Caso clinico

Sindrome de disgenesia de conductos mullerianos: Agenesia de cuello y
2/3 superiores de vagina

Gustavo Gomez T.*

El sindrome de Disgenesia de los Conductos Mullerianos
tiene diferentes manifestaciones de acuerdo a la porcién de
los conductos afectados. La posibilidad o no de fertilidad,
incide en el enfoque diagndstico, el manejo y el prondstico.
La presencia o no de un itero cavitado con trompas
permeables, con la disponibilidad de las actuales técnicas de
reproduccidn asistida, es basico en el diagndstico y ha cam-
biado el enfoque terapéutico. En el presente articulo descri-
bimos una técnica quirtirgica para esos casos, acorde a la
época de auge en técnicas de reproduccién asistida que
vivimos.

Presentacion de un caso

Paciente de 21 afios de edad. Consulta porque no ha
menstruado aun, y ademds sufre de célicos abdominales
mensuales, que se han incrementado a través del tiempo.
Niegarelaciones sexuales. No hay antecedentes de importan-
cia en la familia. No hay antecedentes personales de impor-
tancia.

Al examen fisico se encuentra una paciente mestiza de
1.55 de estatura con caracteristicas sexuales secundarias bien
desarrolladas. Mamas tanner IV, vello ptibico tanner I'V.

Los genitales externos femeninos son normales, introito
normal, vagina termina en fondo de saco ciego de 0.5 cm de
profundidad. TR. Utero ligeramente aumentado de tamafio,
anexos no palpables, no masas.

Se practicaron los siguientes exdmenes de laboratorio:

FSH. 3.5, LH. 7.2 T. 42mg/dl. normales en nuestro
laboratorio. El cariotipo fue 46XX. Urografia excretora fue
normal, hemograma, parcial de orina, glicemia NU, creatinina
dentro de rangos normales.

Serealizé ecografia pélvica que mostré titero cavitado de
tamarfio normal con contenido liquido en su interior y ovarios
normales. Laparoscopia: mostré cuerpo uterino y trompas de
falopio normales, ovarios normales, cuerpo liteo presente.
Signos de sangrado antiguo en cavidad. No hay implantes de
endometriosis. En la puncién de titero y aspiracién se obtuvo
sangre espesa.

DX. Disgenesia de conductos Mullerianos

A. Agenesia de cérvix 2/3 superiores de vagina

B. Utero cavitado con trompas normales
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Se dispone tratamiento quirtirgico en dos fases, en el
mismo acto quirirgico.

1. Laparotomia (Figura 1). Se hace prueba de
permeabilidad retrégrada con azul de metileno y se comprue-
ba permeabilidad tubdrica bilateral, previa aspiracién de
contenido uterino.

Figura 1
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Técnica quiridrgica

a. Se diseca peritoneo en pliegue vesico-uterino y se
rechaza vejiga.

b. Se expone extremo anterior de titero.

c. Se buscassitio central de menor resistenciay se practica
uterostomia.

d. Se dilata con dilatadores Hegar (hasta No. 5).

e. Seintroduce sonda de Folley No. 8, se infla 5cc el balén
y se deja intrauterino (Figura 2).

2. Neovagina (Figura 3)

a. Insercion de sonda vesical para dejar a permanencia

b. Incisién en media linea con convexidad inferior de 2
cm. de longitud en mucosa de fondo ciego de vagina.

c. Diseccidn con tijera y diseccién roma, con orientacion
antero-posterior y superoinferior, con proteccién y guia con
dedo en recto con doble guante.

d. Se mide el molde de balso de una longitud de +12 cm.
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Figura 2
«NEOCERVIX» CON SONDA FOLLEY EN UTERO
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e. Incisién en peritoneo parietal en fondo de neovagina
bajo visién directa abdominal se pasa parte distal de sondade
Folley intrauterina.

f. Se suturan bordes de neovagina a «neocuello» con
puntos separados (Figura 4) de dexon 3-0.

g. Toma de injertos de piel de regién postero-interno de
muslo y gliteo con dermatomo eléctrico de Paget.

h. Se distiende el injerto. Se coloca alrededor de molde
con cara externa en contacto con él, que a su vez estd
recubierto con doble condén entre los cuales pasa la sonda de
folley intrauterina (Figura 5).

Figura §
ESTADO FINAL DE LA CIRUGIA

Se practica neostomfa en regién anterior de titero y se introduce sonda Folley N° 18.

