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INTRODUCCION

Las malformaciones miillerianas se pro-
ducen por un defecto en el desarrollo de las
estructuras mesodérmicas derivadas de los
conductos de Miiller. La incidencia de estas
anomalias se ha estimado de 1 en 200, con un
rango entre 0,1% y 3,8%.

E150% de los casos presentan sintomatolo-
gia, pero hay un subgrupo de malformaciones
que no son diagnosticadas con frecuencia.

Las malformaciones complejas no son
comunes, su diagnostico es tardio y/o su
tratamiento incorrecto. Esto es asi por no
considerarlas como causa de los variados
sintomas clinicos de presentacién y no tener
en cuenta el origen embriolégico de los di-
ferentes elementos que conforman el tracto
genitourinario®.
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Es sabida la necesidad de dos cromosomas
X normales en nimero y estructura para el co-
rrecto desarrollo de las gonadas femeninas.

Los estrégenos de origen fetal y placen-
tario junto con la ausencia de testosterona y
hormona antimilleriana (HAM) son los res-
ponsables del desarrollo de los conductos pa-
ramesonéfricos o de Mller; éstos daran lugar
al desarrollo del ttero, trompas de Falopio,
cuello uterino y tercio superior de vagina.

Los conductos de Miiller comienzan su
desarrollo alrededor de la 7° semana de ges-
tacion y se extiende hasta alrededor de la se-
mana 20. En un primer momento se alargan,
acercandose verticalmente para formar las
trompas de Falopio con sus mitades superio-
res y luego, las mitades inferiores se fusionan
latero-medialmente para dar lugar al ttero,
el cérvix y el tercio superior de vagina. En un
tiempo posterior, el tercio superior de vagina
se fusiona con los dos tercios inferiores que se
originan a partir del seno urogenital.

Durante este proceso, se produce la reab-
sorcion del septo de unién latero-medial de
los ductos y la canalizacién del tabique de
union con el seno urogenital y asi completan
la formacion normal de los genitales internos
en la mujer?.



El desarrollo del aparato urinario fre-
cuentemente se encuentra afectado, ya que
comparten el mismo origen embriolégico.

Cuando existe una interrupcion o desregu-
lacion de este proceso dindmico, puede ocurrir
un amplio espectro de anomalias.

Estas malformaciones tienen una va-
riada expresion clinica que puede ser de
hallazgo casual en las formas leves hasta
presentarse como una amenorrea prima-
ria, como en las agenesias uterovaginales.
Entre ambos existe un variado espectro de
formas de presentacién como dismenorrea,
algia pelviana, presencia de hematocolpos
y/o hematometra, spotting, dispareunia o
trastornos de la fertilidad.

Se han investigado varios factores
genéticos pero no se ha identificado una
causa especifica para los diferentes tipos
de malformaciones. Existen en la litera-
tura varias investigaciones a nivel de la
biologia molecular que tratan de justificar
su origen genético.

Su importancia radica en la repercusion en
la vida de la adolescente, al alterar su esque-
ma corporal, su capacidad reproductiva, y la
dificultad para el ejercicio de su sexualidad.
Por eso es necesario el enfoque interdisci-
plinario ya que son situaciones complejas,
muchas veces de dificil resolucion.

La devolucion diagnéstica debe ser progre-
siva, de acuerdo con los tiempos que marque
la paciente.

OBJETIVOS

a. Describir las caracteristicas clinicas,
diagnésticas, terapéuticas y evolucion
de las adolescentes que consultaron por
sintomatologia compatible con Anoma-
lias de los Conductos de Miiller.

b. Deteccion de malformaciones asociadas.

c. Remarcar la importancia del trabajo
interdisciplinario.
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MATERIAL Y METODOS

Estudio descriptivo, retrospectivo. Sobre
un total de 4079 adolescentes atendidas en-
tre el 1 de enero de 1998 y el 31 de julio de
2008 consultaron 32 adolescentes (0,78%)
con un rango de edad entre los 12 y 20 afos,
con diagndstico presuntivo de Anomalias de
los Conductos de Miiller y 1 paciente con una
Malformacion del seno urogenital (himen
imperforado — 0,02%).

La metodologia empleada para su estu-
dio fue:

- Anamnesis.

- Examen fisico y genitomamario.

- Ecografia ginecolégica y renal.

- Radiologia.

- RMN y/o TAC.

- Evaluacién psicoldgica.

