Scientific:

Educatio
Medical
Jour

Scientific & Education Medical Journal / Vol. 2, N° 1, 2021

Sindrome de Mayer Von Rokitansky Kiister Hauser, mas que
una actualizacién clinica, diagnéstica y tratamiento quirurgico
asociada acomplicaciones anestésicas en el paciente

pediatrico

Ginna Paola Zarate Rojas'

Lina Fernanda Alegria Mera?

Lina Maryudi Rodriguez Lopez® Laura Vanesa Rios Samper* Luisa Fernanda Murillo Forero*

1Ginna Paola Zarate Rojas, Universidad El Bosque, gipazaro@hotmail.com
2 Lina Fernanda Alegria Mera, Pontificia Universidad Javeriana Cali, lina_alegria2008@hotmail.com

3 Lina Maryudi Rodriguez Lopez, Universidad del Tolima, linismri@gmail.com
4 Laura Vanesa Rios Samper, Universidad el Bosque, lauravanesars@gmail.com

5 Luisa Fernanda Murillo Forero, Fundacion Universitaria Juan N Corpas, luisamfo95@gmail.com

Palabras Clave: Sindrome Mayer Von

Rokitansky Kister Hauser, aplasia
conductos Mullerianos, amenorrea primaria,

prevalencia, genética, tratamiento,
neumoperitoneo, complicaciones, anestesia.

Keywords: Mayer Von Rokitansky Kister
Hauser syndrome, Mullerian duct aplasia,
primary amenorrhea, prevalence,
genetics, treatment, pneumoperitoneum,
complications, anesthesia.

Resumen

El sindrome de Mayer Von Rokitansky Kister Hauser (MRKH) es un sindrome congénito
que se caracteriza por anormalidades en la formacién del tracto reproductor femenino.
Tiene unaincidencia de 1: 4500 mujeres nacidas vivas. Se puede presentar clinicamente
de dos formas tipo |: ausencia de 2/3 superiores de la vagina. Y tipo Il: (MURCS):
hipoplasia de conductos Mullerianos, asociado a anormalidades renales, cardiacas y
esqueléticas. Es la seqgunda causa de amenorrea primaria después del hipogonadismo,
por lo que su abordaje inicial se hace en la consulta pediatrica del adolescente. Para
su correcto diagndstico y tipificacién se emplean estudios hormonales genéticos e
imagenologicos. Siendo el Gold Standard la resonancia magnética (RM). Su tratamiento
puede ser quirdrgico y no quirurgico. Dentro del tratamiento quirdrgico se encuentran
nuevas técnicas de abordaje quirdrgico, que asuvez tienenimplicaciones derivadas de
la anestesia en el paciente pediatrico.

Este sindrome tiene implicaciones médicas, psicologicasy sociales en quien la padece y
en su familia por lo que se debe contar siempre con un equipo médico multidisciplinario,
esto permitira brindar un manejo integral y de calidad.

Abstract

Mayer Von Rokitansky Kister Hauser syndrome (MRKH) is a congenital syndrome
characterized by abnormalities in the development of the female reproductive tract.
It has an incidence of 1: 4500 women born alive. It can present clinically in two forms:
type |: absence of the upper 2/3 of the vagina, and type Il: (MURCS): Mullerian duct
hypoplasia, associated with renal, cardiac, and skeletal abnormalities. It is the second
cause of primary amenorrhea after hypogonadism, so its initial approach is made in
the adolescent>s pediatric consultation. For its correct diagnosis and typing, hormonal
genetic and imaging studies are used. Magnetic Resonance Imaging (MRI) being the Gold
Standard. Its treatment can be surgical and non-surgical. Within the surgical treatment
there are new surgical approach techniques, which in turn have implications derived
from anesthesia in the pediatric patient.

This syndrome has medical, psychological, and social implications in those who suffer
from it and in their family, so a multidisciplinary medical team must always be counted
on, this will allow to provide comprehensive and quality management.
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Introduccion: El sindrome de Mayer Von Rokitansky
Kister Hauser (MRKH) es una anormalidad congénita
en donde estan involucrados multiples factores
genéticos asociados a un cariotipo femenino normal
4B6XX. Se caracteriza por una agenesia y/o aplasia de
los conductos Mullerianos que conllevaauna agenesia
parcial o total en Utero, cérvix vy vagina. Presenta
una incidencia en 1:4500-5000 mujeres nacidas vivas
Es la segunda causa mas frecuente en el mundo de
amenorrea primaria después del hipogonadismo.
Se clasifica en dos tipos; tipo |: ausencia de 2/3
superiores de la vagina. Y tipo Il: (MURCS): hipoplasia
de conductos Mullerianos, asociado a anormalidades
renales, cardiacas y esqueléticas. Por tanto el
abordaje inicial se debe hacer en la consulta
pediatrica del adolescente, convirtiéndose esta en
una herramienta absolutamente esencial para su
diagnostico, tratamiento integral y multidisciplinario.
Dentro del tratamiento se plantean dos escenarios el
no quirurgico y el quirdrgico. En este Ultimo se debe
tener precaucién con los componentes anestésicos
dado que aunque sea en un bajo porcentaje se pueden
presentar complicaciones como el neumoperitoneo,
bradicardia, nduseas, dolor abdominal, entre otros.

Objetivo: Describir las principales caracteristicas
de la enfermedad, asi como su abordaje y manejo
multidisciplinario, endonde se incluye eldepartamento
de pediatria, ginecologia y anestesiologia; de forma
actualizada en paciente pediatrico con sindrome de
Mayer Von Rokitansky-Klster-Kauser.

Método: Se realizé una busqueda sistematica con
términos MESH utilizando las bases de datos PUBMED,
MEDSCAPE, LILACS, EPISTEMONIKGS, DER y GOOGLE
ACADEMIC. Se tuvo en cuenta articulos publicados a
nivelmundial en elperiodode 2017a2021. Encontrando
una amplia variedad de articulos; se revisaron 120
articulos, de los cuales se usaron 40 de ellos, en
los que se incluyd revisiones sistematicas, reporte
de casos, estudios retrospectivos y de cohortes,
estudios multicéntricos y revisiones bibliograficas,
los cuales describian las principales caracteristicas
epidemiologicas, clinicas, diagnésticas y de
tratamiento quirdrgico asi como sus complicaciones
derivadas de la anestesia en sindrome de Mayer Von
Rokitansky-Klster.