Figura 3
NEOVAGINA CON SONDA FOLLEY COMUNICADA
AL EXTERIOR

NEOCERVIX
PERITONEO PARIETAL

NEOVAGINA

FOLLEY INTRAUTERINA

Figura 4
SUTURA DE FONDO DE NEOVAGINA ALREDEDOR DE

NEOCUELLO

de neovagina y
borde muscular de
"neocuello.!

—
- Se hace neovagina. Se abre fondo de peritoneo parietal y se abre para poner segmento

distal de sonda.
- Se practica sutura con puntos separados de Dexon 3-0.
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El molde de balso ha sido recubierto con un condén. Luego viene la sonda, recubierta
por otro condén, el cual se recubre con el injerto de piel.

i. Se toma segundo injerto en otro miembro inferior, mas
delgado para colocar en sitio de toma de injerto inicial (con
el fin de que la cicatriz sea mds estética y reepitelice mejor).

j- Se introduce en neovagina molde cubierto con el
injerto.

k. Se fija con un guayuco hecho con apésitos de gasa que
se fijan a un cinturén firme alrededor de la cintura.

Post-operatorio. Por ocho dias la paciente tiene el molde
in situ las 24 horas y sonda vesical a permanencia durante
igual tiempo. El sitio del injerto se descubre alos 3 diasy se
hacen curaciones diarias con limpieza y toques de mercurio
cromo.

Después de ocho dias hasta un mes, el molde se colocados
horas a mafiana y tarde, permanente por la noche. La sonda
intrauterina se retira a los 30 dias.

A los dos meses de la cirugia la vagina se destiende
normalmente, los injertos de los muslos estdn sanos y ya se
ha presentado la menstruacién durante 4 dias 5 pafios al dia.

Comentarios

Elsindrome de Disgenesia de los Conductos Mullerianos,
se manifiesta en una amplia gama de defectos de genitales
internos y externos. Va desde ausencia de titero, trompas y 2/
3 superiores de vagina acualquier otra forma de presentacién

(1).
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El diagnéstico diferencial se hace principalmente con el
Sindrome de Feminizacién Testicular. En casos obstructivos
la principal causa de consulta es el dolor pélvico (2). En
laparoscopias hechas por dolor pélvico en adolescentes, el
8% tenian anomalias con obstruccién del flujo menstrual (3).
La presencia de génadas masculinas usualmente en el canal
inguinal con fenotipo femenino, agenesia de vagina cariotipo
XY y testosterona en niveles masculinos, hacen el diagnds-
tico de feminizacion testicular.

En la Disgenesia Mulleriana las génadas son femeninas,
el cariotipo XX y los niveles de testosterona en rangos
femeninos. La ecografia es necesaria para detectar la presen-
cia de ttero y determinar si éste es o no cavitado. La
laparoscopia en el caso de ser cavitado con hematometra es
importante para observar si hay permeabilidad tubdrica y si
hay endometriosis secundaria a la menstruacién retrégrada.
No se encuentra endometriosis en la mayoria de los casos.

Algunos médicos todavia insisten en practicar
histerectomia en estas pacientes, conducta que consideramos
inadecuada puesto que en la actualidad es mucho lo que en
cuanto a fertilidad se refiere y podemos ofrecerle a éstas
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pacientes. Sélo en el caso de ttero cavitado, realizamos en
primera instancia la neovagina quirtirgica. En los otros casos
insistimos en la dilatacién vaginal, con dilatadores de diver-
sos materiales, en pacientes con o sin relaciones sexuales.

En el caso que presentamos la paciente alivia sus c6licos
mensuales al poder el flujo menstrual salir al exterior y se le
da una seria posibilidad de intentar un embarazo con coito o
inseminacién artificial. También queda vigente la posibilidad
deuna fertilizaciénin vitro y transferencia de embriones enun
titero por lo demés normal.

La situacién de esta paciente no es infrecuente. En el
ultimo afio hemos realizado 4 correcciones quirtrgicas simi-
lares, conresultados satisfactorios en cuanto a menstruaciones
normales, alivio total del dolor, sin presentarse aiin mujeres en
embarazo.

La técnica quirtirgica para neovagina, mis ampliamente
usada, es la de Mc Indoe (4-5). La combinacién de ésta con la
comunicacién del contenido uterino con el exterior, que
llamamos «Neocuello», es una adicién importante, cuando,
gracias a la popularizacién de técnicas de reproduccién asis-
tida en ttero funcional es garantia de un probable embarazo.
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