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RESUMEN

El sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH) es una rara anomalia
congénita del tracto genital, caracterizada por la agenesia de Utero y porcién
superior de vagina que puede presentar distintas variaciones de remanentes, pero
con caracteres sexuales y cariotipo normal. Tiene una etiologia multifactorial, con
un fuerte componente genético. Se suele sospechar en un cuadro de amenorrea
primaria y para el diagndstico es indispensable la resonancia magnética. El
tratamiento se basa en técnicas no quirurgicas y quirlrgicas. Se presenta el caso de
una paciente de 29 afios de edad con diagnoéstico de sindrome de MRKH a quien se
le realizd histerectomia mas una neovagina con técnica de Vecchietti abierta.
Palabras Clave: Enfermedades uterinas, Hematémetra.

ABSTRACT

Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH) syndrome is a rare congenital anomaly of
the genital tract characterized by agenesis of the uterus and the upper portion of the
vagina, which may present with various residual structures, but with normal sexual
characteristics and karyotype. It has a multifactorial etiology with a strong genetic
component. It is often suspected in cases of primary amenorrhea, and magnetic
resonance imaging (MRI) is essential for diagnosis. Treatment involves both non-
surgical and surgical techniques. We present the case of a 29-year-old female
patient diagnosed with MRKH syndrome who underwent a hysterectomy followed
by creation of a neovagina using the open Vecchietti technique.

Keywords: Uterine diseases, Hematometra.

INTRODUCCION

El sindrome de Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser, también llama-
do agenesia mulleriana o agenesia vaginal, es una rara anomalia
congénita del tracto genital. Tiene una incidencia aproximada de
1:4500-5000 mujeres. Se caracteriza por agenesia de Uteroy 2/3
de la vagina superior, pero puede variar desde la total ausencia de
estas dos estructuras, hasta la presencia de remanentes uterinos
con o sin tejido endometrial, y del tercio inferior de la vagina, que
puede consistir en simplemente una pequefia depresién entre los
labios, o tener una longitud de hasta 5 a 6 cm@. Y por un desarrollo
fisioldgico de los caracteres sexuales secundarios y por un cario-
tipo femenino normal 46 XX®. Se distinguen dos formas clinicas:
La forma tipica o Tipo |, conocida también como agenesia mdille-
riana®, caracterizada por ausencia de vagina, Utero representado
por remanentes uterinos simétricos, trompas y ovarios normales.
La forma atipica o Tipo ll, en la que los esbozos uterinos son asimé-
tricos o estan ausentes, existe hipoplasia o aplasia de una o ambas
trompas y es frecuente la asociacién con anomalias renales y es-
queléticas®. Esta ultima es la menos frecuente, con una incidencia
aproximada de 30%®.

La etiologia del sindrome MRKH sigue siendo dificil de alcanzar;
parece tratarse de un trastorno multifactorial; sin embargo, los

Rev Peru Ginecol Obstet. 2026;72(1) 1



F‘lﬁ Jasson Daniel Apolony Loli, Giuliana Del Carmen Montano Vega

informes crecientes de agrupamiento fami-
liar apuntan hacia causas genéticas y el uso
de diversas técnicas genodmicas ha permitido
la identificacion de prometedoras anomalias

genéticas recurrentes en algunos pacientes!”
(8)(9)

El sindrome de MRKH suele presentarse como
amenorrea primaria en una paciente adoles-
cente con desarrollo puberal genitales exter-
nos normales. Tanto los ovarios como su fun-
cionalidad son normales. En 2-7% se aprecia
un Utero (rudimentario u obstruido) con en-
dometrio funcionante. Por lo que podria pre-
sentar sintomas como dolor pélvico ciclico?.

La resonancia magnética se considera el es-
tandar de oro para el diagndstico, no es inva-
siva y es superior a la tomografia computari-
zada y ecografia®.