Resultados: El sindrome de Mayer Von Rokitansky
Kister Hauser (MRKH) es un sindrome congénito
caracterizado poragenesiay/oaplasiade los conductos
Mullerianos los cuales son los responsables de la
correcta formacion del tracto reproductor femenino,
esto se debe a mutaciones genéticas en la familia
homeobox asi como en los genes WNT4 y WNTS, con
cariotipo femenino normal 46XX. Se clasifica segun
su presentacion clinica en tipo | (ausencia de los 2/3
superiores de la vagina) y tipo Il (MURCS; esbozo
uterino asimétrico o ausente asociado a agenesia
renal unilateral, malformaciones esqueléticas vy
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cardiacas) Su abordaje inicial se hace a través de la
consulta pediatrica del adolescente en donde prima un
excelente examen fisico. En su diagnéstico es esencial
apoyarse en imagenes diagnosticas como la ecografia
y la resonancia magnética, esta ultima como Gold
Standard. Asi como estudios cromosdémicos como la
técnica de bandeo de Giemsa (GTB)y sus variantes CBG
y RBG. Esto permite establecer métodos de tratamiento
como por ejemplo la reconstruccién vaginal (neo
vagininoplastia). Teniendo en cuenta los antecedentes
preanestésico, asi como la monitorizaciéon de la
presién intrabdominal (PIA) y los signos vitales como
latensién arterial y frecuencia cardiaca. Se debe tener
precaucion en laadministracién de Co2 durante enla
técnica quirurgica por laparoscopia.

En las pautas de tratamiento se debe hacer una
intervencion primaria a la adolescente y a sus padres
acerca de la salud reproductiva y problemas de
desarrollo sexual propias de la enfermedad. Por lo que
se debe trabajar con equipo multidisciplinario para dar
una atencion y manejo integral.

Introduction: Mayer Von Rokitansky Klister Hauser
syndrome (MRKH) is a congenital abnormality where
multiple genetic factors associated with a normal 46XX
female karyotype are involved. It is characterized by
agenesis and/or aplasia of the Mullerian ducts, which
leads to partial or total agenesisin the uterus, cervix, and
vagina. It has an incidence of 1: 4500-5000 in live-born
women. It is the second most frequent cause of primary
amenorrhea in the world, just after hypogonadism. It
is classified into two types; type I: absence of upper
2/3 of the vagina. And type II: (MURCS): Mullerian duct
hypoplasia, associated with renal, cardiac, and skeletal
abnormalities. Therefore, the initial approach must
be done in the adolescent’s pediatric consultation,
making this an essential tool for its diagnosis,
comprehensive and multidisciplinary treatment. Within
the treatment there are two scenarios: non-surgical
and surgical. In the latter, caution should be taken with
anesthetic components since, even in a low percentage,
complications such as pneumoperitoneum, bradycardia,
nausea, abdominal pain, among others, may occur.

Objective: Describe the main characteristics of
the disease, as well as its multidisciplinary approach
and management, which includes the department of
pediatrics, gynecology and anesthesiology; updated in
pediatric patient with Mayer Von Rokitansky-Klster-
Kauser syndrome

Method: A systematic search was carried out
with MESH terms using the PUBMED, MEDSCAPE,
LILACS, EPISTEMONIKOS, DER and GOOGLE ACADEMIC
databases. Articles published worldwide from 2017 to
2021 were considered. Finding a wide variety of articles;
100 articles were reviewed, of which 40 articles were

used, including systematic reviews, case reports,
retrospective and cohort studies, multicenter studies
and bibliographic reviews, which described the main
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epidemiological, clinical, diagnostic and surgical
treatment characteristics as well as their complications
derived from anesthesia in Mayer Von Rokitansky-Klster
syndrome.

Results: Mayer Von Rokitansky Kdister Hauser
syndrome(MRKH)is a congenital syndrome characterized
by agenesis and/or aplasia of the Mullerian ducts, which
are responsible for the correct formation of the female
reproductive tract. This is due to genetic mutations in
homeobox family, thus in WNT4 and WNT9, with 46XX
normal female karyotype. It is classified according to
its clinical presentation as type | (absence of the upper
2/3 of the vagina) and type Il (MURCS; asymmetric or
absent uterine outline associated with unilateral renal
agenesis, skeletal and cardiac malformations). Its initial
approach is made through the pediatric consultation of
the adolescent, where an excellent physical examination
prevails. In its diagnosis it is essential to rely on
diagnostic images such as ultrasound and magnetic
resonance imaging, the latter as the Gold Standard. As
wellas chromosomal studies such as the Giemsa banding
technique (GTB) and its CBG and RBG variants. This
allows to establish treatment methods such as vaginal
reconstruction(neo vagininoplasty). Taking into account
the pre-anesthetic history, as well as the monitoring of
intra-abdominal pressure (IAP) and vital signs such as
blood pressure and heart rate. Caution should be taken
inthe administration of Co2 during laparoscopic surgical
technique.

In the treatment guidelines, a primary intervention
should be made to the patient and their parents about the
reproductive health and sexual development problems of
the disease. Therefore, working with a multidisciplinary
team to provide comprehensive care and management
is a must.

Conclusions: Mayer Von Rokitansky Kister Hauser
syndrome (MRKH) is a syndrome with an etiology
yet to be established, however recent studies have
shown a strong association with polygenetic factors
in the development of the syndrome, among which
the homeobox family stands out; Hoxa 10, Hoxa 11 and
Hoxa 13; as well as important mutations in the WNT4
and WNTS genes. Together, their function is the correct
development of structures such as the uterus, cervix,
and vagina (3); they intervene in female hormonal and
enzymatic processes.

It is classified according to its clinical presentation
as type | (SMRKH): absence of the upper 2/3 of the
vagina) and type Il (MURCS): asymmetric or absent
uterine outline associated with unilateral renal
agenesis, skeletal and cardiac malformations.

For its correct diagnosis and classification,
hormonal studies (FSH-LDH), chromosomal studies
(the Giemsa banding technique (GTB) and its variants
CBG and RBG) and imaging studies such as ultrasound
and magnetic resonance imaging are used. Magnetic
resonance imaging (MRI) being the Gold Standard.

Among the surgical procedures for its treatment

is vaginal reconstruction; recently the use of new
techniques has been reported, such as the Vecchietti
technique, which is an improved and innovative
technique compared to vaginal reconstruction, using
new materials and methods. However, these new
techniques are constantly being evaluated to improve
the quality of the procedure and the repercussions on
the sexual and reproductive life of patients.

During the surgical procedure, clinical factors such
as the planned procedure, the extent of the disease,
and the patient's concomitantilinesses should be taken
into account (36).

Intra-abdominal pressure (IAP)should be monitored,
which should not exceed 12mmhg, in order to avoid
generating pneumoperitoneum / carboperitoneum;
which in turn generates compression of the renal
vasculature, reduction of blood flow to intraperitoneal
organs.

The adolescent pediatric consultation is essential for
the primary approach, recognition, and treatment of the
Mayer Von Rokitansky Kister Hauser syndrome (MRKH)
from the beginning, a multidisciplinary medical team
must be available since this syndrome has psychological
and reproductive repercussions for the adolescent and
his family.

