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RESUMEN
Los defectos millerianas son un grupo de alteraciones ginecoldgicas
asociada a un mal desarrollo de utero, trompas de falopio y vagina;
preséntando una sintomatologia variada, entre amenorrea primaria,
dispareunia, disfuncion sexual, dolor pélvico crénico, sangrado uterina
anormal, perdida gestacional recurrente, infertilidad e incluso puede ser
asintomatica:;Se.requiere una adecuada evaluacion diagnostica, tanto clinica
como por imagen que permitan un adecuado entendimiento, diagndéstico y
tratamiento; con el finde evitar complicaciones ginecoldgicas y obstétricas.
Objetivo: Presentar una‘descripcion de casos con diagnostico de defectos
mdllerianos tratadas con cirugia de minima invasion en el Hospital Regional
de Alta Especialidad de la Mujer; Material y métodos: Se trata de un estudio
de serie de casos, observaeional, descriptivo, retrospectivo, transversal en el
que se revisaron expedientes (clinicos“detpacientes con defecto mulleriano
tratados con cirugia de minima invasion(en el Hospital Regional de Alta
Especialidad de la Mujer del Estado de Tabasco de enero del 2014 a
diciembre del 2019. Resultados: Se encontraron 8 pacientes con defecto
mulleriano tratadas con cirugia de minima invasion, el diagndstico se realiza
en la segunda década de la vida, siendo en su mayoria nubilés y asociado a
defecto mlleriano clase 1 Conclusion: La cirugia mas\realizada en el
presente estudio fue la neovagina. El abordaje por minima invasion se

considera de eleccién en estas pacientes.

Palabras clave: Defectos miullerianos, Cirugia de minima invasion, Amenorrea.



ABSTRACT

Miullerian defects are a group of gynecological disorders associated with a
poor development of the uterus, fallopian tubes and vagina; presenting a
varied, symptomatology, between primary amenorrhea, dyspareunia, sexual
dysfunction, chronic pelvic pain, abnormal uterine bleeding, recurrent
gestational lass, infertility and may even be asymptomatic. An adequate
diagnostic evaluation is required, both clinical and imaging that corresponds
to an adequate understanding, diagnosis and treatment; in order to avoid
gynecological and ohstetric complications. Objetive: Present a description of
cases diagnosed with mullerian defects treated with minimally invasive
surgery at the Regional High Specialty Hospital for Women. Material and
methods: This is a case_series,observational, descriptive, retrospective,
cross-sectional study in whieh-clinical'records of patients with millerian defect
treated with minimally invasive !surgery-were reviewed at the Regional
Women's High Specialty Hospital of the State of Tabasco from January 2014
to December 2019. Results: We found 8 patients with mullerian defect
treated with minimally invasive surgery, the diagnesis is made in the second
decade of life, being mostly nubile and associated with’ miillerian defect class
1.

Conclusion: The most performed surgery in the present study was
neovagina. The minimum invasion approach is considered of chaieg,in these

patients.

Keywords: Miillerian defects, Minimally invasive surgery, Amenorrhea.
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GLOSARIO DE TERMINOS

Abdomen agudo: Dolor abdominal con datos de irritacion peritoneal de comienzo
subito, suele asociarse enfermedades de resolucidn quirdrgica. Requiere
evaluacion meédica_ urgente.

Aborto: Interrupcion” espontanea o provocada del embarazo antes de las 20
semanas de gestaciénsy/o el feto pesa menos de 500 gramos.

Anticonceptivos orales cembinados: Contienen estrogenos y progesterona en
combinacion, la mayoria son-monofasicos, correspondiendo a la misma dosis a lo
largo de 21 dias de tratamiento, @ctian sobre el eje hipotalamo hipofisis suprimiendo
la ovulacion y la fertilidad. Pasterior a los 21 dias de tratamiento siguen 7 dias de

descanso, durante los cuales existe.el desprendimiento endometrial.

Amenorrea primaria: Se define comosla ausencia de menstruaciones a los 16 afios

o falta de desarrollo puberal a los 14 afies:

Defecto mulleriano: son un conjunto de anormalidades del desarrollo de Utero,
trompas de Falopio y vagina.

Dispareunia: Es la relacién sexual dolorosa, abarca desdesmanifestaciones de
ardor vaginal hasta dolor pélvico intenso durante o después de, las relaciones

sexuales.
Dismenorrea: Se entiende por dismenorrea la existencia de dolor menstrual.

Dolor a la movilizacién del cérvix: Sensacion de dolor a la movilizacion del cuello

uterino durante la exploracién bimanual.

Vi



Ecografia: Técnica de diagndstico por imagen que utiliza la propiedad de los
ultrasonidos de producir ecos cuando encuentra un tejido distinto a su paso por el
organismo.

Endometriosis: Tejido endometrial fuera de la cavidad uterina.
Hematometrai~Colecciébn de sangre menstrual, en el interior del Utero, como
consecuencia dedaatresia del cérvix uterino o de las malformaciones congénitas de
la vagina o del himep

Hematocolpos: Acumulacion de sangre en la vagina como consecuencia de una
obstruccion del tracto genitalfemenino.

Hemihisterectomia: Reseccionde cuerno uterino rudimentario o hemiutero.
Hemorragia uterina anormal:\ Trastornos menstruales manifestados en la
duracion, cantidad e intervalo, asf como'la presencia de sangrados intermenstruales
secundarios a alteraciones anatomicas uterinas.

Histeroscopia: Procedimiento diagnéstice” .0 terapéutico que permite la

visualizacion directa del canal cervical y'de la cavidad uterina.

Laparoscopia: La laparoscopia es una técnica quifurgica de uso frecuente, que
permite la vision de la cavidad pélvica-abdominal con la‘ayuda de una lente Optica.
A través de una fibra Gptica, por un lado se transmite la luz parailuminar la cavidad,
mientras que se observan las imagenes del interior con una camara conectada a la
misma lente. EI mismo método permite intervenciones quirargicas,«por lo que

también se considera un sistema de cirugia de invasion minima.

Vi
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Perdida gestacional recurrente: se define como la pérdidade dos o mas
embarazos.

Resonancia magnética: Consiste en la obtencion de imagenes radiologicas de la
zona anatémica que se desea estudiar mediante el empleo de un campo
electromagnético (iméan), un emisor/receptor de ondas de radio (escaner) y un
ordenador.

Septoplastia: Escisiéon de septos uterinos o vaginales.

Tomografia computada: Formacién de una imagen con informaciéon anatdmica
obtenida de un corte transversal del cuerpo; cada imagen es producida por la
sintesis computarizada de los¢datos de transmision radiogréafica de muchas
direcciones diferentes sobre un plano determinado.

Vida sexual activa: Mantener relaciones_sexuales en una forma continua.

viii



GLOSARIO DE ABREVIATURAS

ASRM: Sociedad Americano de Medicina Reproductiva.

DES: Dietilestilbestrol.

DIU: Dispositivo intrauterino de cobre.

ESHRE: Sociedad Europea de Reproduccién Humana y Embriologia.
ESGE: Sociedad Europea de Endoscopia Ginecoldgica.

HRAEM: Hospital Regional.de Alta Especialidad de la Mujer.

HSG: Histerosalpingografia.

IVSA: Inicio de vida sexual activax

LUI: Legrado uterino instrumentado.
MRHK: Mayer Rokitansky Kister-Hauser:
RM: Resonancia magnética.

HWW: Herlyn Werner Winderlich.

USG 2D: Ultrasonido en dos dimensiones.
USG 3D: Ultrasonido en tres dimensiones.

VCUAM: Clasificacion Vagina-Cérvix-Utero-Anexos y Malfarméaciones asociadas.



INTRODUCCION.

Los” defectos mullerianos consisten en un conjunto defectos estructurales
resultantes del desarrollo anormal de los conductos de Mduller. El conducto de Maller
es la estrgctura embrionaria que forma parte del desarrolla el tracto reproductor

femenino.!

La prevalencia real.de los defectos millerianos en la poblaciébn general se
desconoce, ha sido previamente estimado en 1 %. Sin embargo, la revision reciente
de los datos existente, censcambios en los métodos de diagndstico por imagen y
nuevas clasificaciones, demaestran una prevalencia de casi un 7 % en la poblacién
general, 8 % en pacientes infértiles,113.3% que cuentan con antecedente de aborto
y del 16.7 % en perdida geStacional.recurrente; sin embargo, sigue siendo una

patologia subdiagnosticada.?

Usualmente se reconoce este sindrome .al presentar amenorrea primaria
asintomatica, infertilidad, dolor pélvico/cronico,«fesultados obstétricos adversos y

presencia de perdida gestacional recurrente.®®

El diagndstico se suele realizar a diversas edades y en diferentes contextos clinicos,
dependiendo si la anomalia es obstructiva o0 no obstructiva. En el primer caso puede
presentarse de forma temprana en niflas como una masa abdomino-pélvica o
perineal secundaria a la obstruccion del flujo de salida {(hematocolpos),
dismenorrea, sangrado vaginal anormal, amenorrea primaria y dificultaden el uso
de tampones.®

Los trastornos no obstructivos se pueden diagnosticar de manera incidental, .en

forma posterior a la menarquia, durante el estudio de infertilidad o historia personal

1



de abortos de repeticion; en pacientes que presentan complicaciones obstétricas
tardias y durante el estudio de malformaciones genitourinarias asociadas a las
anomalias de los conductos de Miller.®

El Gtero areuato, Utero septado, Utero unicorne, Utero bicorne y Utero didelfo

representan las-alteraciones mullerianas mas comunes.3

El embarazo en estas pacientes representa una de las principales preocupantes, ya
gque se asocia a riesgo. de prematuridad, ruptura prematura de membranas,

presentacion podalica e interrupcion del embarazo via cesarea.?

La evaluacion inicial por imagen-por lo general se realiza por medio del ultrasonido
en dos dimensiones (USG 2D), en pacientes que presentan con un cuadro agudo,
como parte de la evaluacion inicial, siendo un estudio no invasivo, de bajo costo y
sin radiacion ionizante. El ultrasonido en tres dimensiones (USG 3 D) es una opcion
para la evaluacion de la anatomia_uterina; con sensibilidad y especificidad muy
similar a la resonancia magnética qué Se considera el estdndar de oro en la

actualidad.”8

No existe un consenso para el manejo de pacientes con-defectos mullerianos, se
considera el tratamiento quirdrgico al presentar sintomatologia aguda, infertilidad o
perdida gestacional recurrente; la via de abordaje terapéutico de,eleccion es la
minima invasién por laparoscopia o histeroscopia; con capacidad para disminuir el
dolor, tiempo quirdrgico, tiempo de estancia hospitalaria y mejores” resultados

estéticos.®



En este estudio, se presenta una serie de casos de pacientes con defectos
mullefianos tratados con cirugia de minima invasion en el Hospital Regional de Alta
Especialidad de la Mujer (HRAEM), describiendo los signos clinicos, estudios de

diagnésticaempleados, indicacion tipo de cirugia y los resultados posoperatorios.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

La principal meta en pacientes que presentan alteraciones millerianas es el
diagnoésticovy tratamiento temprano, con fin de evitar posibles complicaciones

ginecoldgicas U obstétricas posteriores.19

Esto se logra mediante una atencién integral, con protocolos establecidos,

dependiendo de los dates clinicos presentados de cada paciente.1°

Esta patologia por lo general_se reconoce posterior al inicio de la menarca,

amenorrea primaria, problemas de fertilidad y abortos de repeticién.!!

En el estudio de esta patologia se debe integrar una historia familiar detallada,
antecedentes ginecoobstétricas, evaluacién psicoldgica, examen fisico enfocado al
estado nutricional, desarrollo de-earacteres sexuales, evaluacion abdominal y

vaginal.t®

La evaluacion de imagen inicial de los pacientes: se realiza con ultrasonido
transabdominal 2D que ayuda en la identificacion deslos, defectos miullerianos en

casos clinicamente sospechosos.®

Los hallazgos de la USG 2D se confirman mediante la resonancia magnética e

incluso puede subclasificar y planear el tratamiento quirtrgico requerido.®

La compilacion de resultados de los estudios de imagen, combinados con-el,examen
pélvico y en casos seleccionados la evaluacion por histeroscopia y laparoscopia

determinan un diagnéstico preciso.?