RESULTADOS

Segun la Clasificacion de la Sociedad Nor-
teamericana de Fertilidad modificada por J.
Rock?, los diagnoésticos de las 32 anomalias
miillerianas fueron los siguientes:

Tabla I

Diagnoéstico Pacientes: n= 32

Disgenesia de los

conductos de Miiller 18 (56,25%)

(RKH)
Anomalias
de la fusién vertical 6 (18,75%)
8 (25%)

Anomalias

de la fusién lateral No obstructivas: 4

Obstructivas: 4

Defectos inusuales o
asociaciones

Defectos no clasificados por la So-
ciedad Norteamericana de Fertilidad:
himen imperforado 1 p. (0,02%).
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Tabla II

Disgenesia de los conductos de Miiller

n= 18 pacientes (56,25%)

Edad de la consulta

- 16,8 arios (13-20).

Motivo de consulta

- Amenorrea primaria.

Inicio relaciones sexuales

- No: 12 pacientes.
- Intento de IRS: 2 pacientes.
- Si: 4 pacientes (15,7 afios).

Estadio de Tanner

- Acorde con la edad cronolégica.

Ex. ginecoldgico

- Agenesia vaginal: desde una foseta hasta
un stop de 5 cm.

Ecografia ginecoldgica

- Agenesia uterina: 12 pacientes.
- Utero rudimentario: 4 pacientes.
- Hematometra: 1 paciente.

- Utero normal: 1 paciente.

Ecografia renal

- Normal: 14 pacientes.
- Rinén pélvico: 3 pacientes.
- Agenesia renal: 1 paciente.

RMN y/o TAC

- RMN: agenesia uterina: 9 pacientes.
- TAC: agenesia uterina: 2 pacientes.
- No realizaron: 7 pacientes.

Anomalias asociadas

- Anomalias esqueléticas: 4 pacientes (22,2%).
- Rinoén pélvico: 3 pacientes.

- Agenesia renal: 1 paciente (22,2%).

- Agenesia pulmonar: 1 paciente (5,5%).

- Polidactilia: 1 paciente (5,5%).

Patologia asociada

- Hipotiroidismo: 3 pacientes.

Tratamientos

A. Técnica de McIndoe modificada: 7 pacientes.
B. Método de Frank: 2 pacientes.
¢ Desercion: 6 pacientes.

Tratamiento psicologico

- Concluido: 9 pacientes.
- En seguimiento: 3 pacientes.
- Desercion: 6 pacientes.

Evolucion

A. Técnica de McIndoe:
® 6 pacientes: longitud vaginal de
aproximadamente 7 cm, con IRS a los 2-3 meses
de la cirugia y relaciones sexuales satisfactorias.
¢ 1 paciente: dificultad progresiva de colocacién
de tutor, imposibilidad de relaciones sexuales,
se indica estrogenoterapia local: stop a 2-3 cm.
Dilatacion bajo anestesia de anillo de neovagina
con bujias de Hegar de n° 3 a 20, fracaso de
maniobra.
B. Método de Frank: longitud vaginal: 7 cm
y 6 cm, relaciones sexuales satisfactorias.
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Tabla III

Anomalias de la fusion
vertical

n= 6 pacientes (18,75%)

Edad de la consulta

16,3 afios (14-20).

Motivo de consulta

Amenorrea primaria: 5 pacientes.
Dolor ciclico: 3 pacientes.
Amenorrea secundaria: 1 paciente (insuf. hipofisaria).

Inicio relaciones sexuales

1 paciente (15 anos).

Estadio de Tanner

Acorde con la edad cronolégica.

Ex. ginecologico

Agenesia vaginal: desde 0,5 hasta un stop de 6 cm: 5 pacientes.
Tabique transverso + agenesia cervical: 1 paciente.

Ecografia ginecoldgica

Utero funcionante + hematocolpos: 2 pacientes.

Utero bicorne + hematometra derecha + agenesia cervical.
Utero funcionante + agenesia cervical.

Utero funcionante + hematometra.

Utero funcionante + hematometra + quiste ovario izquierdo.

Ecografia renal

Normal: 5 pacientes.
Agenesia renal: 1 paciente.

RMN

Utero normal + endometrioma.

Utero bicorne con hematometra, agenesia cérvix y vagina,
endometrioma OD.

Utero normal, ovarios normales.

Hematometra.

No RMN: 2 pacientes.