Introduccion

El sindrome de Mayer Von Rokitansky Klster Hauser
(MRKH) es un sindrome, congénito caracterizado por
agenesia y/o aplasia de los conductos Mullerianos, los
cualessonlosresponsablesdelacorrectaformacionde
trompas de Falopio, Utero y parte superior de la vagina
(1). Se asocia a un cariotipo femenino normal 46XX,
presentando funcion ovaricay desarrollo de caracteres
sexuales  secundarios conservados: desarrollo
mamario, vello axilar y pubico.(2) (7) Algunos estudios
recientes sugieren que el sindrome MRKH es un
sindrome autosémico dominante, en donde interviene
factores poli genéticos (3); dentro de los cuales se
han visto involucrados anormalidades en los genes
de la familia homeobox; destacdndose anormalidades
en Hoxa 10, Hoxa 11 y Hoxal3; los cuales tienen como
funcién principal el correcto desarrollo de estructuras
como utero, cuello uterino y vagina(3) Asi mismo se han
reportado importantes mutaciones en las proteinas
genéticas WNT4yWNT9 que explicarialaasociacionde
este sindrome con el hiperadrogenismo. Sin embargo
aun no es completamente clara su etiologia (4).

Tiene una incidencia de 1: 4500-5000 mujeres
nacidas vivas en el mundo, siendo la segunda causa
mas frecuente de amenorrea primaria (5). Se han
identificado dos presentaciones clinicas, la tipo | es
la presentaciéon mas frecuente se caracteriza por
una aplasia Unica vaginal y uterina, representada
por ausencia especifica de los 2/3 superiores de la
vagina. (6) (7) (3). La tipo Il (MURCS): es la forma mas
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atipica de la enfermedad, caracterizada por presentar
un esbozo uterino asimétrico o ausente, asociado
a agenesia renal unilateral, alteraciones uterinas
hasta en un 40%, malformaciones esqueléticas como
escoliosis y sindrome de Klippel-Fei en un 30%; dentro
de las malformaciones menos frecuentes estan las
anormalidades cardiacas como por ejemplo defecto
del tabique auricular, la sindactila , polidactilia y la
sordera neurosensorial (6)(7)(3)

El abordaje inicial se hace a partir de la consulta
pediatrica del adolescente, en donde el principal vy
mas frecuente sintoma es la amenorrea primaria (8)
(3). Sin embargo se debe tener un adecuado enfoque
ésta, entendiendo su definicion como “la ausencia
total o el cese de la menstruacién”’, la cual se puede
presentar antes o después de la menarquia, lo que
permite identificar las posibles etiologias segun
su presentacion; dentro de las cuales se incluyen
anomalias anatémicas o funcionales del tracto genital,
trastornos hormonales y razones multifactoriales (10).
Como por ejemplo el reporte de caso de un hospital
universitarioen Chile en el servicio de pediatria, donde
una adolescente de 15 anos y 3 meses presentaba una
consulta por amenorrea primaria, encontrando al
examen fisico un desarrollo sexual normal Tanner5, sin
embargo ala exploracion genital presentaba “un himen
reemplazado por mucosa gruesa, bien estrogenizado
con una pequena umbilicacién o fosita de 5 mm de
profundidad, en lugar de vagina” (8). Por lo anterior
es indispensable un examen fisico minucioso, que
contenga mediciones antropométricas, clasificacion
de Tanner, exploracién genital, acompanado de una
anamnesis y antecedentes completos. (10)(3)

Dentro de los estudios diagnosticos se cuenta con
imagenes y estudios hormonales: hormona foliculo
estimulante (FSH) y hormona luteinizante (LH), a pesar
de que estos ultimos en la mayoria de los casos se
encuentran normales, excepto en la presentacion
clinicaconagenesia ovarica(3). Sin embargo es preciso
hacerlos para descartar diagnosticos diferenciales. (3).
Por otro lado estan los estudios cromosomicos como la
técnica de bandeo de Giemsa (GTB)y sus variantes CBG
y RBG. (10)

En efecto las imagenes diagnosticas se convierten
en pilar para la tipificacion y tratamiento futuro de
enfermedad. Encontrando como Gold Standard la
resonancia magnética (RM) (3) la cual tiene mayor
sensibilidad al detectar conductos rudimentarios
Mullerianos, los cuales estan presentes en el 90% de
las pacientes que padecen de este sindrome (11), siendo
un apoyo para realizar la planeacién y exploraciéon
quirdrgica a futuro Del mismo modo se encuentra
el ultrasonido diagnéstico, que hace parte de los
examenes de rutina en pediatria (12) (13) y es de mas
facil acceso que la RM, esta permite la tipificacion del
sindrome seatipo | o tipo Il.(3)
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El tratamiento se divide en quirargico y no
quirdrgico (3). El tratamiento no quirdrgico se basa en
técnicas minimamente invasivas, siendo usadas como
primera linea(15), segun lo recomienda “The Committee
of Adolescent Health Care”(16). Se plantea una técnica
de dilatadores vaginales que usan presion progresiva
para crear la nueva cavidad, recomendando su uso 3
veces al dia durante 15 minutos (3)(16).

En el caso del tratamiento quirurgico se debe llevar
a cabo una valoracion prequirurgica la cual debe a
cargo porelanestesiologo, quien debe tener encuenta
antecedentes como reacciones anafilacticas previas,
ya sea relacionadas con uso de medicamentos o
consumo de alimentos, uso de sustancias psicoactivas,
ingesta de alcohol, tabaquismo, sobre peso u obesidad.
Asi como patologias asociadas como por ejemplo
enfermedades o anormalidades renales, cardiacas
(propias de la clasificacion de MURCS)y hepaticas, que
son factores deriesgo paracomplicaciones quirurgicas
y posquirurgicas(36)(37). En esta consulta se debe usar
la clasificacion de ASA que permite la identificacién
de riesgos potenciales del paciente, lo que coadyuva
a elegir la técnica anestesio-quirdrgica que mejor se
acople a su condicion. (35)

Los procedimientos quirdrgicos se enfocan en
realizar una reconstruccion vaginal con diferentes
técnicas, como por ejemplo la anastomosis de istmo
neovaginal(10), Otraopcioneslavaginoplastiaintestinal
usando el colon sigmoide para lograrlo (13) siendo de
las técnicas mas exitosas (3). La técnica de Vecchietti
gue consiste en laretraccion pasiva de la pared pélvica
asociado a la introduccion de una aceituna acrilica.
(3) Cualquiera de las intervenciones quirurgicas se
llevaran a cabo cuando la paciente haya adquirido la
madurez emocional, sexual y reproductiva. (10)

Parallevaracabolos procedimientos anteriormente
mencionados se debe usar anestesia general y en
algunos casos local. En sila eleccién de la anestesia
para la cirugia ginecologica es compleja. Se debe tener
en cuenta factores clinicos, como el procedimiento
programado.