Las principales complicaciones de los defectos miullerianos son la infertilidad,
abortos de repeticion, partos prematuros, presentacion andémala en el embarazo,
hematosalpinx, hematometra, hematocolpos, dolor pélvico crénico y endometriosis.
En la actualidad la cirugia por minima invasion se considera la via de abordaje de

eleccion para ektratamiento quirtrgico. ?
Por lo anteriormente’expresado, se plantea la siguiente pregunta de investigacion

¢ Qué tipo de cirugias/sde minima invasién se realizan en el HRAEM en una

serie de casos de pacientés con defectos miullerianos?



JUSTIFICACION.

Los defeectos miillerianos son una causa potencial de amenorrea, infertilidad y

complicaciones obstétricas en mujeres jévenes.!?

La clasificacion ‘de anomalias del aparato reproductor femenino ha sido objeto de
debate reciente{ Lar Sociedad americano de Medicina Reproductiva (ASRM),
desarroll6 por primera-vez una clasificacién sistema para describir anomalias del
sistema mudlleriano en 1979.Esta se modifico en 1988 y es el sistema primario para
la clasificacibn de anomalfas-del tracto reproductor femenino. Dividiéndolo en 7

grupos de acuerdo a sus caractéristicas.!?

Las anomalias de tipo 1 se deben a hipoplasia o agenesia de la vagina, cérvix, atero
0 una combinacion de estas estructurass” El sindrome de Mayer Rolotansky Kuster-
Hauser (MRHK) es la patologia representante“de este grupo, con incidencia de 1 en
5000 nacidas vivas, clinicamente se caracteriza por amenorrea primaria. Ademas,
presentan disfuncion sexual debido a vagina corta,.ecomo tratamiento primario se
considera el uso de dilatadores vaginales y en cases seleccionados neovagina

asistida por laparoscopia.'4
Las anomalias de tipo 2, 3y 4 se deben a fusién fallida de los conductos de muiller.1?

Las anomalias de tipo 2 son variantes de un utero unicorne, incluido un atero
unicorne sin cuerno rudimentario y Gtero unicorne con un cuerno rudiméntario.?1912
El utero unicorne ha sido relacionado en aborto espontaneo, incompetencia.cervical,
distocia de presentacion, parto prematuro y restriccion del crecimiento intrauterino.

El tamafio pequefio del Gtero unicorne no es un ambiente favorable para desarrollo
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de un embarazo y la tasa de nacimientos vivos es solo 50%. Un total de 74% de los
pacientes con el Utero unicorne tiene un cuerno rudimentario. Un cuerno con
endometrio funcional, representa un problema y requiere reseccion quirdrgica
porque puede provocar un embarazo ectdpico y el riesgo de ruptura uterina con

consecuenciasreatastroficas.26:12

El Gtero didelfo pertenece a las anomalias tipo 3, de las cuales aproximadamente el
75 % presenta un tabigque. longitudinal, que puede o no ser sintomatico.?® En un 6
% de los casos con uUtero-didelfo presentaran un tabique vaginal transverso, con
hemivagina obstruida conocido como sindrome de Herlyn Werner Wiuinderlich
(HWW), presentando dispareunia; hematometra y hematocolpos; se benefician de

la reseccioén del tabique vaginal .*%>

El Gtero bicorne pertenece a las,anomalias tipo 4, conformado por 2 cavidades
uterinas separadas, uno o dos céwix y Una, vagina'®?®, Un gran nimero de
pacientes presentan embarazo y resultados perinatales exitosos sin necesidad de
tratamiento. En pacientes con perdida gestacional recugrente la metroplastia abierta
0 por laparoscopia no reporta evidencia significativa“para mejorar los resultados
obstétricos.® Estas pacientes se pueden beneficiar con un cerclaje cervical para

manejar la incompetencia cervical, cuando tiene antecedente\parto_pretérmino. 2

Las anomalias de tipo 5y 6 son debido a la reabsorcion fallida del tabique después

de la fusién de los conductos de Muller.t

El Utero septado representa la anomalia tipo 5 con un tabique que puede~estar

compuesto de musculo o tejido fibroso.'® Se considera el defecto muiilleriano



mayormente asociado a perdida gestacional recurrente, con adecuados resultados

postetior a reseccion del tabique por histeroscopia.t!?

El Utero arquedo pertenece a las anomalias de tipo 6 donde hay engrosamiento del
miometrio_en el fondo, pero sin tabique. Las anomalias de tipo 7 son debido a
efectos teratagenicos del dietilestilbesterol (DES) que da como resultado un utero
pequefio con canal.endometrial estrecho e irregular que tiene forma de T. Estas dos

ultimas no requieren tratamiento quirdrgico.®

Estudios retrospectivos "dé mujeres con defectos de Miller han encontrado
anomalias asociadas del tracte“urinario en 17-42% de los pacientes. La anomalia

urolégica mas frecuente encontrada‘es agenesia renal unilateral .’

Es alarmante el impacto el noZdetectar las anomalias mdllerianas o realizar un
diagndstico tardio, con resultados que pueden ser catastroficos para las pacientes.
El creciente y rapido avance de la técnologia. guirargica en las ultimas décadas ha
permitido la introduccién de la cirugia laparoscopicae histeroscopia, revolucionando

el diagnéstico, tratamiento y evolucién favorable en pacientes ginecolégicas.'!

Ya que nos encontramos en un hospital de tercer nivel y principal centro de
referencia de la region sureste, en el HRAEM se concentracun gran numero de
pacientes con defectos miullerianos por lo que es importante brindar, una atencion
de calidad. Por lo que aqui se describe una serie de casos clinices’tratados con

cirugia de minima invasion.



MARCO TEORICO
Las.alteraciones mullerianas representar una serie de alteraciones en la anatomia

uterind a consecuencia del mal desarrollo de los conductos de miuller.3

A partir de los conductos miillerianos se desarrollan las trompas de falopio, utero,
cérvix y 2/3 superiores de vagina. Estas anomalias millerianas son resultado de

una interrupcion ‘o _disregulacion en algun estadio de su morfogénesis.1©

Usualmente se reconoCe este sindrome al presentar amenorrea primaria
asintomatica, infertilidad, do6lor pélvico crénico, resultados obstétricos adversos y

perdida gestacional recurrente«3=

Desarrollo embrionario

En el embrién temprano los genitalesfemeninos y | Figura 1: Tres estadios de desarrollo
embriolégico normal uterino, cervical y

H . . . . inal
masculinos  son indistinguiblesy”_ presentando | 9™

inicialmente los conductos mesonéfricos (Wolffianos)
y conductos paramesonéfricos (Mullerianos) a las+6

semanas de gestacién.”11.12

Los conductos mesonéfricos involucionan debido a la

falta de expresion del gen SRY localizado en el

[+

P . Fuente: Robbins, 3B, Broadwell C,
cromosoma Y del varon, esto determina que NO S€ | chow LC, Party. 3P, Sadowski EA.

Mdillerian duct anomalies:

sintetice el Factor Determinante Testicular, quedando | EmPological dgyelopment,
classification, and MRI assessment. J

Magn Reson Imaging. 2015;41(1):1-
como estructuras remanentes en la mujer los [ 12

ligamentos redondos, Utero-ovaricos y suspensorios de los ovarios.’



Hay tres distintas etapas en el desarrollo de los conductos miillerianos que han sido

deseritos (Figura 1).*

Duranté Jla primera etapa de desarrollo, el
segmento_‘superior de cada conducto
mdilleriano desarrolla hacia la izquierda y
derecha las trompas de falopio, mientras
que las porciones mas“caudales de cada
conducto desarrollan uterosCuello uterino y

2/3 superiores de la vagina“(Figura 2).7:11

El tercio inferior de la vagina sedesarrolla
a partir del seno urogenital y los ovarigs se

desarrollan a partir de la cresta\gonadal;

Figura 2: Migracion de los conductos
paramesonefricos.

Orificio de la
cavidad uterina

Cordones
corticales del
ovario

Mesonefros

Conducto .
ney A Cavidad uterina
mesonéfrico
Tubérculo

paramesonéfrico

Fuente: Medina S C, Aguirre F J, Montecinos G J,
Schiappacasse F G. Revision pictogréfica de las
anomalias de los conductos de Midiller por resonancia
magnética. Rev Chil Obstet Ginecaol.
2015;80(2):181-190.

independientes de los conductos de_mtullerianos.” 't

Durante la segunda etapa hay una fusién de la’linea media del segmento uterino

derecho e izquierdo no fusionado, el cuello uterino y 10s-2/3 superiores de la vagina.

Durante la tercera etapa del desarrollo hay reabsorcion dejlos segmentos de la linea

media; fusionados en el Gtero, cuello uterino y vagina superior; 1o que resulta en una

sola cavidad uterina superior, media e inferior, ademas del cérvix'y canal vaginal

(12 — 16 semanas de gestacidn). La reabsorcion puede comenzar encualquier nivel

y ser incompleta. Al final del primer trimestre, el desarrollo del sistema'‘de conductos

mullerianos esta completo (Figura 3).1t
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Los genitales externos de mujeres y
hombres son similares en la etapa
indiferepciada del desarrollo entre la
semana 4=y 7. La distincion sexual
comienza en ¢da semana 9, aunque la
diferenciacion “toetal .se logra hasta la
semana 12. El mesenquima craneal de la
membrana cloacal prolifera formando el

seno urogenital (Figura 4).18"En ausencia

de testosterona y DES, el seno<turogenital

Figura 3: Desarrollo de mesonefros y
paramesonefros.

Ligamento suspensorio
del ovario

Ligamento del ovario propiamente dicho
Mesovario
e

T

Fimbrias

Epodforo

Paraodforo .

Cuerpo uterino

Ligamento redondo
del utero

Cuello uterino

Fondo de saco

Quiste de

Vagina
Gartner

Fuente: Medina S C, Aguirre F J, Montecinos G J,
Schiappacasse F G. Revision pictografica de las
anomalias de los conductos de Miiller por resonancia
magnética. Rev Chil Obstet Ginecol. 2015;80(2):181-
190.

desarrolla el clitoris y los pliegues labioescrotales que no se fusionan, quedando

labios menores y mayores:?°./Debido’ a la estrecha asociacién de conductos

mesoneéfricos y paramesonéfricos,.se présentan con frecuencia anomalias de vias

urinarias. El fracaso en el desarrollo deyun eonhducto de Miller también se asocia

con el fracaso del desarrollo de un brote-dretérice’del extremo caudal del conducto

de Wolff. Asi el rifidén puede estar ausente en el lade ipsilateral a la agenesia del

conducto de Miiller. Por lo tanto, es extremadamente ‘importante que se realicen

estudios uroldgicos complementarios en todos los pacientes con anomalias

mullerianas.8

11




Figura 4: Canalizacién de la vagina y cavidad uterina.

Gavidad uterina Luz del Utero

N

y
Tabique %

uterino Cuello uterino

f
Fondo de saco

Vagina
Runta caudal de Tejido de los bulbos

o0& conductos senovaginales

paramesonéfricos (placa vaginal)
Seno
Sy Himen
urogenital
A B C

Medina S C, Aguirre F J, Montecinos*G Jj, Schiappacasse F G. Revision pictografica de las
anomalias de los conductos de Miller,pof resonancia magnética. Rev Chil Obstet Ginecol.
2015;80(2):181-190.

