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RESUMEN

Bl nresente trabaio hace un
andlisis del estado actual del
sindrome de Rokitansky-Hauser-
Kuster-Mayer teniendo en cuenta

los aspectos clinico, diagn6stico v
técnicas actuales en la construccion |
de una neovagina.

Se hace especial hincapié en la
importancia de los aspectos
psicol6gicos y psicosociales en el
diagnostico y tratamiento de
estas pacientes,

. Se presentan dos casos.

Introduccion

Desde las aportaciones de Mayer
(1838), Rokitansky (1947), Kuster
(principios de siglo) y Hauser
(1958), se conoce como sindrome de
Rokitansky -Kuster - Hauser - Mayer,
al desarrollo an6émalo de los con-
ductos de Muller, que condiciona un
cuadro caracterizado por aplasia
vaginal, con ttero rudimentario, s6-
lido y no canalizado, y que se suele
acompafiar de anormalidades uro-
légicas. Este cuadro se da en muje-
res, por otra parte, aparentemente
normales, con ovarios funcionantes
y cariotipo XX.

Frecuencia

Desde la descripcién completa
del cuadro por Hauser en 1958,
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muchas son las comunicaciones’

sobre este sindrome y todos los
autores »%19202! estan de acuerdo
en que.su frecuencia es aproxima-
damente 1/3000-4000 mujeres,
siendo la primera causa entre las
agenesias vaginales y la segunda
causa de amenorrea primaria (des-
pués de disgenesia gonadal).

Etiologia

La etiologfa de este sindrome per-
manece todavia oscura. Apoya el
probable origen genético de este sin-
drome, los casos familiares descri-
tos en la literatura % %8 y los casos
acompafiados de anomalias cromo-
somicas % 4.

Por otro lado, la aplasia de
Muller (MU) se asocia con aplasia
renal (R) y displasia de los somitas
cérvico-tordcicos en muchas ocasio-
nes (asociacibn MURCS) %12, Es
posible que esta malformacién
MURCS, se deba a una patologia
embriolbgica que produzca una
alteracién del blastema de los somi-
tas cérvico-tordcicos y conductos
pronéfricos, todos los cuales tienen
una intima relacién al final de la
cuarta semana de vida fetal, lo cual
apoyaria la teoria de un agente tera-
togeno todavia no identificado.

Etiopatogenia
Recuerdo embriolégico

El sindrome de Rokitansky-Kus-

‘ter-Hauser-Mayer es la expresién

de un desarrollo an6tmalo de los
conductos de Muller.

Los conductos de Muller son el
origen de la mayor parte de las vias
genitales femeninas.

Debajo del cruzamiento con el
ligamento inguinal, los dos conduc-
tos de Muller, que se unen longitudi-
nalmente a partir de la décima
semana, van fusiondndose por desa-
paricién del tabique medio al final
del tercer mes.

Esta fusién se inicia en la parte
media de los dos conductos, progre-
sando hacia arriba y hacia abajo. Se
constituye un o6rgano impar, el
canal atero-vaginal, cuya parte
inferior se une a la pared del seno
uro-genital.

Este canal Gitero-vaginal est4 uni-
do a las trompas de Falopio por un
corto segmento no unido de los con-
ductos de Muller (cuernos uterinos),
que van a contribuir a formar el Gte-
ro.

El canal tdtero-vaginal va a for-
mar en su parte superior el cuerpo
del tdtero, que se agranda por la
incorporacién progresiva de los
cuernos uterinos (4.° mes) y también
el itsmo.

En la parte inferior, el canal
utero-vaginal se aplana de delante
atrés y sus paredes anterior y poste-
rior se juntan constituyendo la 1ami-
na epitelial de la vagina (que es de
origen controvertido):

— totalmente mulleriano;

— totalmente sinusal;

— totalmente wolffiano;

— mulleriano y wolffiano;

— mulleriano y seno-urogenital;

— mulleriano, seno-urogenital y
wolffiano.