La Sociedad Americana de Medicina Repro-
ductiva ofrece tres opciones de tratamiento: el
manejo médico, la dilatacion mecanica y el tra-
tamiento quirudrgico®. El Colegio Americano de
Obstetricia y Ginecologia (ACOG), sugiere como
tratamiento de primera linea la dilatacién vagi-
nal mecanica, aunque puede mostrar una adhe-
rencia baja por parte de la paciente. Los proce-
dimientos quirdrgicos incluyen vaginoplastias
que utilizan varios autoinjertos como la vagino-
plastia de McIndoe (injerto de piel), de Baldwin
(injerto de intestino), de Davydov (injerto perito-
neal) y la vulvavaginoplastia de Williams (colga-
jos de labios mayores). Mas recientemente, se
han sugerido vaginoplastias que utilizan tejido
vulvar autélogo cultivado y biomaterial de in-
genieria tisular®. Un procedimiento quirdrgico
alternativo es la vaginoplastia laparoscépica de
Vecchietti, descrita inicialmente como abierta,
el objetivo principal es crear una neovagina me-
diante el estiramiento gradual del cutis vaginal
de la paciente. Esto implica la inserciéon de un
instrumento con forma de oliva en el hoyuelo
vaginal, que se conecta a hilos de traccién de
nailon que, tras atravesar el peritoneo pélvico,
salen por el abdomen y se fijan posteriormente
a un dispositivo de traccion progresiva. La ope-
racion se realiza por laparoscopia o por laparo-
tomia. Una vez colocados, se tira suavemente
de los hilos de nailon antes de conectarlos a un
dispositivo de traccion que se coloca en el abdo-
men; los hilos se colocan en traccién progresiva,
aproximadamente 1 cm al dia, durante 7 dias. Al
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séptimo dia, se retira el dispositivo de Vecchietti
y la mujer debe usar dilatadores vaginales du-
rante 30 minutos al dia para mantener la longi-
tud vaginal®.

PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 29 afos de edad referida de la ciu-
dad de Caraz por dolor pélvico crénico y “tabi-
que vaginal”, sin estudios previos adicionales.
Durante el interrogatorio se constata que el
dolor pélvico se presenta de manera ciclica,
cada 30 dias aprox. Ademas de amenorrea
primaria y relaciones sexuales dolorosas, por
lo que se hospitaliza para estudio. La paciente
refiere que fue operada hace 2 afios por un
quiste ovarico derecho, sin mas datos.

Al examen fisico se evidencia genitales ex-
ternos con desarrollo sexual aparentemente
normal, salvo por un canal vaginal de 2cm de
longitud (figura 1) y no se logra palpar cérvix.
Se le realizé dosaje hormonal (TSH, T4L, pro-
lactina, LH, FSH, estradiol, testosterona libre)
con resultados en parametros normales. Re-
sultado de cariotipo 46XX. La ecografia abdo-
minal no reporta alteraciones.

FIGURA 1: GENITALES EXTERNOS DE APARIENCIA NORMAL. LONGITUD
VAGINAL DE 2CM.
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La ecografia pélvica en 3D informa ausencia
de tercio superior de vagina y ausencia de
cérvix e istmo; y Utero aumentado de tama-
flo por hematémetra. La RMN es informada
como Utero aumentado de volumen, ademas
de cérvix rudimentario y ausencia de vagina
(figura 2).

Se plantea el diagnostico de sindrome de
MRKH: agenesia de cérvix y agenesia parcial
de vagina; y se propone a la paciente el tra-
tamiento quirdrgico por el dolor crénico que
presenta. Ademas, se le explica el tratamien-
to no quirdrgico vs quirurgico de la dilatacién
vaginal, aceptando la via quirdrgica como pri-
mera linea. Se realiza laparotomia para histe-
rectomia mas formacién de Neovagina. Los
hallazgos operatorios fueron un remanente
uterino unicorne ovoideo de 8x8cm aumen-
tado de tamafio por la presencia de sangre
en su interior; ademas de un endometrioma
izquierdo y la ausencia de cérvix y 2/3 supe-
riores de vagina, lo cual se constata al intro-
ducir via vaginal una sonda Nelaton N14 e ins-
tilacién de solucién fisiologica, evidenciando
gue no existe comunicacién. Se descartd de
gue se trate de un tabique vaginal transverso
debido a la ausencia de toda la vagina supe-
rior y la falta de comunicacion existente des-
de el remanente uterino hasta el 1/3 inferior
de vagina. Este remanente uterino estaba en
contacto con el extremo superior del espacio
vesico-rectal. Posterior a la histerectomia se

FicurA 2: RMN. SE EVIDENCIA UTERO AUMENTADO DE TAMANO CON
PROBABLE HEMATOMETRA. AUSENCIA DE CERVIX Y VAGINA SUPERIOR.