Etiologia

La etiologia para la mayoria de las @nomalfas<congénitas del tracto reproductor
femenino es en gran parte desconocido."La mayoria de las anomalias del aparato
genital femenino son una consecuencia de la deteneion en etapas especificas del
desarrollo embrioldgico. 819 Si bien la etiologia definitiva es a menudo esquiva,
algunas causas genéticas, factores intrauterinos y extrauterinos, asi como
teratdgenos, como el DES vy la talidomida han sido implicados. la genética de
diversas anomalias congénitas del tracto genital femenino es bastante compleja, la
mayoria de los casos ocurren de manera esporadica. En los casos~familiares,
muchas anomalias parecen ser de etiologia multifactorial. También< existen

asociaciones con otros modos de herencia e incluyen patrones autosémicos
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dominantes, autosdmicos recesivos, asi como trastornos ligados a X.
Recientemente, se ha demostrado que los genes HOX y WNT4 juegan un papel
crucial en la diferenciacion sexual y el desarrollo del tracto genital femenino. De
hecho, defectos de expresion o funcion de uno o varios grupos de HOX y WNT
pueden afecCtarda diferenciacion de las estructuras de Muller del aparato reproductor
femenino. Los defectos mullerianos se asocian a una mayor incidencia de otras
anomalias congénitas, especialmente las del tracto urinario (20-25%), tracto
gastrointestinal (12%), sistema musculoesquelético (10-12%), corazoén, ojo y oido

(6%).810

Clasificacion

Las anomalias uterinas se han clasificado de acuerdo a la Sociedad Americana de
Medicina Reproductiva (ASRM)«gue divide los defectos mullerianos en 7 grupos.
Este sistema no incluye anomalias vaginales,.en trompas de fallopio, ovario o
anomalias combinadas.? Las malformacion€s, combinadas o complejas con
frecuencia se identifican y tratan de manera inadecuada.? Este sistema clasifica las

malformaciones en siete tipos o clases (Figura 5) ©:

l. Hipoplasia 0 agenesia uterina.
1. Utero unicorne.

Il Utero didelfo

IV.  Utero bicorne.
V. Utero septado
VI.  Utero arcuato
VII.  Anomalias relacionadas al dietililbestrol (DES)

13



Figura 5: Clasificacion de anomalias de miiller segin la Sociedad Americano de Medicina Reproductiva
RM).

n d&l trasiorno Clasificacion de Musset Clasificacion de la AFS
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En 2005 Oppelt et al. expuso el sistema vagina, cérvix, Utero, anexos y
malfermaciones asociadas (VCUAM), fundamentado en la anatomia del sistema
genital femenino, especificamente la anatomia de cada 6rgano por separado y

permite Ta.descripcion de las malformaciones complejas o mdltiples (Cuadro 1).”

Cuadro 1: Clasificacion Vagina-Cérvix-Utero-Anexos y Malformaciones
asociadas (VCUAM; 2005)

Vagina 0_+/Normal
1 a) Atresia parcial del himen
¢ b) Atresia completa del himen
2 a)» Vagina septado incompleta menor

b)”Vagina septada completa
3 Estenasis del introito
4  Hipoplasia
5 a)7Atresia unilateral

b)__Atresia completa
S [1] Sene-urogenital (confluencia profunda). [2] Seno
urogenital , (copfluencia media). [3]Seno urogenital
(confluenciarelevada),
Cloaca
Otras P
Desconocidas’,_ g
Normal o
Cuello uterino duplicado (doble)
a) Atresia / aplasia unilateral
b) Atresia / aplasia bilateral
Otras
Desconocidas

Normal
a) Arcuato
b) Septado menor 50% de la cavidad uterina
c) Septado mayor 50% de la cavidad Uterina
2 Bicorne

Cérvix

NEFPOH+ 0O

Utero

RO #* +

Hipoplasia
a) Rudimentario unilateral o aplasico
b) Rudimentario bilateral o aplasico
+ Otras
# Desconocidas

H W
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Anexos 0 Normal
a) Malformacion tubaria unilateral, ovarios normales.
b) Malformacién tubaria bilateral, ovarios normales.
a) Hipoplasia gonadal unilateral
b) Hipoplasia gonadal bilateral
a) Aplasia unilateral, b) aplasia bilateral

Otras

Desconocidas

Ninguna

|_\

N

o # + W

Malformaciones
asociados @
Renales
 Esqueléticas
“Cardiacas
Neurologicas
Qfras
Desconocidas

#* + Z2 VD

Jauregui Meléndrez RA, Alanis Fuentes J, Estado actual de la clasificacion, diagndstico y tratamiento de las
malformaciones muillerianas. Ginecol Obstet Mex 2013;81(1):34-46

En 2013, la Sociedad Europea de Reproduceién.Humana y Embriologia (ESHRE) y
la Sociedad Europea de Endoscopia _Ginecologica (ESGE) innova una nueva
clasificacion basado principalmente en la anatomia-del tracto genital femenino y sus
alteraciones uterinas, cervicales, vaginales y anomalias combinadas.? Esta
clasificacion nos permite una descripcion de manera precisa de cada anomalia y

podria ayudar a desarrollar una guia terapéutica (Cuadro 2).
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Cuadro 2: Clasificacion de la Sociedad Europea de Reproduccion Humana Y
Embriclogia / Sociedad Europea de Endoscopia Ginecolégica (ESHRE/ESGE)

Utero”(W) UO Normal
U1 Utero Dismorfico
a. EnT
b. Infantil
c» Completo
U2_Septado
as Parcial
b{ ‘Completo
U3 Bicerne
a. Parcial
b. Completo
U4 Hemiatero
a. Con cavidad rudimentario
b. Sin cavidad.rudimentario
U5 Utero aplasice
a. Con cavidadirudimentaria
b. Sin cavidad rudimentaria
U6 Malformacion-no clasificable
Cérvix (C) CO Normal
C1 Cérvix septado
C2 Doble cérvix normal
C3 Aplasia cervical unjlateral
C4 Aplasia cervical
Vagina (V) VO Normal
V1 Tabique vaginal longitudinal no‘ebstructivo
V2 Tabique vaginal longitudinal obstrugtivo
V3 Tabique vaginal transverso o himen.Jmperforado
V4 Aplasia vaginal

Fuente: Olpin JD, Moeni A, Willmore RJ, Heilbrun ME. MR Imaging of Miillerian Fusion Anomalies. Magn Reson Imaging

Clin N Am. 2017;25(3):563-575
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Clase I. Hipoplasia uterina/agenesia.

Representa entre el 5% y 10% de las Figura 6: Resonancia magnética, corte

sagital en T2. Agenesia uterina. Vejiga (B),
Recto (R) y vagina acortada (V).

anomaliasde los conductos de Miiller.° Se
produce una falla temprana (alrededor de
la 5% semana sde. gestacion) en el
desarrollo embrionario, por razones
desconocidas. La falta de desarrollo

normal de los conductos de.Miiller causa

distintos grados de agenesia o hipoplasia

del Gtero, cérvix y dos tercios_superiores

Fuente: Olpin JD, Moeni A, Willmore RJ, Heilbrun ME.

de la vagina (Figura 6-7)_6-7 MR Imaging of Miillerian Fusion Anomalies. Magn
Reson Imaging Clin N Am. 2017;25(3):563-575.

El sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-
Hauser (MRKH), se considera su entidad mas‘representativa.t’
El sindrome MRKH fue descrito por primera vez'por Mayer en 1829, seguido de

Rokitansky en 1838, Kuster en 1910 y Hauser en 1961.%

Es un desorden poco comun que se produce en 1 de cada 5000 a 10,000 nacidas
vivas. El sindrome de MRKH se caracteriza por ausencia 0\atresia de vagina y
Gtero; con desarrollo de genitales externos normales, funcién.y morfologia de

ovarios normal con cariotipo 46 XX.*5

El diagnostico se realiza usualmente secundario a amenorrea primaria ala edad de

16 afios, ademéas de presentar problemas para iniciar vida sexual. La medida usual
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de la vagina es entre 1y 2 cm (figura 8), cursan con anomalias en el tracto urinario

@ma esqueletico.*

A )
Su po%l reproductivo puede ser limitado; se realiza mediante trasplante uterino

0 fertilizat@ in vitro (FIV) utilizando Utero subrogado.®®

El correcto d&&é’stico en el sindrome de MRKH es de vital importancia porque

juega un roll imp en el plan de manejo.®

o

Figura 7: Corte coronal de res% magnética
R

Figura 8: Sindrome de MRKH con agenesia
vaginal.

en T2, Utero rudimentario. Rect

Dallagiovanna C. Diagnosis and treatment
alformations in infancy and adolescence.
ractice in Pediatric and Adolescent
.eBook. ISBN 978-3-319-57162-1.
i Q.e\r, Cham. 2018.

Fuente: Olpin JD, Moeni A, Willmore RJ, Heilbrun ME.
MR Imaging of Millerian Fusion Anomalies. Magn
Reson Imaging Clin N Am. 2017;25(3):563-575.

(?@O
O

L 2
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Clas€ Il. Utero unicorne

Representa el 20% de las anomalias miullerianas®. Esta anomalia es producida por
una agenesiawunilateral del conducto de Miller®10. El (tero es de menor tamafio de
forma curva y’elongada. Presenta un cuerno uterino y una trompa de falopio
lateralizada, que le“dan la apariencia de un utero con “forma de platano”.®

Se describen cuatro subtipos: sin cuerno rudimentario, con cuerno rudimentario con
cavidad comunicante hacia-€l lado normal, con cuerno rudimentario con cavidad no

comunicante hacia el lado nermal y Utero unicorne con cuerno sin cavidad (Figura

9) 6,7
Figura 9: Corte axial en T2 de resonancia Figura 10: Agenesia renal derecha en paciente
magnética. Utero unicorne con cuerno Unico. con Utero unicorne.

(F) Fondo uterino.

Fuente: Olpin JD, Moeni AyWillmore RJ, Heilbrun ME.
MR Imaging of Mdllerian Fusion Anomalies. Magn
Reson Imaging Clin N Am. 2017;25(3):563-575.

Fuente: Olpin JD, Moeni A, Willmore RJ, Heilbrun
ME. MR Imaging of Mdullerian Fusion Anomalies.
Magn Reson Imaging Clin N Am. 2017;25(3):563-
575.
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La presencia de endometrio en un cuerno rudimentario no comunicante es un

hallazgo importante que debe ser atendido de manera oportuna, debido a que el

flujo #retrogrado puede causar endometriosis, adenomiosis, hematometra o

hematosalpinx.®

Las anomaliascrenales son mas comunes en Utero unicorne en comparacion con

otros defectos millerianos y se presentan en el 40 % de los casos; de estas la

agenesia renal unilateral e ipsilateral al cuerno rudimentario es la mas frecuente

(Figura 10). ©

Clase Ill. Utero didelfo.

Constituye el 5% de las\ anomalias
mullerianas. Es el resultado de.una falla en la
lateral de los

fusion conductes,

desarrollandose cada uno eng forma
independiente, con lo cual hay dos cavidades
uterinas que no se comunican entre si,
presencia de dos cuellos uterinos (bicollis) y
dos vaginas proximales, esta duplicacion

completa se presenta en dos tercios de los
casos. Esta anomalia se asocia con un septo
vaginal longitudinal en un 75% de los casos

(Figura 11).87

en T2 de
didelfo,
septo

Figura 11: Corte coronal
resonancia magnética,
demuestra dos
longitudinal.

utero
vaginas con

Fuente: Olpin JD, Moeni *A, Willmore RJ,
Heilbrun ME. MR Imaging._of/Mdllerian Fusion
Anomalies. Magn Reson“_maging Clin N
Am. 2017;25(3):563-575.
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En raras ocasiones se asocia a un septo Figura 12: Corte coronal en T2 de resonancia

magnética, Utero didelfo con dilatacion asimétrica
Vaginal transverso que causa de hemivagina derecha (RV) por hematémetra.

F g 5

hematometra, hematocolpos y
endometriesis en forma secundaria
(Figura 12)."Caracteristicamente el Utero
didelfo presentasCuernos ampliamente
divergentes. En ausencia de obstruccion
vaginal el atero didelfo es

completamente asintomatico®

Fuente: Olpin JD, Moeni A, Willmore RJ, Heilbrun ME.
MR Imaging of Mullerian Fusion Anomalies. Magn Reson
Imaging Clin N Am. 2017;25(3):563-575.

Clase IV. Utero bicorne.