Anomalias asociadas

Agenesia de pulgares: 1 paciente (16,6%).
Anomalias esqueléticas: 2 pacientes (33,3%).

Tratamiento psicoldgico

Concluido: 5.
En seguimiento psicolégico: 1.

Tratamientos y evolucion

Reseccién de tabique + drenaje hematocolpos/hematometra:
3 pacientes.

Neovagina y 6 meses después HT + anexectomia izquierda
(AP: adenomiosis y endometrioma):

HT + salpingectomia derecha + neovagina a los 2 afios.

En seguimiento psicolégico: 1 paciente.

Evolucion

&

[P0 ® o2

Reseccion de tabique + drenaje hematocolpos/hematometra:
menstruaciones normales (1 pac. con insuf. hipofisaria: TRH

y deprivaciones normales).

Se indicaron gestagenos. Quistectomia de ovario derecho luego
de 3 afios en su provincia natal (AP: endometrioma).
Neovagina: longitud vaginal de aproximadamente 7 cm, con IRS
a los 3 meses de la cirugia y relaciones sexuales satisfactorias.
En seguimiento psicolégico: 1 paciente.
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Tabla IV

Anomalias de la fusion
lateral (obstructiva)

n= 4 pacientes (12,5%)
Sindrome de Wiinderlich

Edad de la consulta

17 afos (14-19).

Motivo de consulta

Dolor abdominal: 3 pacientes.
Flujo fétido: 2 pacientes.
Dismenorrea primaria: 1 paciente.

Inicio relaciones sexuales

No: 2 pacientes.
Si: 2 pacientes.

Estadio de Tanner

Acorde con la edad cronoldgica.

Ex. ginecoldgico

Abombamiento de FSLD con formacién renitente.
Secrecién amarillenta amarronada abundante.
En 2 pacientes no se realiz6 por no IRS.

Ecografia ginecoldgica

Utero bicorne.

Utero bicorne, hematometra, hematosalpinx.
Utero bicorne. OD: Endometrioma.

Utero normal, hematocolpos

Ecografia renal

Agenesia renal: 4 pacientes.

RMN

Agenesia renal, dtero bicorne-bicolis, hematocolpos.

Agenesia renal, utero bicorne didelfo, hematometra, hematosalpinx.
Agenesia renal, utero bicorne, imagen parauterina de registro liquido
que se extiende sobre cérvix.

No realizé: 1 paciente.

Anomalias asociadas

Agenesia renal: 4 pacientes.

Tratamiento psicoldgico

Concluido: 3 pacientes.
En seguimiento: 1 paciente.

Tratamientos

Evacuacién de hematocolpos.

1996: salpingectomia derecha (AP: salpingitis quistica crénica); 1998:
Op. Strassman + reseccién de tabique + evacuacién con contenido
hematopurulento.

Op. Strassman

Laparoscopia: ttero bicorne, quistectomia endometrioma,
coagulacién focos EDT peritoneales, adhesiélisis (vesicouterinas).

Evolucion

Evacuacién de hematocolpos

Op. Strassman menstruaciones normales.

Desogestrel 0,75 ng, buena evolucién (no secrecion ni dismenorrea),
luego de 10 meses: dolor célico + flujo menstrual. Miccién en 2
tiempos: urocultivo (-), actualmente en estudio urolégico.

Op. Strassman, menstruacion espontanea (menometrorragia,
tratamiento hormonal). Actualmente anticonceptivo hormonal
combinado — Anatomia patolégica de hemittero derecho: miometrio
con hiperplasia difusa, algunos fragmentos estén revestidos por
endometrio en fase proliferacion, en otro segmento glandulas
endocervicales sin anomalias.
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Tabla V

Anomalias de la
fusion lateral
(No obstructiva)

n= 4 pacientes (12,5%)

Edad de la consulta

16,5 afios (13-18).

Motivo de consulta

Dismenorrea primaria intensa.

Amenorrea primaria + dolor ciclico.
Irregularidades menstruales (menarca: 12 afios).
Amenorrea 1° + distensién abdominal.

Inicio relaciones
sexuales

15 afos: 3 pacientes.
No: 1 paciente.

Estadio de Tanner

Acorde con la edad cronolégica.

Ex. ginecoldgico

Normal.

Distancia anoperineal 1 cm, introito post., stop vaginal a 4 cm, dtero-medial.
Tumoracién dolorosa de 5 x 7 cm sobre Monte de Venus, G. externos normales,
vagina permeable 5 cm, eldstica, no se tacta cuello uterino ni anexos.
Especuloscopia: no se observa cuello uterino.

