REPORTE DE CASO

RESUMEN
Objetivo: el sindrome de Mayer-Rokitansky-

Kiister-Hauser (MRKH) es una malformacién
congénita del dtero y la parte superior de la vagina
en las mujeres que muestran caracteristicas sexuales
secundarias normales y cariotipo 46 XX. Puede
ocurrir aplasia completa del ttero en presencia de
dos cuernos rudimentarios o hipoplasia uterina si-
métrica o asimétrica acompanada por aplasia de uno
de los dos cuernos. Es poco frecuente la aparicion
de tumores en los rudimentos uterinos. Este caso
se presenta con el objetivo de hacer una revisién de
la literatura respecto a la asociacién de leiomioma
uterino y sindrome de MRKH.

Materiales y métodos: se presenta el caso y se
realiza busqueda a través de MEDLINE en la pagina
de PubMed con los términos “leiomyoma” y “Mayer-
Rokitansky-Kiister-Hauser syndrome”. Se obtuvieron 8
referencias, de las cuales 7 se identificaron como
pertinentes y se incluyeron en la revisién. Ademas,
se hace una bisqueda manual de publicaciones

relacionadas con la patologia de base.
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Conclusién: el hallazgo de un leiomioma en el
remanente uterino en el sindrome de MRKH es
muy poco frecuente, con apenas unas cuantas pu-
blicaciones en la literatura médica. En esta paciente,
con la impresién diagndstica de leiomioma uterino,
se prefiri6 realizar laparotomia dado el tamafio del
tumor, donde se reporté la patologia de biopsia por
congelacién y la definitiva como leiomioma.

Palabras clave: leiomioma, sindrome de Mayer-

Rokitansky-Kiister-Hauser, ttero.

SUMMARY
Objective: Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser

(MRKH) syndrome is a congenital malformation of
the uterus and the upper part of the vagina in females
having normal secondary sexual characteristics and
karyotype 46 XX. Complete uterine aplasia could
happen in the presence of two rudimentary horns
or symmetric or asymmetric uterine hypoplasia
accompanied by aplasia of one or two horns. The
appearance of tumours in uterine rudiments is not
often described. This case is presented following
a review of the literature regarding an association
between uterine leiomyoma and MRKH syndrome.

Materials and methods: a case has been presented
and a search was made through MEDLINE on
the PubMed page using the terms “leiomyoma” and

“Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser syndrome”. 8 references
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were obtained; 7 of them were identified as being
pertinent and included in the review. A manual
search was also made of publications related to the
base pathology.

Conclusion: finding a leiomyoma in an uterine
remnant in MRKH syndrome is very rare; there
are very few publications about it in the pertinent
medical literature. It was preferred to carry out
laparotomy given the size of the tumour in this
patient who had a diagnostic impression of uterine
leiomyoma, the pathology being reported by biopsy
freezing and the definitive as leiomyoma.
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INTRODUCCION

El sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser
(MRKH) se caracteriza por la presencia de aplasia
vaginal congénita y la ausencia de ttero.' No obs-
tante, puede variar desde la total ausencia de estas
dos estructuras hasta la presencia de remanentes
uterinos (miillerianos), con o sin tejido endome-
trial, y del tercio inferior de la vagina, que puede
consistir simplemente en una pequena depresién
entre los labios o tener una longitud de hasta 5a 6
cm.>? La incidencia del sindrome de MRKH es de
alrededor de 1 caso por cada 5000 nacidas vivas.’”
Las mujeres que padecen este sindrome tienen un
cariotipo 46 XXy un fenotipo femenino normal con
desarrollo espontdneo de caracteristicas sexuales
secundarias, dado que el tejido ovérico se desa-
rrolla y funciona normalmente,’ mientras que las
trompas de Falopio se describen como normales'*
o hipoplasicas.**

En términos de frecuencia, se considera que este
sindrome es la segunda causa de amenorrea pri-
maria, sélo superada por la disgenesia gonadal,**”’
y no es infrecuente que se asocie con anomalias
esqueléticas y/o renales, anormalidades del oido
medio y pérdida de la audicién.* Sin embargo, se
desconoce su etiologfa.*®