Por lo general las complicaciones que se derivan
puramente de la anestesia general son raras,
usualmente se presentan en pacientes clasificados
como ASA Ill- IV. (35) Las principales complicaciones
son: neumoperitoneo, el cual es frecuente en la
cirugia por laparoscopia, cuando se supera la presion
intrabdominal (PIA) normal que es mayor de 12 mmHg.
Estosedebeacambiosbioquimicosporelgasinsuflante
(C02)y mecanicos. Lo que provoca un desplazamiento
del diafragma, reduccion de la expansion pulmonar
que se presenta como una enfermedad pulmonar
restrictiva. Hace reduccién del flujo sanguineo renal,
provocando una vasoconstriccion sistémica que
termina con retencion de liquidos y dano renal agudo.
Comprime la vena cava inferior generando hipotensién
severa. (36)(37)
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Es importante que antes de iniciar cualquier
tratamiento es importante que la adolescente vy su
familiatenganasesorias conjuntasconotrasdisciplinas
médicas, pues de esta forma podran entender y
aceptar mejor las implicaciones de la enfermedad y su
tratamiento(8)(14). Una delas multiples consecuencias
es la afectacion emocional de la adolescente y su
familia, algunos estudios mostraron que a futuro las
pacientes tienden a desarrollar trastornos depresivos o
presentar factores de riesgo de para desarrollarlos, asi
como ansiedad extrema(15), por lo que es vital desde el
principio contar con asesoria psicoldgica. (14)(16)

Una mirada a la historia del sindrome Mayer Von
Rokitansky Kiister Hauser

El sindrome de Mayer Von Rokitansky Klster Hauser
(MRKH) se conoce con este nombre en honor a 4
grandes personajes: August Franz Joseph Karl Mayer
un anatomista y fisidlogo aleman quien describio
por primera vez en 1829 el caso de una recién nacida
con ausencia vaginal (17) (18), Carl Freiherr Von
Rokitansky médico y patologo austriaco, quien en
1838 publico el resultado de 19 autopsias en mujeres
con agenesia uterovaginal. (17)18). Georges André
Hauser ginecologo suizo, quien identifico la asociacién
con malformaciones urologicas y renales (17) (18)
.Hermann Kiister ginecélogo aleman, quien identifico la
asociacién con malformaciones esqueléticas (17)(18).

Uniendo asi los hallazgos anatomopatolégicos
encontrados por los 4 autores se llega a la definicion
del sindrome de Mayer Von Rokitansky Kister Hauser
(MRKH), concluyendo que es un sindrome caracterizado
por anormalidades en las estructuras del tracto
reproductor femenino. Encontrando una asociacién
con anormalidades esqueléticas, renales y urologicas.

Con el paso del tiempo se han ido reportando nuevos
casos lo que ha permitido ahondar en la etiologia,
clasificacion, métodos diagndésticos y tratamiento de
la enfermedad.

Ineludibles anatomopatolégicos del sindrome de
Mayer Von Rokitansky Kiister Hauser

Conductos Mullerianos: Son estructuras anatomicas
que se desarrollan hacia la cuarta y quinta semana
del periodo embrionario, se originan del mesonefro
(19) que en comienzo es un tejido unipotencial. (20)
Hacia la sexta semana del periodo embrionario se
inicia el proceso de la diferenciacion sexual, en donde
intervienen factores hormonales para el desarrollo
de las estructuras femeninas o masculinas, como por
ejemplo la presencia de la hormona Anitmullerina lo
cual va a generar que a partir de esto “los conductos
paramesonéfricos de Mdller formen las tubas uterinas,
el Uteroy el tercio superior de la vagina.”(20)

1. Amenorrea primaria: se define como “la ausencia
de sangrado menstrual” (21) que se clasifica segun su
presentacion en primaria: cuando hay ausencia de
menarquia pero presenta caracteristicas sexuales
normales.(21)Y secundaria: cuando yase hapresentado
la menarquia sin embargo la menstruacion ha estado
ausente en un “periodo superior a los 6 meses”(21).

2. Hipoplasia: Se define como “ una alteracién en el
desarrollo de un érgano o tejido por la que éste no llega
a sucompleta formacion, ocasionando anomalias en su
funcionamiento "(22)

3. Cariotipo: Se define como la compilacion
de cromosomas de un individuo, asi mismo hace
referencia alatécnicade laboratorio que permite tener

Figura 1. Familia de genes homebox representacién de los 39 genes HOX y su distribucion cromosémica.
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Fuente: Tomada para fines académicos de Jorge Torres Flores, Luis Felipe Jave Suarez, GENES HOMEOBOX: 8; 2014 (24)
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unaimagen de los cromosomas con el fin de identificar
anormalidades estructurales de los mismos. (23)

La importancia de conocer el sindrome Mayer Von
Rokitansky Kiister Hauser

El sindrome de Mayer Von Rokitanky Kister Hauser
(MRKH)esunsindrome congénito que se caracteriza por
anormalidades en la formacion del tracto reproductor
femenino, por lo que tiene implicaciones médicas,
psicolégicasysocialesenquienlapadeceyensufamilia.
Tiene unaincidencia de 1: 4500 mujeres nacidas vivas.
Es la sequnda causa de amenorrea primaria después
del hipogonadismo, por lo que su abordaje inicial se
hace en la consulta pediatrica del adolescente. Por lo
tanto es indispensable que el personal médico este en
capacidad de reconocer, tipificar, diagnosticar y tratar
la enfermedad. Es importante que durante el proceso
de eleccion del tratamiento se explique con claridad las
dos opciones; quirurgicay no quirurgica. De ser elegido
el procedimiento quirdrgico se debe ser lo mas preciso
posible enlaclasificaciondel paciente usandolaescasa
de ASA que la debe llevar a cabo el anestesiélogo en su
valoracion prequirurgica, explicandole complicaciones
de la intervencidén anestesio-quirurgicas que se va a
programar. Por lo anterior implica que siempre se
debe con un equipo médico multidisciplinario, esto
permitira brindar un manejo integral y de calidad al
paciente y a su familia.

La familia de los genes WNT son moléculas de
senalizacion, que hacen parte de una gran familia

Figura 2: Cascada de la diferenciacion sexual

Rifidn —“
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-
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Conductos :
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Falopio)

ind |fe re m-.udas

de glicoproteinas secretadas ricas en cisteina. Se
demostrd por un experimento hecho enratones XX, que
mutaciones especificamente en los alelos generaba
cambios importantes en la diferenciacion sexual.
En el caso especifico del gen WNT4 que tenia una
mutacion de Drosophilia, lo que suprimia el desarrollo
de las células de Leydig en el ovario (32) que son las
productoras de hormonas esteroideas sexuales.