Es el resultado de la fusidn | Figufa:13: Utero bicorne unicollins en de RM corte axial
en T2
incompleta de las porciones cefalicas
de los conductos miullerianos, dando
cuenta de un 10% de las anomalias
de los conductos de Mdller.”
Consiste en dos cavidades uterinas
simétricas, cada una con una

cavidad endometrial, sin embargo,

cada cuerno uterino no esta

- . Nt
Fuente: Olpin JD, Moeni A, Willmore RJ, Heilbfun ME. MR
Imaging of Mdllerian Fusion Anomalies. Magn Resonslmaging
Clin N Am. 2017;25(3):563-575.

completamente desarrollado y son

de menor tamafio que en el Gtero

didelfo.® Esta anomalia segln la ASRM esta caracterizada por la presencia de una
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hendidura en el contorno externo del fondo uterino mayor de 1 cm, que ayuda a
distinguirlo del Utero septado (Figura 13). Las cavidades uterinas se encuentran
comunicadas en su porcién caudal, mas frecuentemente a nivel del istmo uterino.
Se clasificaen Utero bicorne completo si la hendidura se extiende hasta el orificio
cervical internory.en Gtero bicorne parcial si se encuentra confinada al fondo uterino.®
Cuando la hendidara.de un utero bicorne completo alcanza el orificio cervical interno
se clasifica como un*Utero bicorne con un cérvix simple (bicorne unicollis) y si la
duplicacién alcanza el orificio cervical externo se clasifica como Utero bicorne con
duplicacién del cérvix (Uterosbicerne bicollis). Si a la presencia de un utero bicorne
bicollis se agrega la presencia de“un septo vaginal longitudinal (25% de los casos)

se hace indistinguible de un Utero‘didelfo.5’

Clase V. Utero septado.

Esta malformacion da cuenta del 55% delos casos de malformaciones miillerianas.
Es resultado de un defecto de la regresion del septo-utero-vaginal después de la
fusion de los conductos paramesonéfricos, que puede ser-completo cuando alcanza
el orificio cervical externo o parcial en caso de terminar en posicion mas cefalica. El
Gtero septado presenta uno de los peores resultados reproduetivos, con una alta
tasa de abortos recurrentes en las mujeres portadoras de esSta _anomalia. Es
fundamental diferenciar un utero septado de un utero bicorne o didelfe; debido a las
distintas opciones de tratamiento.!! La forma de diferenciarlos es mediante la
visualizacion del contorno del fondo uterino, que tiene una convexidad externa lisa

en el caso de un Utero septado. La presencia de una hendidura mayor de 1 cm esta
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relacionada con Utero didelfo o bicorne.

Asi mismo es importante distinguir si el

septo” estd compuesto por tejido fibroso, muscular (de similar sefial a la del

miometrio), o una combinacion de ambas, ya que el primero puede ser reparado por

histeroscopia, mientras que el segundo requiere un abordaje transabdominal. La

longitud del’septo no parece tener relevancia en los resultados obstétricos. 17:20

Clase VI. Utero ar€uato.

Se manifiesta como ““una discreta
indentacién en el canal endometrial a
nivel del fondo uterino, con un conterno
externo normal, sin division de .les
cuernos uterinos (Figura 14).67

Esta anomalia es resultado de! una
reabsorcién incompleta del septo uteros
vaginal. Algunos autores la consideran
una variante normal uterina, ya que no
los resultados

genera impacto en

obstétricos de las pacientes portadoras

Figura 14: Utero arcuato en corte axial de RM en
T2.

Fuente: Olpin JD, MoenizA, Willmore RJ, Heilbrun ME.
MR Imaging of Millerian Fusion Anomalies. Magn Reson
Imaging Clin N Am. 2017;25(3):563-575.

de esta anomalia. Sin embargo, se puede considerar su reparacion en casos de

abortos a repeticion.%’
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Clase VII. Anomalias asociadas al dietilestilbestrol (DES).

El DES es un estrégeno sintético, usado | Figura 15: Utero en forma de T, RM en corte
axial de T2.

hasta el afio 1971. Este farmaco se asocio a

adenocarcinoma de células claras de la

vagina y multiples alteraciones de las

trompas, uUtero, cu€lle uterino y vagina, que

alcanzaba hasta un 69% de las pacientes

expuestas en etapas® fetales al

medicamento.5’

Fuente: Olpin JD, Moeni A, Willmore RJ, Heilbrun
o . . ME. MR Imaging of Mdillerian Fusion Anomalies.
Los clasicos hallazgos son- " hipoplasia | Magn Reson Imaging Clin N Am. 2017;25(3):563-

575.

uterina, cavidad endometrial’'en formasde T y
bandas de constriccion del fonde_uterino, entre otras anormalidades encontradas

(Figura 15).17

Diagndéstico

El diagndstico se suele realizar a diversas edades y en diferentes contextos clinicos,
dependiendo si la anomalia es obstructiva o no obstructiva. En«el\primer caso puede
presentarse de forma temprana en niflas como una masa abdemino-pélvica o
perineal secundaria a la obstruccion del flujo de salida ‘(hematocolpos),
dismenorrea, sangrado vaginal anormal, amenorrea primaria y dificultadhen el uso
de tampones. Los trastornos no obstructivos se pueden diagnosticar de“pranera

incidental posterior a la menarquia, durante el estudio de infertilidad o histeria
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personal de abortos de repeticion; en pacientes que presentan complicaciones
obstétricas tardias y durante el estudio de malformaciones genitourinarias

asociadas a las anomalias de los conductos de Miller.8

La exploracién’fisica es pieza fundamental dentro de la evaluacion inicial, se debe
realiza una revision de los genitales externos, ya que mediante la simple
observacion de la vulva podemos detectar el grado de desarrollo sexual y defectos
congénitos (agenesia” vaginal, septo vaginal, ano imperforado, etc.). La
vaginoscopia es el método _.ideal para lograr un completo y adecuado examen
vaginal; sin embargo, esto no se.realiza de manera rutinaria en paciente nubil o

adolescente.812

En la adolescencia y la edad~adulta/joven, se debe realizar un historial clinico
detallado, incluyendo caracteristieas. menStruales, la exploracion fisica, examen
pélvico y rectal; es el primer pasol de la €evaluacién para detectar anomalias
vaginales o cervicales. La combinacion de la histeroscopia con laparoscopia se
considera el estandar de oro para el diagndstico de las alteraciones mdilllerianas.?
A pesar de ser muy especifica y precisa, la laparoscopia e histeroscopia, se les
considera un procedimiento invasivo con morbilidad potenciatl; que lo hace dificil
justificar su uso Unicamente con fines diagnésticos en poblacion pediatrica y
adolescente.®

Recientemente la resonancia magnética (RM) es el nuevo estandarie por la
precision similar, menor costo y un método no invasivo para la evaluacion’ precisa

de la cavidad uterina y el contorno uterino. El ultrasonido 3 D esta tomando un papel
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creciente para la precision diagnostica equivalente a RM, con bajo costo y mejor

tolerahcia por el paciente.32!

La evaluacion inicial por imagen generalmente se realiza con USG 2 D, que
identifica pacientes con datos clinicos relacionados o sospecha diagnoéstica de los
defectos miullerianos; adicionalmente los defectos de fusion vertical, se ha
demostrado que el USG es bastante eficaz para identificar defectos de fusion lateral
de los conductos millleriano.8® En personal experimentado cuenta con una
sensibilidad del 92% y wna especificidad del 100% en la evaluacion del uUtero
bicorne. La ecografia del Utero_es mas precisa en la fase litea cuando una banda
endometrial engrosada delineara‘la.cavidad uterina. La reciente aparicion del USG
3D ha permitido una evaluacién cada vez mas precisa de las anomalias congénitas
uterinas, con una mejor evaluaeion- durante la fase secretora del ciclo menstrual,

cuando el complejo de eco endomeétrialsse'visualiza de manera 6ptima.??

El USG transvaginal 3D parece ser extremadamente preciso para el diagnostico y
clasificacion de algunas anomalias uterinas congénitas, mas que la histeroscopia
de consultorio y la RM. Convirtiéndose en un paso de.'evaluacion de la cavidad
uterina en pacientes con sospecha de Uutero septade” ‘0. bicorne. Ademas,
recientemente se ha demostrado que USG 3D si se complementa con un examen
clinico cuidadoso, es comparable a la RM en la identificacion ‘de anomalias del
cuello uterino.1%22

En conclusion, el ultrasonido debe ser el examen inicial de eleccion enfpacientes

con sospecha de anomalias del tracto genital, se debe utilizar la RM para delinear

27



la anatomia en casos complicados. En realidad, la RM ha surgido como el estandar

univefsalmente aceptado en la evaluacion de imagenes con defectos miuillerianos.2

Ultrasonido

Los avances técnicoes en ultrasonografia han permitido una evaluacién cada vez
mas precisa de los defectos millerianos, en particular con técnicas 3-D. Los
defectos miullerianos se evallan mejor durante la fase secretora del ciclo menstrual
cuando el grosor endometriakse visualiza de manera 6ptima. El eje largo del utero

es crucial para evaluar el contotno uterino en general.’

El ultrasonido en dos dimensiones es*muy especifico pero con baja sensibilidad.
Cuando se utiliza de manera aislada es capaz de identificar alteraciones mullerianas

mayores, sin embargo no podremos subclasificarlo por restriccion en la imagen.®

El ultrasonido endovaginal 3- D permite lascreacién-de imagenes en 3-D que puede
ser manipulado para proporcionar imagenes del Utero.de practicamente cualquier
angulo. Las imagenes coronales proporcionan un aspécto esencial a detalle de la
cavidad endometrial y superficie serosa del Utero. Determina‘una sensibilidad del
98,3% Yy una especificidad del 99,4% en la evaluacién de defectosymiillerianos. Al
comparar un ultrasonido 3 D y RM tiene imagenes de alto grado de-€oncordancia.

Las ventajas clave de esta técnica, es su menor costo y que se considera un estudio
no invasivo. Las principales desventajas del ultrasonido es usuario dependiente y

depende de la formacién adecuada o no adecuada en los ultrasonografistas.”;??
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Resonancia magnética

La RM.se, considera el gold estdndar para el diagnostico por imagen de los defectos
mulleriang@s, )Precisiones de hasta el 100% en la evaluacién de casos de defectos

mullerianos. excelente delineacion de la anatomia uterina interna como externa.’

Desventajas de la‘fesonancia magnética son pocos, pero incluyen alto costo y
potencialmente tiempo de* examen prolongado en relacion con otras modalidades
de imagenes. Pacientes(con claustrofobia, excesivamente, gran habito corporal, 0
ferromagnético implantable. dispositivos médicos no pueden ser candidatos para un

examen de RM.7:20

Histerosalpingografia

Antes de la llegada del ultrasonide” y~la RMy la

Figura 16: Histerosalpingografia
normal.

técnica de imagen mas aceptada‘_para 1a
evaluacion de los defectos miillerianos fue la
histerosalpingografia (HSG). El estudio se realiza
inyectando material de contraste yodado en la
cavidad uterina bajo observacion fluoroscopica.
Generalmente se obtienen una serie de imagenes

puntuales. A medida que el material de contraste

llena la cavidad uterina y pasa por las trompas de Olpin JD, Moeni A, Willmore RI\Heilbrun ME.
MR Imaging of Mullerian Fusion Anomalies.

; H H Magn Reson Imaging Clin N
falopio. (Figura 16). HSG puede proporcionar una | ;=8 2017:25(3)'563.575.
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evaluacion razonable de la cavidad endometrial y puede establecer de forma

confidble permeabilidad de las trompas.’

Esta técnica tiene varias limitaciones. El procedimiento es mas invasivo que otras
modalidades’ de imagen, que requieren la insercidbn de una canula en el orificio
cervical externo ‘o un catéter con punta de globo en la cavidad endometrial. Mas
importante aun,“el“estudio es de uso limitado en el estudio de los defectos
mdillerianos, porque ‘efmiometrio y el contorno uterino externo no se visualiza. Hay
una superposicion frecuente en los hallazgos de imagen de HSG entre las diferentes
anomalias. Actualmente la~HSG juega un papel de poca importancia en la

evaluacion de los defectos miullerianos.’

