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Resumen: El Sindrome Mayer Von Rokitansky Kuster
Hauser es una malformacién dtero-vaginal con
desarrollo normal de caracteres sexuales secundarios.
Es frecuente que el diagnostico se realice durante la
adolescencia, siendo el sintoma cardinal la ausencia de
menstruacién, sin embargo, el dolor pélvico ciclico es
motivo de consulta, aunque poco frecuente. Se reporta
el caso de una adolescente de 13 afios, con dolor de
aparicién ciclica, localizado en hipogastrio y regién
pélvica; luego de hallazgos al examen fisico, se realizé
ecograffa,  evidenciando  derivado = Miilleriano
funcionante y rifién ectépico, por lo que es llevada a
mesa operatoria. Es fundamental el conocimiento del
sindrome y sus variantes para el diagnodstico certero y
manejo adecuado, debido a las implicaciones en la salud

fisica y emocional de la paciente y sus familiares.

Palabras claves: Malformacién Utero—Vagina, Dolor
Pélvico, Derivado Mulletiano.

Abstract: Mayer von Rokitansky Kuster Hauser
syndrome is a uterine-vaginal malformation with
normal  development  of  secondary  sexual
characteristics. Diagnosis is often made during
adolescence, with the cardinal symptom being the
absence of menstruation. However, cyclical pelvic pain
is another, albeit rare, reason for consultation. We
report the case of a 13-year-old adolescent who
complained of cyclical pain located in the hypogastrium
and pelvic region. Based on the physical examination
findings, an ultrasound was performed, revealing a
functioning Mullerian derivative and an ectopic kidney,
and she was taken to the operating table. Knowledge of
the syndrome and its variants is essential for accurate
diagnosis and proper management, due to the
implications for the physical and emotional health of
the patient and her family.

Keywords: Ageism; Senior social capital; Healthy
ageing; Longevity; Intergenerational networks; Social
cohesion.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser (MRKH) es un trastorno congénito con incidencia de
1 en 5000 nacidas vivas, caracterizado por una malformaciéon dtero-vaginal con desarrollo normal de
caracteres sexuales secundarios.

El diagnéstico al nacimiento es excepcional, durante la infancia puede sospecharse por la presencia de
alteraciones renales o esqueléticas asociadas, lo habitual es que el diagndstico se realice durante la
adolescencia, siendo el sintoma cardinal la ausencia de menstruacion, el dolor pélvico ciclico es motivo de
consulta infrecuente. El dolor pélvico se asocia principalmente a la presencia de remanentes uterinos
rudimentarios que pueden contener tejido endometrial funcional. ¢

Se realiza reporte de caso clinico de paciente adolescente de 13 afios de edad, que es atendida en el Servicio
de Ginecologia Infantil y Juvenil del Hospital de nifios “Dr. José Manuel de Los Rios” en el afio 2023. Se
realiza previa autorizacion de un comité de bioética.

CASO CLINICO

Se trata de adolescente de 13 afos de edad, quien consulté por presentar dolor pélvico de 8 meses de
evolucion, de moderada intensidad, localizado en fosa iliaca izquierda y de presentacion ciclica, que atentia
con la ingesta de antiinflamatorios no esteroideos (AINES).

Al examen fisico: Mamas Tanner IV. Abdomen blando, depresible, se palpé tumoracion redondeada de 5
x 4 cm, localizada en fosa iliaca izquierda, poco mévil, superficie regular, bordes bien definidos, no dolorosa.
Genitales: Pubarquia Tanner IV. Labios mayores, labios menores, clitoris y meato uretral sin alteraciones,
no se evidencia membrana himeneal ni 1/3 inferior de vagina.

En la ecografia pélvica se evidencié imagen hipoecoica, redondeada, bordes definidos, de 4,2 x 3,4 x
1,2.cm, de contenido anecoico con ecos finos en su interior, sugestiva de derivado Miilleriano funcionante
(Figura 1y 2). Ovarios con ecopatrén y volumen acorde a edad.

Figura 1. Corte longitudinal de Figura 2. Corte transversal de
derivado Mulleriano derivado Mulleriano

Se realiz6 ecografia renal, evidenciandose celda renal derecha vacia por la ubicacién ectépica del rifion en
hemipelvis homolateral, con forma de haba, tamafio disminuido para la edad; bordes bien definidos,
regulares, hiperecoico, con pérdida de la relacion parénquima-seno, e imagenes redondeadas hipoecoicas
correspondientes a piramides medulares. No se evidenciaron imagenes de litiasis ni lesiones ocupantes de
espacio. Rifién izquierdo: de ubicacion habitual, forma de haba, tamafio normal para la edad y talla.
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Figura 3. Derivado Mulleriano

Se realiz6 laparotomia exploradora, observandose ovarios macroscopicamente sanos, derivado Miilleriano
izquierdo de forma ovalada, superficie regular, sin lesiones, trompa uterina izquierda hipoplasica, agenesia
de trompa derecha, sin que se evidenciaran otras estructuras Mullerianas; ante los hallazgos intraoperatorios,
se realizé exéresis del derivado Mulletiano.