(Figura 2)

Se clasifica segun su presentacion clinica en tipo |
(SMRKH): se caracteriza por una aplasia Unica vaginal
y uterina, representada por ausencia especifica de
los 2/3 superiores de la vagina. (6) (7) (3). (Figura
3)Tipo 1l (MURCS): es la forma mas atipica de la
enfermedad, caracterizada por presentar un esbozo
uterino asimétrico o ausente, asociado a agenesia
renal unilateral, alteraciones uterinas hasta en un
40%, malformaciones esqueléticas como escoliosis
y sindrome de Klippel-Fei en un 30%; dentro de
las malformaciones menos frecuentes estan las
anormalidades cardiacas como por ejemplo defecto del
tabique auricular, la sindactila, polidactilia y la sordera
neurosensorial. (6)(7)(3)(Figura 3) (Figura 4)

El diagndstico se hace por medio de una excelente
valoracién médica del adolescente. En segunda
instancia estan las imagenes diagnosticas como la
ecografia y la resonancia magnética (RM), esta ultima
como Gold Standard, la cual tiene mayor sensibilidad
al detectar conductos rudimentarios Mullerianos, los
cuales estan presentes en el 90% de las pacientes que

..-I—— RiAGn

——————— Conductos de Miiller

L

\.

Macho
Conductos de Miiller
en degeneracién

(Epididimo)

(Conducto
deferente)

= Urctra

Fuente: TomadaconfinesacadémicosdelaAcademiaMexicanade Ciencias.Determinacionsexualenlosmamiferos. Academia

Mexicana de Ciencias Julio 2006; 57(3):

https://www.amc.edu.mx/revistaciencia/index.php/ediciones-anteriores/7-

vol-57-num-3-julio-septiembre-2006/comunicaciones-libres58/16-hablemos-de-sexo-la-determinacion-sexual-en-los-

mamiferos (Accessed )
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Figura 3. Introito vaginal, donde se observa solo rafe medio

Fuente: Tomado con fines académicos de Dra. Juana Himilce Baral Ross, Dra.
Nélida Orozco Hechavarria, Dra. Eliecer Prades Hung; Sindrome de Mayer-Roki-
tansky-Kuster-Hauser o agenesia de Utero y vagina en una paciente joven. ME-
DISAN jul.-ago. 2018;

Figura 4. Asociacion de malformaciones en presentacion clinica tipo Il (MURCS).

SISTEMA RENAL SISTEMA ESQUELETICO OTROS
Agenesia Renal Escoliosis Sindactilia
Rifén péivico Cuna Vertebral Hipoplasia eminencia tenar
Uréteres duplicados Espina bifida Hemias femoral e inguinal
Rifiones en herradura Fusiones vertebrales Lesiones cardiacas congénitas

Sacralizacion de L5
Mal rotacion Lumbalizacion de S1 Sordera
Vertebra supernumeraria

Fuente: Tomada con fines académicos de Liliana Mejia de Beldjenna, Juan Rojas, Diana Vanessa Suarez Ayala, Raul Astudillo, Mau-
ricio Mejia. Caracterizacion de ninas con sindrome de Mayer Von Rokitansky-Kister-Hauser, Volumen 6. Numero 2 ed. Revista de
endocrinologia pediatrica; 2015

Figura 5. Asociacion de sindrome con malformacion segun su clasificacion.

Sindrome
SMRKH MURCS VATER Espectro FAV Winter HRA
Utero Aplasia Aplasia Aplasia Aplasia - Malformaciéon
Vagina Aplasia Aplasia Aplasia o atresia Aplasia Atresia | Malformacion
Rinén Normal Malformacion - Malformacion Agenesia Agenesia
5 CUE“P c_orto, Alteracién vertebral, Alteracion vertebral,
Alteracion escoliosis, 3 5 : :
Ausente 5 hipoplasia del pulgar, | hipoplasia del pulgar, | - =
Osea alteracion % 2 : =
hipoplasia radial malar o maxilar
vertebral
Sordera Ausente Presente Ausente Presente - -
Malformaciones
Otras = = cardiacas, atresia Asimetria facial - -
anal, fistula

Fuente: Tomado con finesacadémicos de Lemalzquierdo, A. Quintero Montealegre, S. Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser
(SMRKH) 2017 Revista Colombiana de Endocrinologia, Diabetes. Metabolismo.
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padecen de este sindrome (11) (Figura 6) Dentro de
otros estudios estan los estudios cromos6micos como
la técnica de bandeo de Giemsa (GTB) y sus variantes
CBGy RBG.

Por medio de la imagen obtenida a través de la
resonancia magnética (RM) se pueden establecer
varios métodos de tratamiento, los cuales pueden
ser quirdrgicos o no quirdrgicos. La sugerencia
“The Committee on Adolescent Health Care” es el uso
de tratamiento minimamente invasivo de primera
linea como lo son los dilatadores progresivos para
la formacién de la nueva cavidad vaginal. La técnica
de dilatadores vaginales se usa presion progresiva
para crear la nueva cavidad. La dilatacion consiste en
introducir el dilatador en la zona distal del vértice de
la vagina, usandolos durante 10 a 30 minutos por lo
menos 3 veces al dia. Se hace seguimiento durante los
primeros 15 dias para evaluar la comodidad y posibles
efectossecundariosquelosdilatadores puedangenerar
como por ejemplo dolor o sangrado. Se debe hacer una
asesoria al adolescente y a su familia para establecer
estrategias de privacidad y manejo de los dilatadores,
asegurando que la paciente sea capaz de identificar
su anatomia, reconociendo estructuras como clitoris,
vagina distal, periné. (3) Sin embargo algunos reportes
han mencionado que a largo plazo esta técnica suele
fallar porloquelastasasdeunaintervenciénquirurgica
a largo plazo deben ser explicadas desde el inicio del
tratamiento (3). (Figura 7)

Como segunda linea se plantea la reconstruccion
quirurgicavaginal: neo vagininoplastia. Se han descrito
diferentes técnicas, una de ellas es la anastomosis de

istmo neovaginal (10). Sin embargo hay otra opcion,
la vaginoplastia intestinal usando el colon sigmoide,
siendo de estas la técnica mas exitosa.(13) (3) (Figura
8)

Latécnicade Vecchietti: estatécnica fue publicada
en1979, esunatécnicaaprobada ymuyusadaenEuropa
pero poco probada en Ameérica latina. Consiste en la
creacion de una neovagina por medio de una traccion
continua sobre una oliva situada en el espacio que
corresponderia al introito vulvar, mediante unos hilos
gue atraviesan el espacio recto-vesical, realizando una
laparotomia de tipo Pfannestiel , introducen el botén
hacia dentro, invaginando la mucosa vulvar. El paciente
debe utilizar dilatadores de metacrilato durante
varios meses. Cada mes se ira incrementando el
diametro de la protesis en medio centimetro, de forma
gue en 3 meses se consigue alcanzarlos 3cmde grosor.
Por medio de este procedimiento se obtienen vaginas
de alrededor de 10 x2,5 cm y con buena funcionalidad
en un tiempo reducido. (33) Actualmente se estan
planteando nuevas técnicas quirdrgicas que tiene
como base esta técnica pero innovan en materiales y
tiempo de duracion. (Figura 9)