Histeroscopia

La histeroscopia se considera como una modalidad para el diagnéstico y tratamiento
de minima invasion para los defectos mulleriangs; extremadamente valiosa para
evaluar la vagina, el cuello uterino, endometrio y la cavidad uterina. De igual modo,
se pueden resolver las patologias méas frecuentes como poélipos endometriales,
pequefios miomas, sinequias uterinas y tabiques uterinos. l:a histeroscopia es una
practica comun, con riesgos minimos y excelente costo beneficio,,ademas de ser
facil de realizar y bien tolerada por la paciente.?324

La histeroscopia por si sola no es adecuada como modalidad de diagnaostico,

para detectar los defectos de miller, se debe complementar con ultrasenido

transvaginal o la resonancia magnética; ya que son esenciales para obtener
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informacion completa sobre el fondo uterino, miometrio, anomalias asociadas y

patologia anexial.162°

Tratamiento

Es muy comun_gue los defectos miillerianos pasen desapercibidos, generalmente
se realiza el diagn@stico al iniciar la menarca presentando complicaciones por
defecto cerrado; al estudiar a las pacientes con amenorrea primaria, infertilidad,
como hallazgo transquirdrgico al resolver el embarazo via cesérea o por

complicaciones agudas secundarias a este tipo de defecto.11!

Es importante conocer que el tratamiento quirargico tiene poco o nulo beneficio para
obtener resultados reproductivos. Unicamente en el (tero septado que tiene una
tasa relativamente mayor de ahortos espontdneos (65%), en comparacion con
unicorne (50%), didelfo (45%) y uterorbicorne<(30%). Una vez resecado el tabique
la tasa de pérdida de embarazo dismindye notablemente. Por lo tanto un utero
septado es considerado uno de los mas tratables. En la‘actualidad la via de abordaje
con mejores resultados es la reseccion del tabique por histeroscopia.%16

Los defectos mullerianos clase | que presentan agenesia utefina y vaginal en caso
del sindrome de MRKH cuando la paciente presenta la incapacidad para iniciar vida
sexual, existen diferentes técnicas para crear una neovagina. Las\técnicas mas
utilizadas son por via laparoscépica de Davydov y de Vecchietti. En~cuanto a los
deseos de fertilidad, las pacientes cuentan con funcién ovarica normal, lo. que
permite utilizar técnicas de reproduccion asistida como Utero subrogado (0 _un

trasplante uterino.>1426
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Los defectos millerianos clase Il o uUtero unicorne presentan una disminucion del
volumen uterino y resultados del embarazo proporcionales a grado de restriccion.
La presencia de endometrio en un cuerno rudimentario no comunicante es un
hallazgo importante que debe ser tratado quirdrgicamente de manera oportuna para
evitar complicaeiones frecuentes como hematometra, hematosalpinx endometriosis
y adenomiosis; #€5sto, por el flujo retrogrado, se prefiere un abordaje por via
laparoscépica pararealizar la hemihisterectomia o reseccion del cuerno
rudimentario.112

El defecto milleriano clasedll (Utero didelfo) y IV (Gtero bicorne); no cuenta con
ningun beneficio el tratamientocquirdrgico para fusionar las dos cavidades, sin
embargo, se puede realizar hemihisterectomia en caso de presentar obstruccion
con hematémetra secundaria para aliviar la sintomatologia.*!

En caso del utero didelfo se asocie.a un tabique vaginal transverso que se complica
con hematometra, hematocolpos, ¢omo en _el sindrome de Herlyn Werner
Winderlich la reseccion total del tabique vaginal o reseccion parcial con
marsupializacion de los bordes se considera el tratamiento de eleccion para la
hemivagina obstruida con drenaje del hematocolpos. Los.defectos mullerianos clase
VI y VII por lo general no presentan complicaciones y nosfequieren tratamiento

quirdrgico.?
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Historia de la cirugia endoscopica.

La historia de la cirugia endoscoépica inicio en 1805 con la creacion por Philipp
Bozzini en Viena de un aparato que permitia la transmision de la luz generada por
una vela a través de un tubo, el cual llamé “Lichtleiter” o “conductor luminico”.
Posteriormente, Antoine Jean Desormaux (1853), lo utilizo para el estudio de vejiga,
cuerpo y cuello utefing. 27

Las primeras fotografias/de patologia intravesical fueron tomadas por Stein en 1874
y tras la aparicion de la primera lampara incandescente en 1878, Nitze logra adaptar
la luz a la punta de lo que hoy es el cistoscopio moderno.

Kelling en Alemania en 1901 realizg la primera observacion del abdomen de una
perra llenandolo de aire a través de.una aguja y Jacobaeus en 1912 aplicé esta
técnica por primera vez en un ser’humano. La describié como laparoscopia y por
esto es considerado por muchos el pienero €n‘ésta técnica.?’

Veress en 1938 inventd una aguja para‘el tratamiento del neumotorax, que luego
fue adaptada para la generacion del neumoperitonee™En 1946 Palmer describio la
técnica de la pelviscopia transabdominal ubicando a la’paciente en decubito dorsal
y en posicion de Trendelemburg, técnica que es utilizada hasta la actualidad.

En 1965 Kurt Semm creo los sistemas de insuflacién automatieos, implementé los
puertos auxiliares, desarrolld las primeras técnicas de sutura y pefrfeccion6 muchos
de los sistemas que actualmente se utilizan en la cirugia endoseopica, como

aspiracion, irrigaciéon y coagulacion.?’
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Cirugia de minima invasion en ginecologia.

La“cirugia laparoscopica comenzé a desarrollarse a comienzos del siglo pasado,
inicialmente como método diagndstico y en las ultimas décadas como procedimiento
terapéuticoy/La cirugia de minima invasion se considera el nuevo modelo de

atencién en pacientes quirtrgicos y de eleccién para cirugia electiva.®

La laparoscopia es.un método quirdrgico por el cual se lograr visualizar y operar la
cavidad abdominal sin‘hecesidad de realizar de una gran incisiéon abdominal.?®
Hay una serie de ventajas parael paciente con cirugia laparoscoépica versus cirugia

abierta, incluida la utilizaciéon de-incisiones mas pequefias en la piel, reduccién del
dolor postoperatorio y reduceion de cicatrices postoperatorias. Menos dolor conduce
a menor uso de medicamentos‘analgesicos postoperatorios, estancia hospitalaria
mMAas cortas, recuperacion y regreso arlas actividades normales mas rapida. Tales
procedimientos también se asocian consmenof hemorragia intraoperatoria y menor
uso de transfusiones de sangre. Con una reducciéncen la exposicion de 6rganos
internos al ambiente externo, con disminucion de las tasas de infeccion. El costo de
la cirugia laparoscopica compleja en comparacion con la cirugia abierta a menudo
es mayor. Esta sin embargo estd compensado por estancias hospitalarias mas
cortas y recuperacion mas rapida. Las complicaciones en la cirugia laparoscoépica
ocurren a una tasa de 1 - 12.5 /1000 procedimientos. Esto varia con‘la’complejidad
de la cirugia y la experiencia del cirujano. Mas de la mitad de las lesiones acurren
durante el procedimiento de ingreso a cavidad con el riesgo general de

complicaciones graves que ocurren uno en 1000 casos.®
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La histeroscopia es una técnica que permite la observacién directa de la cavidad
uterina, lo que facilita establecer el diagndstico y tratamiento de la alteracion
intracavitaria. Los procedimientos que pueden realizarse son: biopsia dirigida,
polipectomia, miomectomia, septoplastia o extracciéon de cuerpos extrafios.1623.25
Al menos el 80% de las pacientes se tratan mediante cirugia ambulatoria.?3

La técnica quirlrgica.requiere un aprendizaje preciso, porque una mala indicacion
o un fracaso técnico’del procedimiento pueden tener consecuencias definitivas
sobre las posibilidades de reproduccion de las mujeres.16:23.25

Por tanto, las técnicas de histerescopia quirargica han evolucionado con el objetivo
de conservar una cavidad uterin@normal, apta mantener la funcion reproductiva.
En la histeroscopia quirdrgica, se'utilizan esencialmente los histeroscopios rigidos;
las Opticas varian de 2 a 4 mm._La optica de 2 mm tiene un angulo de visién de entre
0y 60-y las dpticas de 2,5 a 4 mm.tienen una orientacion habitual de entre 12 y 30¢
de la lente frontal. Para la mayoria de”las indieaciones quirurgicas, se prefieren las
lentes orientadas a 120.16:25

Desde el punto de vista quirargico, pueden utilizarse histeroscopios provistos de
una vaina de doble via con un canal de trabajo de 57 F que permita emplear
instrumentos mecanicos (tijeras, pinzas, catéteres, etc.)»0.electrodos de 5 F
helicoidales o espirales para aplicar corriente bipolar o que permitan la colocacion
de sistemas de esterilizacion tubérica.6:2°

Los resectoscopios constan de dos vainas y un mango quirdrgico. La vaina interna
permite la irrigacion y la vaina externa es para la recuperacion de los liquides. El
diametro de los resectores varia de los 5 mm (ain denominados minihisteroscapios)

a los 9 mm. Los histeroscopios de 9 mm son los mas utilizados y emplean Opticas
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de 4 mm. Existen dos tipos de resectores: los pasivos, donde la atraccion sobre el
mango proyecta el electrodo hacia delante, mientras que la reseccion se realiza
cuando.el mango vuelve a su posicion de reposo, y los activos, donde la activacion
del mango«esplaza el asa de atras hacia delante. El desplazamiento del electrodo

se realiza eh elmismo sentido que el del mango.'6:23

Técnicas quirurgicas de neovagina

Técnica Davydov.

Se realiza una incision transversal de 2 cm en el vestibulo vaginal. Para crear un
espacio vaginal entre la vejiga Yy ‘el recto, el cirujano trabaja hacia adelante con
diseccidén roma en los margenes peritoneales. Laparoscopicamente el peritoneo que
conecta los cuernos uterinos rudimentarios_bilaterales se levanta y el peritoneo
inmediatamente debajo se incide transversalmente aproximadamente 5 cm. Los
margenes peritoneales se desplazan hacia el borde del vestibulo vaginal y se
suturan 8 puntos con Vicryl 2-0. Por via laparoscopica’con surgete continuo en bolsa
de tabaco fijando consecutivamente el ligamento redondo, el istmo tubarico, el
ligamento Utero-ovarico, la hoja peritoneal lateral y la serosa fectal (Figura 17).° Este
procedimiento laparoscopico ayuda a establecer una longitud vaginal adecuada,
con una vida sexual satisfactoria. Finalmente se inserta un ‘dilatador en la
neovagina; este se retira 48 horas posterior a la cirugia'®. Posteriormente se
adiestra a la paciente para el uso del dilatador con uso diario aproximado entre 6 a

8 horas al dia por 3 meses. La actividad sexual se inicia entre 3 a 6 meses posterior
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a la operacion.® El éxito anatéomico se definié6 como una neovagina de = 6 cm de
longitud que permite la facil introduccion de 2 dedos dentro de los 6 meses

postefiores a la cirugia. El éxito funcional se consider6 cuando el paciente informo

una relaciomsexual satisfactoria.*>26

Figura 17:

A) Imagen por laparoscopia que
confirma doble utero
rudimentario.

B) Punto transfictivo en ligamento
redondo

C) Sutura en bolsa de tabaco de
ligamento redondo, ligamento
utero ovadrico, la hoja del
peritoneo lateral y la serosa rectal.

D) Vision laparoscoépica final

Fuente: Takahashi K, Nakamura E, Suzuki S, Shinoda M, Nishijima Y, Ohnuki Y, et al. Laparoscopic davydov procedure for
the creation of a neovagina in patients with Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser syndrome: Analysis of 7 cases. Tokai J Exp Clin
Med. 2016;41(2):81-87

Técnica Vecchietti

Vecchietti propuso una técnica en la que una presionprogresiva continua fue
ejercida por un dilatador aplicada a la vagina hipoplasica,/Utilizando los principios
de método de dilatador de Frank. Dos hilos estan unidos al.dilatador pasando a
través del espacio vesicorectal por via subperitoneal y conectado por via
laparoscoépica a un dispositivo de traccion montado en la pared abdominal. La
traccion constante se ejerce sobre el dilatador desde arriba por un dispositivo de
traccion para producir 1-1.5cm de invaginacion por dia, creando una neovagina.en

7-9 dias (Figura 18,19,20).%6
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Figura 18: Perforacion por via vaginal de la cresta uterina rudimentaria.