La explicacién de las malforma-
ciones urolégicas en la ausencia de
vagina, parece ser debida a que los
conductos de Wolff y Muller guar-
dan una estrecha relacién y mutua
influencia en su desarrollo.

Las principales malformaciones
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urologicas que se encuentran en
este sindrome son 3 6;

— rifién pélvico;

— rifién Unico;

— malrotacién;

— duplicidad de pelvis.

Clinica y estudio

El motivo fundamental de consul-
ta {100 %) es la amenorrea y en
algunos casos dolor abdominal
(20 %).

La edad de consulta suele ser de
16-20 afios (50 %), normalmente
solteras, después de varios aifios de
amenorrea (71 %). La coitalgia es
poco frecuente como motivo de con-
sulta (15 %), légicamente.

Clinica y estudio

El motivo fundamental de consul-
ta (100 %) es la amenorrea y en
algunos casos dolor abdominal
(20 %).

La edad de consulta suele ser de
16-20 afios (50 %), normalmente
solteras, después de varios afios de
amenorrea (71 %). La coitalgia es
poco frecuente como motivo de con-
sulta (15 %), lé6gicamente.

El aspecto constitucional de la
paciente suele ser normal, con desa-
rrollo adecuado a su edad, y el dato
exploratorio fundamental es la age-
nesia vaginal, con fondo de saco
retrohimeneal variable.

El diagnéstico debe fundamen-
tarse en: historia clinica, explora-
cién, cariotipo, cistoscopia, urogra-
fia, radiologia de columna, ecogra-
fia y laparoscopia/laparotomia
(eventualmente renograma y aorto-
grafia translumbar).

Actualmente parece més indica-
do la laparotomia, acompafiada de
biopsia de rudimento uterino y ova-
rica, dada la asociacién de ovarios
engrosados en este sindrome 8 2%,

Tratamiento

El tratamiento debe de ir encami-
nado a la creacién de una neovagi-
na y mantenimiento del nivel estro-
génico adecuado en caso de insufi-
ciencia ovarica.

Las técnicas actuales son muchas
y variadas., La pauta general es
comenzar por la menos agresiva y

reservar las técnicas més agresivas

cuando las primeras no son facti-
bles.

Técnicas actuales mas
utilizadas:

I. Dilatacién incruenta del seno
urogenital. Técnica no operativa de
Frank 22. Cuyo resultado es satisfac-
torio cuando existe un fondo de saco
de 3-4 cm, ’

II. Vaginoplastia con injerto epi-
dérmico libre. Técnica de MclIn-
doe ! y .modificaciones '7 23, Obtie-
ne brillantes resultados para
muchos autores '% 18, aunque el pos-
toperatorio es complicado y la hos-
pitalizacién larga.

III. Vulvovaginoplastia. Técnica
de Williams ?* y modificacion de Bit-
falo ®. Esta técnica, para algunos
autores %7 es superior a la de McIn-
doe en sencillez, complicaciones
operatorias, curso postoperatorio y
resultados finales, pero exige desa-

‘rrollo de labios para su realizacion.

IV. Las plastias intestinales !%!5
e incluso el trasplante vaginal '3,
dado su riesgo quirtirgico y la no
obtencién de mejores resultados
deben de ser splamente empleados
en ultimo término.

Aspectos psicopatologicos
del problema

El estado emocional personal y
familiar es importantisimo; hay que
dejar claro que normalmente el

Yig. 1.—Aspecto de los genitales externos,
antes de la intervencién, con la sonda endo-
vesical ya colocada.

ginecélogo puede manejar el proble-
ma sin ayuda del médico psiquiatra.

Se debe acentuar el hecho de que
la paciente se podréd casar, tener
relaciones sexuales completas vy
satisfactorias y que, como una de
cada seis parejas, podra adoptar un
nifio.

Es observacion frecuente el que
estas pacientes reaccionen al pro-
blema sintiéndose como mujeres

Fig. 2.—Aspecto tras la realizacion de la neovagina.
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incompletas, evitando el tema de la
relacidn sexual.

Normalmente suele sentir una
cierta inadaptacién psicosocial, pro-
bablemente condicionada por aifios
de amenorrea sin informacién clara
sobre su problema.