Nuevas técnicas de abordaje quirurgico

Nuevas técnicas de abordaje quirurgico se han
planteado, una de ellas fue reportada por revista de
ginecologia y obstetricia Colombiana; fue llevada a cabo
en el Hospital Universitario del Valle en la ciudad de Cali;
en donde realizaban una “diseccion del tabique recto
vesical desde un abordaje perineal con la posterior fijacién
de un molde en laneovagina, cubierto por uninjerto de piel
extraida de la zona glutea” (28). (Figura10)

Figura 6: Resonancia magnética de pelvis, donde se observa la agenesia cérvix, 2/3 superiores de la vagina y conductos rudimenta-

rios Mullerianos

Fuente: Tomada con finesacadémicos de Lema lzquierdo, A. Quintero Montealegre, S. Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser
(SMRKH) 2017 Revista Colombiana De Endocrinologia, Diabetes. Metabolismo
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Figura 7: Dilatadores vaginales

Fuente: Tomada con fines académicos de Memorial Sloan Kettering Cancer Center. Como utilizar un dilatador vaginal . https://www.
mskcc.org/es/pdf/cancer-care/patient-education/how-use-vaginal-dilator

Figura 8: Neovagina sigmoidea

Fuente: Tomada confinesacadémicosde Gabriel Barbosa, Mario Varela-Guzman .adolescente con sindrome de Mayer-Von Rokitansky-

Kister-Hauser: la importancia de un manejo integral multidisciplinario. Revista Colombiana de Obstetricia y Ginecologia octubre 25,
2006;

Figura 9: Introduccién del botén y traccion de los hilos para la formacion de la nueva cavidad

Fuente: tomada con fines académicos de L. Zamora C. Castelo-Branco C. Guix S. Martinez J. A. Vanrell. Operacién de Vecchietti

por laparoscopia para la creacién de una Neovagina en el sindrome de Mayer-Von Rokitansky-Kuster-Hauser. Evaluacion anatémico
funcional. ELSEVIER 2004; 47(8).
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Pasada 1 semana se retiré el molde y se evaluo el
grado de cicatrizacién de la neovagina, se continud el
uso de compresas adsorbentes y se inicid el uso de
crema estimuladora de la reepitelizacion. Se indicé el
uso del molde de forma intermitente: 2 horas diarias
por los 3 primeros meses. (29)

Vaginoplastia, técnica de Mcindoe: consiste en
tomar un injerto cutaneo de muslo, abdomen inferior
0 gluteo que se acoplara a un molde tipo protesis
hecha de silicona. El cual se dejara en el conducto

Figura 10: (A) Molde de Neovagina hecha en balso cubierto con
compresa adsorbente y condén , previo a la insercion. (B) Inser-
cién del molde de la Neovagina. (C) Fijacion del molde usando
campo quirurgico, gasas, espadarapo.

Fuente: Tomada con fines académicos de Gomez-Tabares
Gustavo, Nieto-Calvache Albaro José. Descripcion de técnica
simplificada de neovagina. Reporte de 4 casos: Cali (Colombia).
Revista Colombiana de Obstetricia y Ginecologia [Internet]. 2010
June[cited 2021 May 141; 61(2): 169-175.

vaginal esperador por 7 dias, posteriormente se hara
un segundo injerto ahora de plastico que se dejara
aproximadamente por 6 semanas. Solo sera retirado
para la micciéon y deposiciones por otras 6 semanas
mas. Finalmente terminado el tiempo establecido la
paciente tendra una cavidad vaginal que le permitira
tener su desarrollo sexual normal. Los Ultimos estudios
han demostrado que la silicona usada inicialmente se
esta reemplazando por esponjas de gel hemostatico
presentado mejores resultados en la integracion de los
injertos. (30) (Figurall)

Parallevaracabolos procedimientos anteriormente
mencionados se debe usar anestesia general y en
algunos casos local. En si la eleccion de la anestesia
para la cirugia ginecologica es compleja. Se debe tener
en cuenta factores clinicos, como el procedimiento
programado.(38)

Por lo general las complicaciones que se derivan
puramente de la anestesia general son raras,
usualmente se presentan en pacientes clasificados
como ASA llI- V. (35)(Figura 12)

Complicaciones de la anestesia:

Las principales complicaciones son:
neumoperitoneo, el cual es frecuente en la cirugia por
laparoscopia, cuandose superalapresionintrabdominal
(PIA) normal que es mayor de 12 mmHg. Esto se debe
a cambios bioquimicos por el gas insuflante (C02) y
mecanicos. Lo que provoca un desplazamiento del
diafragma, reduccion de la expansion pulmonar que se
presenta como una enfermedad pulmonar restrictiva.
Hace reduccién del flujo sanguineo renal, provocando
una vasoconstriccién sistémica que termina con
retencion de liquidos y dano renal agudo. Comprime la
vena cava inferior generando hipotension severa.(36)
(37)

Sin embargo esto se puede prevenir si se tiene una
excelente valoracion prequirdrgica, una adecuada
clasificacion ASA y una monitorizacion continua

Figura 11: Molde de silicona integrado con injerto cutaneo, colocacion en canal vaginal

Fuente: Tomada con fines académicos de Antoniadis, N., Charles, G. , Mejias, |., Pabdn, R. Vaginoplastia: modificacion de la técnica
de MclIndoe usando esponja de gel hemostatico. Cirugia Pldstica Ibero-Latinoamericana marzo 2011; 37(1):
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Figura 12: Clasificacion de ASA

ASAl Paciente sano, sin enfermedad orgénica, bioquimica o psiquidtrica
ASA 2 Paciente con enfermedad sistémica moderada, por e). asma moderada o hipertension arterial bien controlada. Sin
7T impacto en la actividad diaria. Poca probabilidad de impacto por cirugia o anestesia
ASA 3 Enfermedad sistémica significativa o grave que limita la actividad diana normal, por e). falla renal o didlisis o
§ insuficiencia cardiaca congestiva clase 2. Probable impacto con anestesia y cirugia
Enfermedad grave que requiere apoyo constante o terapia intensiva, por ej., infarto agudo al miocardio, falla
ASA4 respiratonia que requiere ventilacion mecanica. Seria limitacion de la actividad diaria. Impacto mayor por anes-
tesia y cirugia
‘ ASA5 Paciente monbundo, con riesgo de muerte en las siguientes 24 h, aun sin cirugia
‘ ASA6 Muerte cerebral donante de rgano

Fuente: Tomada con fines academicos de Pablo 0. Sepulveda V. ;Qué entendemos por la Clasificacion ASA-PS. Gastroenterologia

Latinoamericana 2013; 24

de signos vitales, presién intraabdominal (PIA) vy
toma de conductas adecuadas en el trascurso del
procedimiento como por ejemplo ajustes ventilatorios,
aspiracion profilactica, aspiracién con sonda gastrica.
(37)(Figura 13)

Se recomienda que durante el proceso de
diagnostico y tratamiento se brinde una asesoria
interdisciplinaria al adolescente y a sus padres, para
que ellos entiendan las repercusiones del desarrollo
sexual y reproductivo que caracterizan este sindrome

Figura 13: Complicaciones relacionadas con la anestesia

y puedan de esta forma resolver dudas y acogerse al
mejor tratamiento. Siendo empaticos con la ansiedad
que laenfermedad puede llegar a causarla adolescente
y su familia.