Fuente: Torgal |, Dias |, Carvalho G, Baptista E, Nobre C. Creation of a Neovagina by
Laparoscopic'Madified Vecchietti Technique: Anatomic and Functional Results. Rev Bras
Ginecol Obstet. 2016;38(9):456-464

Figura 19: Sutura tnidata la cresta Figura 20: Aspecto final del
uterina rudimentaria. dispositivo de traccion.

Fuente: Torgal |, Dias I, Carvalho G, Baptista E, Nobre €. Creation of a Neovagina by
Laparoscopic Modified Vecchietti Technique: Anatomic and#unctional Results. Rev Bras
Ginecol Obstet. 2016;38(9):456-464

Tratamiento de la paciente con defectos millerianos clase-

Dilatacién vaginal

El alargamiento vaginal primario por dilatacion es el apropiado como.enfoque de
primera linea en la mayoria de los pacientes porque es mas seguro.'*

Cuando esta bien aconsejado y preparado emocionalmente, casi todes, los

pacientes (90-96%) podran lograr anatomia y éxito funcional por dilataciéon vaginal

38



primaria'. El alargamiento vaginal no quirdrgico o quirdrgico debe esperar hasta
gue.el paciente sea emocionalmente maduro y exprese el deseo de proceder con la

terapia.43°

Septoplastiaasistida por histeroscopia.

Ademas de suinvaluable utilidad diagnostica, la histeroscopia ha reemplazado en
gran medida la laparescopia y la laparotomia en la cirugia de escision de septos
uterinos (septoplastia).3?

Histéricamente, se utilizaron’'multiples procedimientos para el tratamiento de septos
uterinos mediante laparotontiagcomo el procedimiento de Jones y el procedimiento
de Tompkins. En 1974 Edstrom+introdujo el enfoque de manejo histeroscépico del
tabigue uterino desde entenCes varios estudios han demostrado seguridad y
eficacia de la histeroscopia comparada @l abordaje abdominal.16.23:31

Siendo los beneficios de cirugia de minima‘invasion al realizar la septoplastia por
via histeroscopica; menor tiempo dehospitalizacion, disminucion del dolor
posoperatorio, recuperacion rapida, disminucion~del, riesgo de adherencias en

hueco pélvico y mejores resultados obstétricos.16.23:31

Existen diferentes técnicas histeroscopicas para tratar la existencia de un tabique
uterino, incluyendo reseccién, morcelacion, electrocirugia 'y cirugia laser. En
cualquier caso, el procedimiento se realiza de manera éptima en la faSe proliferativa
temprana para mejorar la visualizacion y evitar realizar cirugias..eon posible
embarazo precoz no diagnosticado (Figura 21). Se debe tener cuidado para
asegurarse de que la paciente haya estado usando anticonceptivos o abstinencia,
sin posibilidad de embarazo temprano.3!

39



Figura-21: Metroplastia asistida por histeroscopia, reseccion de septo parcial con resectoscopio de 5F
con enpergia bipolar.

Moawad NS, Santamaria E. Hysteroscaopy in Complex Miillerian Anomalies. In: Hysteroscopy. 2018. eBook. ISBN 978-
3-319-57559-9. Editorial. Springer, Cham{.2017:

Se debe realizar la septoplastia. ‘histeroscopica guiada por ultrasonido
transabdominal para asegurar reseccién completa del tabique y para evitar la
perforacién uterina. El objetivo del procedimiento es normalizar la cavidad uterina
resecando la totalidad del tabique uterino hasta el fondo uterino, finalizando el
procedimiento una vez se alcanzando los pequefios vasos sanguineos del fondo
uterino (arterias espirales ) y cuando ambos ostiums tubaricos se pdeden visualizar

simultdneamente en una vista panoramica.?*31

La septoplastia histeroscopica se recomienda para pacientes con antecedente
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de pérdida gestacional recurrente, pérdidas del segundo trimestre y parto
pretérmino secundario a septo uterino. Debido a su relativa simplicidad y baja

morbilidad.3?

Hemihisterectomia asistida por laparoscopia.

Identificacion y diagnostico adecuados de anomalias millerianas, es fundamental
para evaluar el abordaje quirdrgico correcto, porque el procedimiento esta muy

influenciado por subtipo espécifico y por caracteristicas anatémicas del Utero.3334
En laparoscopia puede haber confusion sobre el cuerno rudimentario que debe

resecarse en algunos casoS,-el cuerno rudimentario obstruido se encuentra
aumentado de tamafio. Como procedimiento.adicional se realiza cromopertubacion

para verificar la salida del tinte desde’la.fimhria'del Gtero unicorne.3435
La cirugia se realiza mediante selladoresde vasas, monopolares o bipolares.
Como se describi6 previamente por Fedele et al., el Utero unicorne con cuerno

rudimentario trae consigo variaciones de la anatomia pélvica clésica: con
frecuencia, el uréter ipsilateral al cuerno rudimentario tiene un.cursQ mas alto como
se encuentra adyacente al pediculo vascular. Por esta razén, debéria.ser obligatorio
identificar el curso del uréter en primer lugar cuando se seccional el ligamento

redondo y el ancho al ingresar al espacio retroperitoneal.3334
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Por otra parte, se ha sugerido realizar la reseccion del cuerno rudimentario y
posteriormente realizar salpingectomia. Evitando realizar la reseccién de estas dos

estructuras en un mismo tiempo. El ovario debe ser preservado en estas pacientes.

La longitud\variable o alargada de los cuernos se puede unir entre si en la parte
inferior después‘de la resecciéon del cuerno no funcional, con mdultiples puntos de

suturas de intermitente a miometrio.33:34

Se realiza colpotomia _para la extraccion del cuerno uterino por vagina, la boveda
vaginal se cerr6 con la técnica estandar de Richardson o extraccion con endobolsa

por puerto umbilical.3334
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OBJETIVOS

Objetivo General

Describir-tiha serie de casos de pacientes con defectos mullerianos tratadas con

cirugia de minima invasion en el Hospital Regional Alta Especialidad de la mujer en

el periodo comprendido entre enero del 2014 a diciembre del 2019.

Objetivos especificos

1.

Identificar los antecedentes ginecoobstétricos, clinicos y métodos de
diagnéstico de las pacientes,con defectos miullerianos tratadas con cirugia
de minima invasion en‘el hospital.de alta especialidad de la muijer.

Clasificar los defectos miillerianes de acuerdo la Sociedad Americana de
Medicina Reproductiva

Conocer las cirugias realizadas~por minima invasion en pacientes con

defectos miillerianos.
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6.MATERIAL Y METODOS

6.1 Tipo.de estudio.

Se trata de un €studio de serie de casos, observacional, descriptivo, retrospectivo,
transversal, realizadoren el &rea de ginecologia endoscopica en el Hospital Regional
de Alta Especialidadrde-la Mujer del estado de Tabasco en el periodo comprendido
de enero de 2014 a diciembre del 2019, de pacientes con diagnéstico de defecto

mulleriano tratadas con cirugiaygde minima invasion.

6.2 Poblacion de estudio

Esta conformada por 8 pacientes consdiagn@stico de defectos millerianos tratadas
con cirugia de minima invasion quegsacudieron al Hospital Regional de Alta
Especialidad de la Mujer de Tabasco, en periodo comprendido de enero de 2014 a

diciembre del 2019

6.3 Unidad de analisis.
Lo conforman 8 expedientes de pacientes con diagnostico de defecto milleriano

tratadas con cirugia de minima invasion.
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6.4 ldentificacién de variables.

A7 Antecedentes ginecoobstétricos

e Edad

¢, Gestas

e Partos

o Cesareas
e Abortos

e Perdida gestacional recurrente

¢ Inicio de vida Sexual activa

e Menarca

¢ Clasificacién porla Sociedad Americana de Medicina Reproductiva
B. Datos clinicos y métodos-de diagndéstico

e Amenorrea primaria

e Amenorrea secundaria

e Sangrado uterino anormal

e Dolor pélvico crénico

e Hematometra

e Hematocolpos

e Ultrasonido en dos dimensiones.

e Tomografia computada

¢ Resonancia magnética

e Histeroscopia

e Laparoscopia diagndstica



C. Cirugias
e Hemihisterectomia
e Reseccion de tabique uterino
¢ ) Reseccion de tabique vaginal
e TuUnelizacion utero-vaginal
e Neovagina
e Electrofulguracion de focos endometriésicos
e Adherencialisis
e Abordaje por laparoscopia

e Abordaje por histeroscopia

6.5 Criterios de inclusion/exclusion.
Criterios de inclusién
e Pacientes con diagnéstico de .defectos) miullerianos diagnosticado por
ultrasonido, TC, resonancia magnética, histeroscopia o laparoscopia.
e Pacientes con diagnoéstico de defectos miullerianos tratados con cirugia de
minima invasion.
Criterios de exclusion.
e Ausencia de expedientes.

¢ Informacién incompleta en expedientes.
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6.6 Técnica de recoleccion de datos

Instrdmentos: Formulario de recoleccion de datos y revision de expedientes con
diagn6stico de defectos mllerianos con tratamiento quirdrgico por minima invasion,
en el Hospital de Alta Especialidad de la Mujer en el periodo comprendido de enero

2014 a diciembre del 2019.

La recoleccion de la‘informacion se realizo a través la base de datos del servicio de
expediente electréonice™en.la clinica de endoscopia ginecolégica, complementando
con los expedientes clinicos,resguardados en el archivo clinico de esta unidad. Se
realizd la revision de expediente requisitando el formulario con las variables a

analizar, por estudios de imagen,wideos y clinica.

Durante el estudio se determin0 que setrataba de defectos millerianos en pacientes
con la patologia diagnosticada por ultrasonido, tomografia computada, resonancia

magnética, histeroscopia o laparoscopia.

15 con diagndstico de
defecto mulleriano en Ia
base de datos de
endoscopia ginecologica
3 pacientesen

manejo por
laparotomia

3 expedidientes

) ya depurados,
1 pacientes con

disgenesia
gonadal
8 pacientes
seleccionadas para
el estudio
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6w..Consideraciones éticas.

Para la realizacion de la presente investigacion se solicitd autorizacion al comité de

ética en investigacion del Hospital Regional de Alta Especialidad de la Mujer.

Esta investigacion de’acuerdo al reglamento de la Ley General de Salud en Materia
de investigacion para Ja.Salud es una investigacion de riesgo tipo | ya que se trata
de un estudio retrospectivo-de revision documental. Esta investigacion cumple los
preceptos de la Declaracion de Helsinky. Se conservé el principio de

confidencialidad, por lo que losnembres de las pacientes fueron omitidos.
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7.- RESULTADOS

Durante el periodo de este estudio, comprendido entre enero del 2014 a diciembre
del 2019-se logr6 obtener los datos completos del expediente clinico, fotografias y
videos de las cirugias de 8 pacientes con diagnostico de defectos miullerianos

tratadas por el servicio de endoscopia ginecolégica del HRAEM.

A continuacion, se-presentan 8 casos con diagnostico de defectos mdullerianos

tratados por cirugia de minima invasion (Tabla 1).

Tabla 1: Resumen de casos clinicos.

1 18 afios 1 - - Neovagina
2 18 afios 1 < - Neovagina
3 20 afios 1 Rifidndnico | Anomalia de Neovagina
pélvico Sprengel
4 16 afios 1 - - Tunelizacion utero-
vaginal
5 15 afios 2 Agenesia -
renal Hemihisterectomia
derecha
6 15 afios 2 Agenesia -
renal Hemihisterectomia
derecha
7 17 afios 3 Agenesia Reseccion de
renal - tabique vaginal
derecha
8 28 afios 5 - - Septoplastia

Promedio 18 afos

+ 4.2DE
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Casos clinicos

Caso.clinico 1:

Femenino de 18 afios de edad, estudiante, originaria de Cd del Carmen Campeche,
nabil, acude, por presentar amenorrea primaria, exploracion ginecolégica con
genitales externos de acuerdo a la edad, se introduce sonda nelaton por introito
vaginal, con unasvagina de 1 cm aproximadamente en fondo de saco ciego, resto
sin datos patologicos:. Se realizé cariotipo con analisis citogenético en 25 células de
dos cultivos primarios con técnica de banda GTG, resultado citogenético: femenino
46 XX sin alteraciones. Se realiz6é resonancia magnética observando ambos rifiones
en situacion habitual de morfologia e intensidad de sefial conservada. Se observan
ambos ovarios con multiples imagenes redondeadas bien delimitadas en relacién a
foliculos.