Por ser el hallazgo de leiomioma en este sindro-

me una entidad rara, el presente caso recuerdaa los

especialistas la existencia de esta patologfa, para lo
cual se hace una revisién de la literatura respecto al
diagnéstico de leiomioma uterino en pacientes con

sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente de 46 afios, con diagnés-
tico conocido de sindrome de MRKH, con cirugia
reconstructiva de vagina hace mas de 30 afos, sin
complicaciones posteriores y con una vida sexual
satisfactoria, quien asiste a consulta en el Hospital
Militar Central, centro general de referencia que
atiende pacientes afiliados o familiares vinculados
a las fuerzas militares, ubicado en Bogota (Colom-
bia), por un cuadro clinico de 4 dias de evolucién
consistente en dolor abdominal de predominio
en hipogastrio y en flanco izquierdo, no asociado
a sangrado genital ni a sintomatologia urinaria.
La paciente se encuentra febril (39°C), con dolor
lumbar a la puno percusién izquierda y dolor en
hemiabdomen inferior de predominio en hipogas-
trio. Se palpa una masa supraputbica, mévil y de
consistencia cauchosa, sin signos de irritacién pe-
ritoneal. Se solicitan exdmenes paraclinicos, dentro
de los que se destacan un uroanalisis sugestivo de
infeccion de vias urinarias y una ecografia pélvica
y transvaginal que muestra una imagen pélvica de
ecogenicidad heterogénea, redondeada e irregular
que mide 106x94x84 milimetros.

Posteriormente, se procede con la hospitaliza-
cién y se inicia manejo para la infeccién urinaria.
El reporte de marcadores tumorales CA125, BHCG
y AFP mostré6 valores normales. En cuanto a la to-
mografia axial computarizada (TAC) abdominal y
pélvica, esta mostré una masa sélida aparentemente
dependiente del Gtero con dimensiones similares a
las arriba descritas. Después de lo anterior, se hace
diagnéstico de miomatosis. La paciente evolucion6
de manera satisfactoria tras el inicio del antibiético
parenteral, al tornarse afebril y con desaparicién del
dolor abdominal.

De manera electiva, por el hallazgo de la masa

pélvica, se programa una laparotomia exploratoria,
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luego de la cual se encuentra un ttero hipoplasico
con masa dependiente del mismo de 11x11 centi-
metros. Se realizé una reseccién de la masa y del
remanente uterino (figura 1). Ademis, el reporte
de biopsia por congelacién fue de tumor benigno
fusocelular compatible con leiomioma, el cual fue
corroborado en la patologia definitiva. Finalmente,
la paciente evolucioné satisfactoriamente en el

posoperatorio, sin ninguna complicacién.

Figura 1. Reseccién de la masa y del remanente uterino.

MATERIALES Y METODOS

Se realizé una bisqueda a través de MEDLINE en
la pagina de PubMed con los términos “leiomyoma”
y “Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser syndrome”. Como
resultado de la busqueda, se obtienen 8 referencias,
de las cuales 7 se identificaron como pertinentes
y se incluyeron en la revisién. Igualmente, se hizo
una bisqueda manual de publicaciones relacionadas

con la patologia de base.

DISCUSION

El hallazgo de un leiomioma en el remanente
uterino es un hallazgo bastante raro, cuyo primer
caso descrito data de 1977 y al cual siguieron
posteriores reportes de caso.*!' También se han

descrito leiomiomas en el ligamento redondo y que

ocupan el fondo de saco."” Estos tumores pueden

13,14
y

se pueden presentar dados los niveles hormonales

ser asintomaticos o producir dolor pélvico

normales y la presencia de tejido fibromuscular
remanente.'’

La edad de presentacién clinica del sindrome
de MRKH es en la pubertad y la causa de consulta
habitual es por amenorrea primaria.** Sin embar-
go, cuando hay algo de tejido endometrial en los
rudimentarios cuernos uterinos, la paciente expe-
rimentard dolor hipogéstrico ciclico."*

Los leiomiomas uterinos se presentan con fre-
cuencia en los tteros normales, pero son muy raros
en las pacientes con el sindrome de MRKH." El
diagnéstico se hace usualmente por estudios radio-
l6gicos, ya sea ultrasonido o resonancia magnética
nuclear, que proporciona més detalle anatémico.’

El examen fisico revela un fenotipo femenino,
con caracteres secundarios presentes. No obstante,
la vagina puede estar acortada o completamente
obturada y el cariotipo serd siempre 46 XX.** El
principal diagnéstico diferencial es la insensibilidad
a los andrégenos, pero en este caso el cariotipo es
46 XY.*

En la evaluacién de pacientes con sospecha de
agenesia Miilleriana, la primera investigacién debe
ser el ultrasonido pélvico y renal, por su simplici-
dad y bajo costo; si hay datos contradictorios o no
concluyentes en el anélisis pélvico, se impone el
estudio con la resonancia nuclear magnética.>*'*En
casos como el reportado, se indica la laparotomia

dado el tamafio de la masa.'®

CONCLUSION

En algunos casos, las pacientes con MRKH pue-
den desarrollar leiomiomas en los remanentes de

atero.
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