Laedadenpromedioparainiciareltratamientoyasea
quirdrgico o no quirurgico, es aproximadamente sobre
los 17-19 anos de edad; dependiendo del procedimiento
que haya elegido dependera el tiempo y sequimiento
del mismo. Recordando siempre que durante este
proceso el equipo médico debe ser interdisciplinar y

Cuadro lll. Complicaciones de la cirugia laparoscopica ginecolagica.

Complicacidn Fisiopatologia

Prevencidn

Arritmias cardiacas Hipercarbia, acidemia

Bradicardia Estimulo vagal secundario a estiramien-
to del peritoneo
Hipotensidn Descarga vagal inapropiada en respues-

ta a PLA elevada

Volumen depletado
Posicidn de Trendelenburg
Obesidad

Hernia hiatal

Reflujo gastrico

Obstruccidn de la salida gastrica

Gaslroparesis

Hemorragia Trauma quirdrgico

Aorta

Vena cava inferior
Elevacion del diafragma Atelectasias basales
Desequilibrio WV/Q
ShuntR L
Hipoventilacidn
Regurgitacién/aspiracidn
Broncoespasmo

MNeumonitisfneumonia

Posicion de Trendelenburg

Embolismeo por CO,
insuflacidn

Macroembalismo de CO, en el sisterna

venoso central

Colocacidn intravascular de la aguja de

PlA = 12 mmHg
Baja insuflacidn

Baja insuflacidn

Mejorar precarga

Aspiracion profilactica

Aseguramiento temprano de la via aérea
Aspiracién con sonda gastrica

Operar con PlA baja

Extubacion después de nomalizar la posicidn
Insercidn del trécariaguja de insuflacidén en
posicidn horizontal

Ajustes ventilatorios frecuentes
Fi0, aumentada
Broncodilatacidn

Tubo tragueal con manguito
broncodilatadores

antibidticos

Asegurar ausencia de sangre de aguja an-
tes de insuflacidn

Operar con |AP < 20 mmHg

Hemostasia

Fuente: Tomadas con fines académicos de Dr. Rafael Rios-Blanquet. Anestesia laparoscopica en procedimientos ginecolégi-

cos. Revista Mexicana de Anestesiologia 2010; (33).
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Tabla 1: Parametros del seguimiento al Sindrome de Mayer Von Rokitansky Kiister Hauser

Dilatadores Vaginales

Uso de 10 - 30 minutos cada 8 horas
Cita cada 15 dias por ler. mes para evaluar eficacia y efectos adversos

Neovagina Sigmoidea

0 de mas largo tiempo.

Hospitalizada por 3 dias, se evaltua su condicion clinica y dolor para dar el altay continua su control
post operatorio de forma ambulatoria. Se programara controles de acuerdo a la evolucién mensual

Injerto de piel glutea

procedimiento 100 %

Alos 8 dias se retira el molde, se deja crema cicatrizante cada 2 horas por 1 mesy se cita men-
sualmente a controles para evaluar resultados. Alta aproximadamente 3 meses con eficacia del

Técnica Vecchietti

realizar ajustes.

Se hace ajustes diarios de los hilos rotandolos diariamente 10 vueltas, alcanzando 1cm por dia
de la nueva cavidad A los 8 dias se cita para retiro del molde y de ahien adelante cada mes para

Técnica Mcindoe

Se usa la protesis durante 7 dias, luego se hace una segundo intervencion para el segundo injerto a
las 6 semanas y controles mensuales para mirar evolucion.

Fuente: Elaboracion propia para fines académicos de los autores.

el sequimiento de por parte de psicologia y psiquiatria
infantil debe ser permanente.

Conclusiones

El sindrome de Mayer Von Rokitansky Kister Hauser
(MRKH) es un sindrome, congénito caracterizado por
anormalidades en los conductos Mullerianos, algunos
estudios recientes atribuyen su etiologia a una serie
de alteraciones en multiples genes dentro de los
cuales se encuentran los genes de la familia homeobox;
destacdndose Hoxa 10, Hoxa 11 y Hoxal3; los cuales
tienen como funcion principal el correcto desarrollo
de estructuras como Utero, cuello uterino y vagina (3)
Asi mismo se han reportado importantes mutaciones
en los genes WNT4 y WNTS los cuales se encargan
de la inhibicion del importantes enzimas como
3B-hidroxiesteroide deshidrogenasa y 17a-hidroxilasa,
que participan en formacion de hormonas esteroideas,
lo cual explicaria la asociacion del sindrome MRKH con
elhiperandrogenismo(26) y su presentacion clinica. Sin
embargo aun no es completamente claro su etiologia,
por lo que todavia se sigue estudiando la participacion
de otros posibles genes implicados.

Se clasifica segun su presentacion clinica en
tipo | (SMRKH): Es la presentacion mas frecuente, se
caracteriza por una aplasia Unica vaginal y uterina,
en donde observa ausencia de los 2/3 superiores de
la vagina. (6) (7) (3). Tipo Il (MURCS): Es la forma mas
atipica de la enfermedad, caracterizada por presentar
un esbozo uterino asimétrico o ausente, asociado
a agenesia renal unilateral, alteraciones uterinas,
malformaciones esqueléticas como escoliosis y
sindrome de Klippel-Fei, anormalidades cardiacas
y otras como sindactila, polidactilia y la sordera
neurosensorial. (6)(7)(3)

El diagnostico se hace por medio de una excelente
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valoracién meédica del adolescente. En segunda
instancia estan las imagenes diagnosticas como la
ecografia y la resonancia magnética (RM), esta ultima
como Gold Standard para su diagnostico y tratamiento
ya que permite la planeacion y exploracion quirurgica
a futuro.

El tratamiento puede ser quirdrgico y no quirurgico
(3). La recomendacion de “The Committee on
Adolescents Health Care” es que el tratamiento no
quirurgico sea la primera linea de manejo. (16). Usando
la técnica de dilatadores vaginales que usan presién
progresiva para crear la nueva cavidad. (3)(16).

Dentro de los procedimientos quirurgicos se
encuentra la reconstruccion vaginal. Los ultimos
estudios reportan la técnica que mas éxito ha tenido
es reconstruccion vaginal usando el colon sigmoide
(13)(3). Por otro lado dentro de las técnicas quirurgicas
se han puesto en practica como por ejemplo la técnica
de Vecchietti que consiste en la retraccién pasiva de la
pared pélvica introduciendo una aceituna acrilica para
formar la nueva cavidad. (3) sin embargo esta técnica
estd siendo modificada en la actualidad, usando el
mismo principio pero empleando nuevos materiales
en la protesis y los nuevos abordajes quirurgicos
buscando que cada vez mas sea lo menos invasivo
posible: laparoscopia.