El resultado de RM confirma ausencia destero y agenesia vaginal, por lo que se
establece el diagnostico de amenorrea primariaty sindrome de MRKH. Se decide
realizar neovagina asistida por laparoscopia con(técnica Davydov, bajo anestesia
general balanceada, sin complicaciones transquirtrgicas, con sangrado minimo,
encontrando ovarios y salpinges de aspecto macroscépico normal, Utero ausente,
solo con rudimentos y vestigios de medios de fijacion, vagiha-corta de 2 cm. Se
egreso a las 72 horas de posoperatorio, se indico dilatacion vaginal'con Hegar por
3 meses, inicio de vida sexual a los 8 meses de la cirugia, la‘cualrefiere ser
satisfactoria, a la especuloscopia, se observa vagina bien epitelizada de.10 cm sin

granulacion.
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Caso clinico 2:

Femenino de 18 afios de edad, originaria de Pichucalco Chiapas, estudiante, nubil,
telarca’l2 afos, acude con diagnéstico de amenorrea primaria en manejo previo
con progesterona en segunda fase del ciclo y anticonceptivos orales, sin respuesta
a tratamiento! A la exploracion fisica con tanner mamario lll, genitales externos con
desarrollo sexual /Secundario tanner Ill, a la exploracion vaginal previo
consentimiento informado.por paciente y familiar, se observa fosita vaginal en fondo
ciego, resto sin alteraciones. FSH, LH, estradiol, prolactina y pruebas tiroideas
dentro de parametros normaftes. Se realiza ultrasonido pélvico, encontrando uUtero
hipotrofico de 1 x 2 cm, con ovarie'derecho de 1 x 1.5 cm e izquierdo de 1 x 2 cm.

Se establece diagndstico de_sindrome de MRKH, se decide realizar neovagina con
técnica Davydov asistida por laparoscopia, bajo anestesia general endovenosa, sin
complicaciones transquirurgicas, con_sangrado, minimo 30cc, encontrando utero

rudimentario de 1 cm con salpinges y'ovarios normales (Figura 22,23,24).

Figura 22: Laparoscopia en paciente con Figura 23: Movilizacion de peritoneo y apertura
sindrome de MRKH dé cupula vaginal.
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Figura 24: Cierre de apice de vagina con prolene.

Con evolucion favorable en el posoperatorio, se egreso al cuarto dia, se indicé
dilatacién vaginal por 3 meses; inicio de vida sexual a los 4 meses de la cirugia, la
cual refiere ser satisfactoria, en histeroscopia se observa vagina bien epitelizada de

8 cm sin granulacion (Figura 25).

Figura 25:/Histeroscopiade control con
recubrimiento de.neovagina.
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Caso clinico 3

Femenino de 20 afios quien acude por amenorrea primaria. Refiere soplo cardiaco
en la infancCia sin tratamiento. Paciente nubil con telarca a los 12 afios y pubarca a
los 13 afios? Exploracion fisica con cuello corto, con limitacion de movimientos,
mamas tanner #V,.dextrocardia, genitales externos femeninos, vello pubico tanner
IV, distribucion gin€coide, saco ciego a nivel del introito de 1 cm. Anomalia de
Sprengel con predominio derecho. Ultrasonido reporta presencia de rifién Unico en
cavidad pélvica. Ausenciade utero, ovarios normales. Se realiza neovagina asistida
por laparoscopia con modificaCion a la técnica de Vecchietti con dilatacidn y traccion
diaria por 6 dias (Figura 26,27,28)=Se egresa con longitud de neovagina de 7 cm.
Tres meses después, iniciavida sexual. Se determina indice de funcion sexual

femenina, obteniendo un puntaje-de 26, 'sugiriendo resultado funcional positivo.

Figura 26: Inspeccion de la cavidad Figura 27: Insercién de la aguja a nivel de
pélvica. Rifdn pélvico (Flecha). cupula. Con espacio previamente disecado.

-3
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Caso clinico 4

Femeénino de 16 afios de edad originaria de Chiapas, ama de casa, amenorrea
primariay telarca 12 afios, IVSA 14 afios, NPS 1, nuligesta, antecedente de
himenectomia. a los 11 afios de edad por hematocolpos, antecedente de una
laparotomia per endometrioma realizando salpingooforectomia izquierda, dos afios
después acudewpor, presentar dolor pélvico crénico; en consulta externa se
establece diagnéstico de-agenesia cervical basado en exploracion fisica y RM por
lo que se realiza cirugia-laparoscopica realizando tunelizacion utero vaginal con
sonda Foley ndmero 10, asi-mismo se electrofulguran focos endometriésicos, se

retira sonda Foley a las 4 semanas logrando drenaje escaso de sangrado menstrual.

En seguimiento paciente presenta con’hematuria escasa 3 a 4 dias al mes, se
realiza USG endovaginal con imagen sugestiva de endometriosis vesical, en TC
abdomino pélvica se observa utero~con, miometrio homogéneo, en cavidad
endometrial se observa contenido liquido_en relacion a hematdmetra, lesién ovoidea
detras de la pared vesical posterior inferior de 35 x226 x 10 mm en relacién a

endometrioma (Figura 29,30).

| Figura 29: Hematometra | Figura 30: Endometriosis_.vesical

HEMATOMETRA
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Se realiza uretrocistoscopia encontrando uretra normal, trigono vesical con
metaplasia, paredes vesicales rosas, vascularidad ligeramente aumentada, en piso

vesical se aprecia lesién azulada con granos de polvora.

Bajo aneStesia general balanceada se realiza laparotomia con reseccion de
endometrioma vesical, electrofulguracion de focos endometridésicos, adherenciolisis,
encontrando como_hallazgo Utero de 8 x 5 cm con adherencias a colon sigmoides,
ovario derecho normal;\region istmica fribrosada, vejiga adherida, reseccion de
endometrioma de 2 x 2 gm-a nivel de trigono vesical. Con sangrado transquirdargico
de 600cc. Egresando 5 dias»>posterior a cirugia. En seguimiento por la consulta

externa de ginecologia con adecuada evolucion.
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Caso clinico 5:

Femenino de 15 aflos de edad, originaria de Paraiso Tabasco, estudiante de
secundaria, soltera, menarca 12 afos, telarca 13 afos, ritmo regular, volumen
normal, n@bil, referida del Hospital de segundo nivel de Paraiso por iniciar con dolor
pélvico de 1 mes de evolucion y persistente.

Exploracion fisica_con abdomen blando depresible no doloroso a la palpacion, se
palpa tumoracion en etiadrante inferior izquierdo de aproximadamente 12 x 10 cm,
tacto vaginal diferido y resto.sin alteraciones.

Se realiza ultrasonido pélvice . observando una imagen circunscrita con pared
delgada, de contenido anecoico, con ecos hipoecogénicos y ecos finos, con
reforzamiento posterior, constrabécula_ecogénica, se aplica doppler con escasa
vascularidad; en su base depende del‘ovario izquierdo con diametro de 109 x 112
mm, ovario derecho no se logra delimitar, Utero.desplazado, con didmetros de 91 x
58 x 50 mm, comprendiendo una masa anexializquierda compleja.

Se complementa con tomografia, con imagenes compatibles con endometrioma de
anexo derecho, ademas de cuerno uterino rudimentario, aparente hematoémetra y
agenesia renal derecha. Se realizan marcadores tumorales. con elevacion de Ca
125 343.7 U/ml.

Se decide realizar abordaje laparoscépico, bajo anestesia gen€ral balanceada
corroborando el diagnostico de defecto mdlleriano, Utero unicorme~Con cuerno
uterino rudimentario derecho no comunicante, complicado con hematémetra,
hematosalpinx y endometrioma de ovario derecho, se realiz6 reseccién de/Cuerno

rudimentario ademas de cistectomia de ovario derecho por endometrioma;~sin
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complicaciones transquirurgicas con sangrado de 200 cc, se egreso a las 48 horas

soperatorio, con controles de Ca 125 dentro de pardmetros normales y

seg@ﬁto a la consulta de ginecologia.



Caso clinico 6:

Femenino de 15 afios de edad, originaria de Paraiso Tabasco, estudiante de
secundaria, soltera, nubil, menarca 12 afios, con ciclos menstruales regulares,
volumen normal, como antecedente de importancia ano imperforado corregido al
afo de vida quesamerito colostomia y reanastomosis, fue referida del Hospital de
segundo nivel de Paraiso Tabasco con diagndstico de tumoracion anexial izquierda
en estudio, refiere iniciar cuadro clinico desde hace 1 mes con dolor pélvico
constante y sin irradiacién. Exploracion fisica con abdomen blando depresible,
rebote negativo, se palpa masa‘anexial izquierda de 12 x 10 cm aproximadamente,
tacto vaginal diferido y resto sin_alteraciones. Cuenta con ultrasonido pélvico de
referencia, observado Gtero€on didmetros de 91 x 58 x 50mm, desplazado por masa
anexial izquierda de ecos cireunscritos, con pared delgada, de contenido
hipoecogénico, con refuerzo posteriors’con trabécula ecogénica, al doppler color con

escasa vascularidad en su base (Figura’31,32) .

Figura 31: Quiste de anexo Figura 32: Imagen en
izquierdo con trabécula. vidrio'despulido de anexo
izquierdo.
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Ovario derecho no se logra visualizar. Con elevacion de Ca 125 343.7 U/ml, se
complementa con tomografia computarizada, observando imagenes compatibles
con <sendometrioma de anexo izquierdo, cuerno uterino rudimentario con
hematdémetra y agenesia renal derecha.

Se decide "abordaje por via laparoscopica, bajo anestesia general balanceada,
corroborando ‘diagnéstico de dtero unicorne con cuerno rudimentario no
comunicante, complicado con hematémetra, sindrome adherencial severo y
endometrioma de ovario izquierdo, se realizd reseccion de cuerno rudimentario,
cistectomia de endometriepa,-salpingoovariolisis izquierda y cromoperturbacion
positiva al paso de azul de metileno; sin complicaciones transquirdrgicas, con
sangrado de 200 cc. Con adecuada evolucién en el posoperatorio, por lo que se
decidio su egreso a las 48 horas:.

Seguimiento en la consulta externa_de”ginecologia con adecuada evolucién en

manejo con ACO y de CA 125 39 U/ml de control.
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Caso clinico 7

Femeénino de 17 afios de | Figura 33: Genitales
externos normales.

Figura 34: Hematometra y hematocolpos
de hemidtero y hemivagina izquierda

edad, estudiante de
bachillerado; soltera, nubil,
menarca a los/14 ‘anos de

edad, con ciclos

menstruales  irregulares,
infrecuente, volumen
disminuido, referida de Hospital.de segundo nivel de Chiapas con diagnéstico de
defecto mulleriano en estudio, ‘ademas de hematometra y hematocolpos, refiere
inicio su padecimiento 15 «dias previe7a su ingreso con dolor incapacitante en
hipogastrio, a la exploracion fisica,abdomen.blando depresible sin datos de irritacion
peritoneal, genitales externos con desarrollo’'sexual normal para la edad (figura 33),
en Hospital de referencia se realiz6 drenaje por puncion bajo sedacion de 500 cc de
hematocolpos, se realizé ultrasonido encontrando dosfondos uterinos, utero didelfo
con coleccién de 253cc en canal cervical (figura 34)T€ y RM abdominopélvica
reporta agenesia renal derecha, utero didelfo, distension de“vagina y cuello uterino
por material hiperdenso en T1 e hipointenso en T2, mide dev79 x 26 x 28 mm,
hematémetra y hematocolpos, ovarios con imagen foliculares, de“contorno regular,
derecho de 38 x 25 mm, e izquierdo de 36 x 23 mm(figura 35,36), histeroscopia no
se logra entrar a cavidad derecha por presentar tabique vaginal derecho transverso
abombado, cavidad izquierda con cérvix eutréfico, cavidad uterina izquierda‘normal

(Figura 37). Bajo anestesia general balanceada se realizdé laparoscopia e
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histeroscopia en sala de quir6fano corroborando diagndstico de utero didelfo con
tabigde vaginal derecho transverso, hematémetra, hematocolpos, hematosalpinx y
endometriosis en cara anterior y posterior de Utero, se realizd salpingoovariolisis,
electrocoagulacion de focos endometridsicos, reseccion y marzupializacion por via
vaginal de tabique para comunicar las 2 cavidades y drenaje de hematémetra
(Figura 38). Adecuada evolucién en el posoperatorio, se egreso del servicio a las 48
horas, con seguimiento en la consulta externa de ginecologia, sin presentar
recurrencia de cuadro clinico, con histerosocopia de control logrando visualizar

cérvix y hemiutero izquierdos

Figura 35: TAC, rifion izquierdo Figura 36: RM, utero didelfo con hematémetra en
normal y agenesia renal derecha. Hemiltero derecho.

