz6
por cesarea.'®

En 1989, Jacob y su grupo'” emprendieron una
revision extensa de los casos de reconstruccion
cervical reportados hasta el momento, incluidos
dos casos propios. Analizaron 30 pacientes a
quienes se intervino para cirugia reconstructiva,
con 17 casos de éxito. Los factores que pudieron
haber influido en los desenlaces de esas pa-
cientes no se conocen con exactitud. Surgieron
algunos hechos importantes con respecto al
tratamiento quirdrgico de la agenesia cervical
que podrian resumirse de la siguiente manera: 1)
el establecimiento exitoso de un canal cervical
permeable ha sido posible en algunos casos, 2) a
menudo, la atresia cervical parcial o completa se
asocia con atresia vaginal parcial o completa, 3)
es imporatante considerar el riesgo de infeccion
ascendente con peritonitis secundaria.’

En otro estudio, Deffarges y colaboradores* ana-
lizaron los desenlaces en 18 pacientes después
de una anastomosis Uterovaginal por laparoto-
mia y reportaron que solo 4 de ellas requirieron
una segunda intervencion quirdrgica. Ademas,
los investigadores informaron 6 embarazos es-
pontaneos en 4 de sus pacientes. Es importante
tener en cuenta las posibles complicaciones
posoperatorias de la canalizacién vaginal, in-
cluidas: peritonitis, estenosis recurrente, sepsis
e infertilidad.*

Con el progreso en las técnicas de reproduccion
asistida se han desarrollado procedimientos qui-
rdrgicos menos agresivos. Es de esperarse que con
la terapia hormonal pueda suprimirse la mens-
truacion hasta que la paciente haya alcanzado la
edad adulta y pueda tomar una decisién definitiva
respecto de las intervenciones quirdrgicas. De
igual forma, a pesar de la obstruccion del flujo
menstrual, el consumo prolongado de medica-
mentos inhibidores de la menstruacién (terapia
combinada de estrégeno y progestina, progestina
continua o un agonista de la hormona liberadora
de gonadotropina, con terapia complementaria)
puede prevenir: la hematometra, la dismenorrea
y el dolor pélvico crénico. Cuando se desea el
embarazo, estos medicamentos pueden interrum-
pirse e intentar la concepcién con el auxilio de
técnicas de reproduccion asistida con finalizacion
del embarazo mediante cesarea programada.

En la paciente del caso se hizo una comunica-
cién exitosa entre el Gtero y la vagina, como la
descrita por Zarou y Farber."'* Se consiguié que
cinco afnos después del segundo procedimiento
quirdrgico la paciente tuviera menstruaciones
ciclicas no dolorosas. La principal limitacion fue
que al no existir un procedimiento quirdrgico
Unico o estandarizado y tratarse de un padeci-
miento poco frecuente, el éxito del tratamiento
practicado se valoré en congruencia con la
evolucién clinica de la paciente durante su se-
guimiento a largo plazo.
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A las pacientes con diagnéstico reciente que
no deseen el tratamiento quirdrgico inmediato
puede ofrecérceles terapia de supresién hormo-
nal. En quienes son resistentes al tratamiento
médico y que deseen preservar la posibilidad de
embarazo, el tratamiento quirtrgico conservador
podria valer la pena.

Las pacientes con mejor idoneidad son las que
se reconocen tempranamente, antes de que
formen una endometriosis severa, adherencias
o hematosalpinx y que tengan la parte inferior
de la vagina debidamente desarollada.” Entre
los estudios preoperatorios se recomienda la
urografia excretora debido a su asociacién con
anomalias de las vias urinarias o la colocacién
de stents ureterales en el preoperatorio, debido
a la probable distorsion anatémica y evitar al-
guna lesién.

El tratamiento debe individualizarse y considerar
las variantes anatémicas y las complicaciones
asociadas: peritonitis, sepsis, obstruccion recu-
rrente e infertilidad. En el desenlace quirdrgico
pueden influir varios factores: el tamano del
canal creado, el tiempo de permanencia del
stent (en la paciente del caso se dejé una sonda
Foley durante cinco semanas), la existencia de
glandulas endocervicales en las proximidades
del canal creado o una vagina normal adyacente
al extremo distal (que favorece el crecimiento de
células epiteliales).™

Es importante insistir que, aunque se haya prac-
ticado una cirugia reconstructiva en un intento
de tratar la agenesia cervical congénita, la en-
dometriosis severa y otros factores cervicales y
tubaricos reducen la posibilidad de un embarazo
espontaneo, incluso después de una reconstruc-
cién exitosa de la via genital.*'®

Los desenlaces a largo plazo son inciertos y casi
siempre es necesaria una segunda intervencién
quirdrgica.
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Determinar cudl es el mejor procedimiento
quirdrgico para la reconstruccion cervical sigue
siendo motivo de discusién porque, en su des-
enlace, pueden influir varios factores: el tamafo
del canal creado, el tiempo de permanencia del
stent en su lugar, la falta, o no, de revestimiento
epitelial adicional, la longitud vaginal residual
o las menstruaciones que podrian llegar a pasar
a través de un nuevo canal no revestido con
células endometriales.

Entre las recomendaciones actuales de tra-
tamiento de la agenesia cervical estan la
histerectomia y la anastomosis Utero-vaginal
que, al parecer, son adecuadas en virtud de
sus desenlaces funcionales. La técnica con
preservacién del Gtero permite la posibilidad
de mantener la fertilidad. Es de esperar que los
nuevos casos que habran de reportarse ayuden
a alcanzar una mejor comprensién del trata-
miento de esta rara anomalia.
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