Técnicas como el injerto de piel gluteay Técnica
Mclindoe estan siendo los nuevos abordajes quirurgicos
gue aun estan siendo evaluados constante, midiendo
efectoriesgo-beneficio, conel fin de mejorarla calidad
del procedimiento y las repercusiones en la vida sexual
y reproductiva de las pacientes.

Durante el procedimiento quirurgico se deben tener
en cuenta los factores clinicos, como el procedimiento
planeado, la extension de la enfermedad y las
enfermedades concomitantes de la paciente, asi como
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Algoritmo Diagnéstico:

SINDROME
MAYER VON ROKYTANKY
KUSTER HAUSER

HISTORIA CONSULTA
CLINICA PEDIATRIA _AMENORREA

ANTECEDENTES

EXAMEN
FISICO

PATOLOGICOS
FARMACOLOGICOS
FAMILIARES
TOXICOLOGICOS

SIN
ANORMALIDADES

MEDICIONES
ANTROPOMETRICAS

DIAGNOSTICO
CLASIFICACION DE TANNER DIFERENCIAL

EXAMEN GENITAL

PRESENCIA DE
MENARQUIA CESE DE
LA MENSTRUACION

FALLA OVARICA

EMBARAZO
HIPOTIROIDISMO

PRIMARIA

AUSENCIA DE
MENARQUIAY DE
MENSTRUACION

NO PRESENTA
CARACTERES
SEXUALES
SECUNDARIOS

PRESENTA
CARACTERES
SEXUALES
SECUNDARIOS

I .

CON
ANORMALIDADES

MALFORMACIONES
ESQUELETICAS
-ESCOLIOSIS
-SINDACTILIA
-POLIDACTILIA

CLASIFICACIONTIPO Il

AUSENCIA DE LOS 2/3
SUPERIORES DE LA
VAGINA

ESTUDIOS HORMONALES:

CLASIFICACION TIPO |

LH
TSH
T4

SOLICITUD DE
PARACLINICOS
ESTUDIOS CROMOSOMICOS
-TECNICA DE BANDEO
GIEMNSA
-CARIOTIPO

v

SOLICITUD DE

IMAGENES ECOGRAFIA

PERMITE VER LAS
ANORMALIDADES RENALES

FALLA GONADAL

INSENSIBILIDAD ANDROGENICA
MALFORMACION EN EL TRACTO
UROGENITAL
RESISTENCIA OVARICA

}

ACOMPANAMIENTO
MULTIDISCIPLINARIO

DISFUNCION
HIPOTALAMICA
AGENSIA OVARICA

NO QUIRUGICO

PRIMERA LINEA

DILATADORES
VAGINALES

DETERMINAR
TRATAMIENTO
QUIRURGICO

NEOVAGINA:

-TECNICA SIGMEOIDEA

RESONANCIA
MAGNETICA

RADIOGRAFIA

GOLD STANDARD

PERMITE VER LAS
MALFORMACIONES

-TECNICA INJERTO DE
PERMITE VER LOS PIEL GLUTEA
REMANENTES DE
CONDUCTOS MULLERIANOS,
MAS ESPECIFICA

-TECNICA VECCHIETTI

-TENICA MCINDOE

ESQUELETICAS

Fuente: Elaboracién propia de los autores con fines académicos.

su clasificacion adecuada aplicando la escala de ASA
en la consulta prequirurgica. (35)(36)

Se debe monitorizar la presion intrabdominal (PIA)
la cual no debe superar los 12mmhg, con el fin de
evitar generar el neumoperitoneo/ carboperitoneo;
que a su vez genera compresion de la vasculatura
renal, reduccion del flujo sanguineo de los o6rganos
intraperitoneales generando hipoxia, hipotensién. (36)
Sin embargo esto se puede prevenir si se tiene una
excelente valoracion prequirdrgica, una monitorizacion
continua de signos vitales, presion intrabdominal (PIA)
y toma de conductas adecuadas en el trascurso del
procedimiento quirurgico.

Durante el proceso de atencion, diagnostico vy
tratamiento es importante que la adolescente y
su familia tengan asesorias conjuntas con otras
disciplinas meédicas, pues de esta forma podran
entender y aceptar mejor las implicaciones de la
enfermedad, su tratamientoy pronostico. (8)(14). Por
lo que contar con un equipo interdisciplinario desde el

comienzo es indispensable para brindar una atencion
de calidad.

Para su correcto diagnostico y tipificacion se
emplean estudios hormonales (FSH-LDH), estudios
cromosémicos (la técnica de bandeo de Giemsa (GTB)
y sus variantes CBG y RBG) e imagenolégicos como
la ecografia y resonancia magnética. Siendo el Gold
Standard la resonancia magnética (RM).

Dentro de los procedimientos quirurgicos para su
tratamiento se encuentra la reconstruccién vaginal;
recientemente se han reportado el uso de nuevas
técnicas como por ejemplo la técnica de Vecchietti que
es una técnica mejorada e innovadora en comparacion
alareconstruccion vaginal, usando nuevo materiales y
meétodos. Sin embargo estas nuevas técnicas se estéan
evaluando constantemente con el fin de mejorar la
calidad del procedimiento y las repercusiones en la
vida sexual y reproductiva de las pacientes.

Durante el procedimiento quirurgico se deben tener
en cuenta los factores clinicos, como el procedimiento
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planeado, la extension de la enfermedad y las
enfermedades concomitantes de la paciente (37)

Se debe monitorizar la presion intrabdominal (PIA)
la cual no debe superar los 12mmhg, con el fin de
evitar generar el neumoperitoneo/ carboperitoneo;
gue a su vez genera compresion de la vasculatura
renal, reduccion del flujo sanguineo de los 6rganos
intraperitoneales. (36)

La consulta pediatrica del adolescente es
absolutamente esencial para el abordaje primario,
reconocimiento y tratamiento del sindrome Mayer Von
Rokitansky Kister Hauser (MRKH) desde el inicio se
debe contar con equipo médicos multidisciplinario ya
que este sindrome tiene repercusiones psicol6gicasy
reproductivas a futuro para la adolescente y su familia.

Responsabilidades morales, éticas y bioéticas
Proteccion de personas y animales

Los autores declaramos que, para este estudio,
no se realizd experimentacién en seres humanos ni
en animales. Este trabajo de investigacién no implica
riesgos ni dilemas éticos, por cuanto su desarrollo se
hizo con temporalidad retrospectiva. El proyecto fue
revisado y aprobado por el comité de investigacion
del centro hospitalario. En todo momento se cuid6 el
anonimato y confidencialidad de los datos, asi. como la
integridad de los pacientes.

Confidencialidad de datos

Los autores declaramos que se han seguido los
protocolos de los centros de trabajo en salud, sobre la
publicacion de los datos presentados de los pacientes.

Derechoalaprivacidadyconsentimientoinformado:

Los autores declaramos que en este escrito
académico no aparecen datos privados, personales o
de juicio de recato propio de los pacientes.
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