En 1 paciente no se realizé por no IRS.

Ecografia
ginecoldgica

Utero bicorne, anexos normales: 2 pacientes.

Utero bicorne, endometrio 8 mm, engosamiento localizado en region cervical,
liquido libre en cavidad.

Utero en AVF de forma conservada, contorno irregular, ecoestructura normal,
incluido en el conducto inguinal izq. de 28,9 x 23 x 16,6 mm, endometrio de 5 mm.
Utero 73 x 18 x 52 estructura homogénea, impresiona arcuato o bicorne. Colec-
cion 39 x 25 en regién istmica cervical (hematocolpos derecho?) endometrio 5 mm,
ovarios normales.

Ecografia renal

Normales: 3 pacientes.
Rifiones ptésicos en “herradura” en pelvis.

RMN

Utero bicorne unicolis.

Rifiones en region pelviana con rotacién de su eje. Ligera ectasia ureteropielocalicial
derecha, hernia inguinal izquierda que contiene dtero involutivo con linea endome-
trial y zona transicional, asi como tejido ovarico (hernia utero inguinalis). En la
linea media de la regién pelvi-perineal no se identifican ttero y anexos. La vagina
no se identifica claramente (;hipoplasia?).

No realizo: 1 paciente.

Utero escasamente desarrollado con presencia de imagenes quisticas en anexo derecho.

Anomalias
asociadas

Rifiones en regién pelviana: 1 paciente.
Escoliosis: 2 pacientes.
Agenesia renal: 1 paciente.

Tratamiento
psicoldogico

Seguimiento: 3 pacientes.
Concluido: 1 paciente.

Tratamientos

Derivacion a hospital pediatrico.

HT + conservacion del ovario izquierdo. Pexia a peritoneo parietal + hernioplastia
izquierda. AP: Utero: formacién redondeada de 3,5 x 2,5 x 2 cm. Superficie externa
lisa y congestiva. Al corte constituido por tejido blanquecino, mucosa endometrial
con cambios secretores. Tejido muscular liso sin alteraciones significativas. Serosa
uterina con adherencias y focos de calcificacién. No se observa cuello uterino.
Formacién paraovarica: formacién nodular de 0,7 x 0,5 x 0,4 cm, superficie
externa lisa y pardo-rosada, tejido adiposo con necrosis y depdsitos calcicos.
Anticonceptivos combinados orales.

Laparoscopia: ttero bicorne, hemitdtero derecho de > volumen con tabique completo,
adhesidlisis en correderas parietocélica y hepatodiafragmatica, focos EDT en perito-
neo, neovagina, analogos del GnRH.

Evolucion

Neovagina: buena evolucion, contintia usando el tutor + anédlogos del GnRH.
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Figura 1. Tipos de duplicacién dtero-vaginal, segiin Rock JA®

Tabla VI

Defectos no clasificados
por la SAF

n= 1 paciente (0,02%) himen imperforado

Edad de la consulta - 13 afios.

Motivo de consulta - Dolor abdominal.

Estadio de Tanner -

Acorde con la edad cronolégica.

Ex. ginecolégico -

Himen imperforado, abombado.

Ecografia ginecoldégica

- Utero normal, cavidad ocupada por coleccion liquida compatible con
hematometra, endometrio lineal, anexos normales, hematocolpos.

Tratamientos - Himenectomia y drenaje.
Seouimi - Ecografia postratamiento: atero normal, 80 x 32 x 26, ovarios normales.
eguimiento . .
Menstruaciones normales, no dismenorrea.
CONCLUSIONES frecuentes, dado que comparten el mismo

La embriologia y presentacién anaté-
mica en cada una de estas anomalias es
variable, con frecuencia tienen una misma
caracteristica: la dificultad o retardo en
identificar la malformacion como causante
de los sintomas. Cabe destacar que no es
habitual el reconocimiento de la agenesia
vaginal en la recién nacida. La asociacion
con anomalias renales y esqueléticas son

origen embriolégico.

La resoluciéon de estas malformaciones
depende del momento evolutivo y de su sin-
tomatologia a la hora del diagnéstico.

El abordaje biopsicosocial es una tarea
de aportes mutuos que optimiza no solo la
asistencia integral, sino también el ejercicio
profesional de cada una de las distintas dis-
ciplinas que intervienen®.
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