Figura 37: Cérvix izquierdo normal, tabique Figura 38: Utero didelfo, hematometra en
vaginal izquierdo abombado. hemittero derecho.
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Caso clinico 8:

Femenino de 28 afos de edad, originaria de Colima , residente de Teapa, ama de
casa, licenciatura en ingenieria, en union libre, dedicada a los labores del hogar,
IVSA 19 afiosNPS 2, menarca 12 afios, telarca 12 afios, ritmo regular 30 x 5 dias,
con antecedente«de 3 abortos, valorada en clinica de reproduccion del HRAEM por
el diagnostico de perdida gestacional recurrente, primer aborto hace 3 afios de 16
sdg se realiz6 legrado_uterino instrumentado (LUI), segundo aborto hace 2 afios,

tercer aborto hace 6 meses’se realizé LUl y colocacion de DIU (T de cobre).

Se realizO USG endovaginal -en consulta de biologia de la reproduccion,
encontrando Utero en anteroversoflexion con dos cavidades uterinas, que no

comunican por un probable septo, cavidad derecha con DIU in situ.

Se establece el diagnostico de defeeto miulleriano y perdida gestacional recurrente,
se realiza histeroscopia de oficina, encontrando un Utero septado, se decide

programar por paciente no tolerar cirugia en consultorio.

Figura 39: Contornostitérino, salpinges y ovarios
normales por laparoscopfa.

Bajo anestesia general

balanceada se realiza
laparoscopia diagnostica
encontrando  cuerpo uterino
normal, salpinges y ovarios
normales, reseccion de septo

uterino completo por
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histeroscopia con resectoscopio con energia | Figyra 40: Reseccion de septo uterino
] completo
olar hasta observar dos ostium en
vista ﬁrélmica (Figura 39,40).

Egresand@ las 24 horas de cirugia sin

complicaciongé}‘

Se realiz6 histe%ia de control el mes

posterior a cirugl’a;@fontrando cavidad

uterina regular y observa‘\élos dos ostium normales. Actualmente en seguimiento

por biologia de la reproducc%
V\

8%,
- O

© %



Edad de diagnostico y clase de defecto miulleriano segun la clasificacion de ASRM

El promedio de edad de diagndstico fue de 18 afios + 4.2DE, con un rango entre los 15 a
los 28 afios de edad. La edad promedio de menarca a los 13 afios = 0.95DE, con un rango
entre los 12 a los 14.afios. Seis pacientes nubiles y dos pacientes con IVSA a una edad

promedio de 16 afios £3.5DE, con rango entre los 14 a 19 afios.

El defecto mulleriano clase 1 o aplasia/hipoplasia representado por el sindrome de MRKH
en 3 pacientes (37%) mas una’paciente con agenesia cervical (12%) fueron los mas
diagnosticados y tratados en el HRAEM; seguido del atero unicorne con cuerno no
comunicante en 2 pacientes (25%); el Gtere-didelfo con tabique vaginal transverso y el septo

uterino se presentaron en un caso/cada ung (Tabla 2).

Tabla 2: Edad de diagnostico, AGO y clasificacién de ASRM

Promedio

18 afios + 4.2DE

13 afos +£0.95DE

1 18 arios Amenorrea Nubil 1
primaria

2 18 afios Amenorrea Nubil 1
primaria

3 20 afios Amenorrea Nubil 1
primaria

4 16 afios Amenorrea 14 anos 1
primaria

5 15 afios 13 afios Nubil 2

6 15 afios 12 afios Nubil 2

7 17 afios 14 afios Nubil 3

8 28 afios 12 afios 19 afios 5




Dchinicos

A )
La am Zrea primaria se presentd e cuatro pacientes (50 %) en relacién al sindrome de
MRHK y a@esia cervical; el dolor pélvico cronico y la dismenorrea en cuatro pacientes
(50%), asocia@ las pacientes con Utero didelfo, Gtero unicorne con cuerno rudimentario

y agenesia cervic@ﬁmenorrea secundaria y el SUA se present6 en una paciente (14%)

en concordancia con@ didelfo y tabique vaginal transverso. (Grafico 1).

(@ﬁco 1: Datos clinicos

Dismenorrea

Amenorrea secundaria

Amenorrea primaria

Diagnéstico

El ultrasonido en dos dimensiones se realizo en 100 % (n=8) de;a®acientes como parte
de la evaluacion inicial, la resonancia magnética se realizé en tres pa})\ﬂ[es (37.5%), la
tomografia computada en tres pacientes (37.5%), la histerosocopia e@g(%%) y la

laparoscopia diagndstica en una paciente (12.5 %) (Grafica 2). ;9
*
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Grafico 2: Diagnéstico
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con laparoscopia en 2 paciente A)).Q?mrdaje por laparoscopia fue del 100 %
* =

( trQEiente datos de endometriosis y

(n=8) (Grafico 3). Encontrando e

sindrome adherencial. O O
Grafico 3: Abordaje quir%é'po

S
6@0
Q
O

N W 1O N 00 L

[N

0 !

Histeroscopia Laparoscopia
.



neovagina se realiz6 en tres pacientes siendo la cirugia que mas se realizd (37.5%) de

as “cuales dos fueron con técnica Davydov y una Vecchietti, seguido de la

7,

hemihist tomia en dos pacientes (25%) con Gtero unicorne con cuerno rudimentario,
reseccion %ique vaginal en una paciente (12%), reseccion de tabique uterino en una

paciente (13% lizacién Gtero vaginal en una paciente (13%) (Gréfica 4).

s

Qa’fi 0 4: Cirugias de minima
invasioh en defectos mullerianos

B Neovagina

B Hemihisterectomia

I Reseccidn de tabique vaginal
Reseccién de tabique uterino

B Tunelizacion utero vaginal

Los dias de estancia hospitalaria en promedio fueron 3 dia ®7DE con un rango entre 1
a 6 dias, la paciente con septo uterino egreso en las primeras 2@913 del postoperatorio

y una paciente con sindrome de MRKH tratada con Neovagina cor@nica Vecchietti

>
6%
Q
O

egreso al 6 dia ya que se requiri6 traccion y dilatacion diaria.

L 2
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DISCUSION

Los defectos miullerianos se dividen clasicamente desde 1988 en 7 grupos
claramente_diferenciados, cada uno con una prevalencia, prondstico, clinica y
tratamiento« especifico, de ahi la importancia de saber diagnosticarlas

correctamente.3?

En el presente estudiosla edad promedio del diagndstico fue a los 18 afios de edad
que corresponde a lo reportado por Chandrayan P, et al. entre los 16 a 18 afios en
47 %.19 Dentro de los antecedentes ginecoobstétricos, siete pacientes nuligestas y

seis nubiles.

Unicamente un caso con antecedente~der 3 abortos con pérdida gestacional
recurrente asociado a septo uterino €ompleto. En México, la posibilidad de tener un
hijo vivo con esta alteracién es de 28%,_con incidencia de aborto de 80% y parto
pretérmino de 12 a 33%.%¢ Una vez resecado el‘tabique la tasa de pérdida de
embarazo disminuye notablemente. Por lo tanto, un Utéro’'septado es considerado

uno de los mas tratables®.

El diagnéstico de los defectos miillerianos se suele realizar a diversas edades y en
diferentes contextos clinicos, dependiendo si la anomalia es obstructiva 0 no
obstructiva. En el primer caso puede presentarse de forma temprana en nifias como
una masa abdomino-pélvica o perineal secundaria a la obstruccién del flujo de salida
(hematocolpos), dismenorrea, sangrado vaginal anormal o amenorrea.
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Los trastornos no obstructivos se pueden diagnosticar de manera incidental, en
farma posterior a la menarquia, durante el estudio de infertilidad o historia personal
de abortos a repeticidon; en pacientes que presentan complicaciones obstétricas
tardias y durante el estudio de malformaciones genitourinarias asociadas a las
anomalias de los conductos de miiller.® En nuestro estudio la sintomatologia mas
frecuente fue aseciado a un patron obstructivo al presentar dolor pélvico crénico y
dismenorrea en el 50% de las pacientes, asociado a hematometra, hematocolpos
y endometriosis. La amenorfea primaria se asocio a aplasia/hipoplasia (clase 1) en

50 % de nuestra serie de casos-

Como parte de la evaluacion en las pacientes con defectos millerianos es esencial
una exploracion fisica compléeta”ademas, de realizar ultrasonido 2D, siendo esto
parte de fundamental para la sospecha diagndstico en defectos millerianos, este
estudio se realizo en 100 % de nuestra serie de’'casos, siempre complementada con

TC, RM, histeroscopia o laparoscopia diagnostica:>13

La RM se considera el gold standar ya que provee una-detallada evaluaciéon de la
cavidad endometrial y el contorno externo uterino; teniendo-hasta un 100% de
precision en la evaluacion de los defectos miillerianos, se realiz6 en 37 % de los
casos, la TC en 37% de los casos, histeroscopia diagnostica en 25% Yy.laparoscopia

diagndstica en 12.5%.7

En el Hospital Regional de Alta Especialidad de la Mujer en Villahermosa _es

considerado un Hospital de tercer nivel y referente del estado de Tabasco, con
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capacidad para realizar cirugia de minima invasion al contar con equipo médico
capacitado y un quiréfano inteligente. En el presente estudio se realiz6 la evaluacion
de 87 pacientes con diagnéstico de defecto milleriano tratadas por cirugia
laparoscopica en siete pacientes y una por histeroscopia. La cirugia que més se
realizé fue 'la ;neovagina 3 pacientes con sindrome de MRHK, seguido de la
hemisterectomia.€n, 2 pacientes con Utero unicorne con cuerno uterino rudimentario
y otras como resecCion de tabique uterino, reseccion de tabique vaginal y

tunelizacion Gtero vaginal por agenesia de cérvix.

70



CONCLUSIONES

Se«identifico que el diagndstico de pacientes con defectos millerianos se
realiza en la segunda década de la vida, siendo en su mayoria nubiles.

La seSpecha diagndstica inicia con amenorrea primaria en la mitad de los
casos asociado al defecto mulleriano clase 1.

Los estudios™de imagen son indispensables para establecer el diagnostico,
siendo el ultrasonido dos dimensiones utilizado en todos los casos, asi mismo
la TC y la RM fuer@n utilizados en menor proporcion para complementar el
diagnostico.

La histeroscopia y laparoscopia diagnéstica fueron realizadas en el 25% y
12.5% respectivamenté:

La clase 1 segun la clasificacion+desASRM se identifico en el 50% de las

pacientes, seguido de la clase 2-en un 25%.

La cirugia mas realizada en el presente estudio fue la neovagina en pacientes
con sindrome de MRKH. Seguida de la hemihisterectomia o reseccién de
cuerno rudimentario en pacientes con Utero unicorne complicado con

hematometra.
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RECOMENDACIONES

¢ nieiar una evaluacion diagndstica en pacientes con amenorrea primaria,
dolor.pélvico cronico, pérdida gestacional recurrente o infertilidad.

e Realizar.valoracion preoperatoria con estudios de imagen RMy TC.

e Una vez'establecido el diagndstico de defecto milleriano que requiere
tratamiento quirurgico, la cirugia de minima invasion se considera el
abordaje de eleccion para estas pacientes.

e Para el personal medico-externo a esta unidad se recomienda realizar la
referencia oportuna a la clinica de endoscopia ginecoldgica de este hospital

para evitar complicaciones\asociadas.
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