Resultado de estudio histopatolégico: fragmento oval, de 5 x 3 x 2 cm, superficie externa lisa, pardo claro,
consistencia semifirme, superficie de corte blanquecina, de apariencia "arremolinada" con centro de color
pardo oscuro, aspecto hemorragico, de 1 cm de didmetro mayor. En los cortes histolégicos evaluados se
observo pared muscular (miometrio) engrosada, con presencia de tejido endometrial (en la zona central del
fragmento) constituido por glandulas ovales, irregulares, tapizadas por epitelio cilindrico pseudoestratificado,
con estroma endometrial celular. No se observaron atipias celulares. Concluyendo: "Hallazgos histolégicos
compatibles con restos del conducto Milleriano, no hay evidencia de malignidad en las muestras
examinadas”

Previo al acto operatorio, la paciente fue valorada por servicio de Traumatologia, descartando alteraciones
musculo esqueléticas. En valoraciéon por Servicio de Otorrinolaringologfa, concluyeron diagnéstico de
hipertrofia amigdalina grado 2. Actualmente presenta evolucion clinica satisfactoria, se mantiene en control
periédico por servicio de Urologia y Nefrologia, en vista del rifién pélvico hipoplasico. Se planted creacion
de neovagina por método de dilataciones por técnica de Frank, la cual se difiere hasta que la paciente
manifieste deseos de iniciar dilataciones.

DISCUSION

El sindrome MRKH es una malformacién uterovaginal con desarrollo normal de caracteres sexuales
secundarios, donde se distinguen dos formas clinicas, la forma tipica y la forma atipica, que es la menos
frecuente; caracterizada por esbozos uterinos asimétricos, hipoplasia o aplasia de una o ambas trompas y se
asocia con anomalias renales y esqueléticas, > lo que se relaciona a los hallazgos intraoperatorios de nuestra
paciente.

El dolor pélvico ciclico en el sindrome de MRKH se asocia principalmente con la presencia de remanentes
uterinos rudimentarios que pueden contener tejido endometrial funcional. Este tejido endometrial puede
responder a las fluctuaciones hormonales ciclicas, lo que resulta en dolor pélvico similar al dolor menstrual,
a pesar de la ausencia de un ttero funcional completo, ! por esta razén la paciente del caso presentaba
dolor pélvico ciclico ya que portaba un remante Miilleriano con tejido endometrial funcionante.

Hong — Xin Pan (2016) en su estudio reporto que el 100 % de las pacientes presentaron atresia vaginal,
algunas con presencia de tercio inferior de vagina de 1 a 3 cm de longitud; el 100 % de las pacientes
presentaron diferentes grados de aplasia cervical. Hallazgos que se relacionan con lo encontrado en la
paciente del caso que se presenta.

Las mujeres que cursan con este sindrome presentan un cariotipo 46 XX y un fenotipo femenino normal,
con desarrollo espontaneo de caracteres sexuales secundarios, dada la presencia de ovarios que funcionan
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de manera normal. Se sospecha en aquellas pacientes que presentan amenorrea primaria; que es el principal
motivo de consulta, sin embargo, hay un grupo de pacientes cuyo signo clinico principal es el dolor pélvico
ciclico. *”

En pacientes con MRKH, los remanentes uterinos son comunes y pueden contener endometrio funcional,
lo que puede provocar dolor ciclico. "’ Estos remanentes estin asociados con sangrado obstructivo, lo que
genera dolor.

El manejo del dolor pélvico en MRKH puede incluir la exéresis de los remanentes Miillerianos, lo cual ha
demostrado ser efectivo para aliviar el dolor, 7 sin embargo, el uso de anticonceptivos orales combinados
de baja dosis es una buena estrategia preoperatoria para controlar el dolor y tratar el endometrio funcional

antes de la intervencion quirdrgica definitiva. ©
CONCLUSIONES

Dado el alto impacto psicolégico del diagndstico de ausencia de utero y vagina para la paciente y sus
familiares, es fundamental el conocimiento de las variantes de presentacion de este sindrome y la
comprension de la cronologia del desarrollo puberal normal, para un diagndstico y tratamiento oportuno,
que involucre un equipo médico multidisciplinario.

El dolor pélvico ciclico en el sindrome de Mayer-Von Rokitansky-Kuster-Hauser esta relacionado con la
presencia de remanentes uterinos funcionales, y su manejo puede requerir de intervenciones tanto médicas
como quirtrgicas, dependiendo de la severidad de los sintomas y la presencia de tejido endometrial
funcional.
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