En un estudio retrospectivo reali-
Zado por Hecker?, se confirma la
necesidad de informar de la natura-
leza de su problema a la familiary a
la paciente.

La operacidén correctora debe de
realizarse cuando la paciente ha
terminado su crecimiento, cuando
ella lo solicite y esté dispuesta a coo-
perar; si no, la operacién esta con-
denada al fracaso.

No debe de posponerse la opera-
cibn hasta fechas cercanas a la
boda, pues cualquier problema en el
curso postoperatorio condicionaria
el aplazamiento de la misma con la
angustia familiar y personal que ello
SUpONE.

En cualquier forma la clave del
éxito (satisfaccién sexual, estabili-
dad marital, realizacién personal),
depende mucho més del enfoque
psicolégico social y familiar, y del
ajuste psicosocial de la paciente,
que de la brillantez del resultado
anatémico Hecker °.

Casos clinicos

1. Caso 1. 26 afios. Casada 9
meses. Fertilidad O.

Motivo de consulta. Imposibili-
dad coital. Diagnosticada de agene-
sia uterovaginal. Remitida para
vaginoplastia.

Fig. 3.—Colocacion de la prétesis en la neova-
gina,
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RESUMEN EXPLORATORIO

Caso -1 Caso. 2
Cariotipo 46 Xx 46 xx
Ecografia Ausencia de utero Ausencia de utero. Visualizacién
de ovarios
Urografiay Augencia de rifi6n izquierdo Normal
renograma
Cistografia Agenesia de hemitritrigogo iz-  Normal
quierdo, Ausencia: de meato.
Ureteral izquierdo
Aortografia Ausencia de arteria renalizquierda
translumbar
Radiologia Normal Normal
de.columna
Laparotomia Ovario derecho ausente Ovarios grandes, 4 X 4 cm.
Qvario izquierdo normal ‘Ausencia de utero
Fascia transversalis Plica transversales
Biopsia Ovario funcionante Hipoplasia germinal con nume-
laparotomica Tos0s quistes foliculares

Antecedentes familiares. Sin inte-
Tés.

Antecedentes personales. A los 13
afios ovariectomia derecha por quis-
te ovarico (Anat. Patol.: Ovario fun-
cionante).

Exploracién. Talla, 1,5685. Peso,
54,400. Vello de distribuciéon feme-
nina. Mamas no;males, grado V de
Tanner. Genitales externos norma-
les. Clitoris hipotréfico. Meato ure-
tral, no se visualiza. Intrioto vulvar
estrecho. Aplasia vaginal con fondo
de saco retrohimeneal menor de 1
cm. A la exploracién ginecolégica no
se palpa ttero (Figs. 1-4).

Fig. 4.—Aspecto de la proétesis, cublerta con
injerto de piel evertida.

2. Caso 2. 18 aflos. Soltera.

Motivo de consulta. Amenorrea
primaria.

Antecedentes familiares. Herma-
na de 15 afios con menarquia a 14.
Resto sin interés.

Antecedentes personales. Sin
interés.

Exploracién. Talla, 1,64. Peso,
61. Vello de distribucién femenina
con ligero componente de hirsutis-
mo. Mamas normales, grado V de
Tanner. Genitales externos norma-
les. Visualizacién de meato uretral.
Aplasia vaginal con fondo de saco
retrohimeneal de aproximadamente
2 cm. Al tacto rectal no se aprecia
ttero.
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ROKITANSKY-KUSTER-HAUSER-MAYER SINDROME. PSYCHOLOGICAL ASPECTS AND
ACTUAL TECNIQUES IN THE CONSTRUCTION OF A NEOVAGINA. REPORT OF TWO CASES

Summary

A review is made of the actual status of the Rokitansky-Hauser-Kuster-Mayer Syndrome in the following aspects: clinic, diagnostic and
actual tecniques in the construction of a neovagina.
” An special remark is made on the importance of the psychologyc and psychosocial aspects in the management, diagnostic and treatment of
this patients.

Two cases are presented.
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