procede a realizar la neovagina, técnica de
Vecchietti, colocando una oliva estéril en la
vagina, anclada a 2 suturas de poliglactina,
las cuales se introdujeron via vaginal hacia el
fondo de saco de Douglas, con trayecto sub-
peritoneal por cada flanco hasta exteriorizar-
se por la piel (figura 3 y 4). Dichas suturas se
fijaron en la pared abdominal realizando la
tracciéon diaria de 1cm durante 7 dias. Al reti-
rar las suturas se obtuvo una longitud vaginal
de 6cm y se indicé a la paciente que continte
usando un dilatador vaginal de latex durante
las noches por 2 meses. Durante la hospitali-
zacion se presenté la complicacion de infec-
cién de herida operatoria, la cual se resolvié
con curacion y antibiéticos. La paciente fue
dada de alta sin mayores complicaciones. El
resultado de patologia indicé remanente de
cuerpo uterino con adenomiosis superficial y
profunda, sin presencia de cérvix. Ademas, el
ovario izquierdo con parénquima hemorragi-
co y endometriosis ovarica.

FiGURA 3: COLOCACION DE DISPOSITIVO INTRAVAGINAL, ANCLADO CON
SUTURA DE POLIGLACTINA.

FIGURA 4: EXTERIORIZACION DE SUTURA EN CADA FLANCO DE LA
PACIENTE (FLECHA VERDE)
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Al control a los 2 meses de la cirugia la pacien-
te obtuvo una longitud vaginal de 7cm y reto-
mo su vida sexual.

DiscusioN

El sindrome de MRKH se presenta cada vez
con mayor probabilidad como una patologia
con una etiologia compleja y multifactorial;
ademas, las alteraciones genéticas, que afec-
tan el perfil embriolégico, contribuyen en
gran medida a su determinacion.

Matemanosak P, y col, publica en el afio 2024
un estudio retrospectivo de 96 pacientes con
sindrome de MRKH diagnosticadas y tratadas
en un hospital de referencia terciaria en Tai-
landia entre 2000 y 2022; encontrando que el
80.3 % presentaron el tipo |y el 19.2% el tipo
Il. Ademas; que el 21.8% presentaron atresia
vaginal total y 78.2% hipoplasia vaginal.'

A pesar de los importantes avances en ciru-
gia reconstructiva, no existe un consenso en
cuanto al tratamiento ideal de estas pacien-
tes. Este deberia ir encaminado a la creacién
de una vagina funcionante.

Si bien puede optarse como primera linea
de tratamiento la dilatacion, como lo presen-
ta Chen N, y col; en 97 pacientes sometidas
a dilatacion vaginal entre el afio 2020 y 2023
en China, con un éxito de 77% (75 pacientes),
con un aumento de 1 a 3 cm antes de la dila-
tacién a 6 a 8 cm posterior a ésta, asociado a
la participacion activa de la pareja sexual®.
La cirugia puede estar indicada en casos en
que la terapia no quirdrgica haya fracasado,
o cuando la paciente la prefiera como trata-
miento inicial, como en este caso.

Al discutir las diferentes opciones de trata-
miento con la paciente, es importante enfa-
tizar que no existe una solucion rapida para
obtener una vagina funcional y las opciones
quirdrgicas aun requieren dilatacién posope-
ratoria continua, mediante relaciones sexua-
les regulares o dilatadores vaginales, para
asegurar un resultado satisfactorio a largo
plazo.
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Yang X, y col; comparan la técnica de Vecchie-
tti y Davydov en un total de 53 mujeres so-
metidas a creacién quirurgica de neovagina
entre 2009 y 2019, con seguimiento a los 2
afos. obtuvo una longitud vaginal de 8.2cmy
8.5cm respectivamente, concluyendo que la
técnica de Vecchietti es un procedimiento que
toma menor tiempo operatorio y puede re-
sultar siendo un procedimiento relativamente
sencillo con una morbilidad operatoria mucho
menor®., La edad 6ptima para la practica de
esta cirugia no se ha establecido, pero debe
ser una vez alcanzada la madurez sexual.

Martens L, y col; publica un metaanalisis con
33 estudios y cerca de 1500 pacientes com-
parando la técnica de Vecchietti y Davydoy,
encontrando 12 meses después de la cirugia
una longitud vaginal de 8.7cmy 8.3cm respec-
tivamente y un tiempo quirdrgico de 126 mi-
nutos con Davydov frente a 40 minutos con
Vecchietti."”

Sin embargo, la mejor opcién quirldrgica sigue
dependiendo de la experiencia del equipo
que la realiza y de las preferencias de la pa-
ciente. Después de la creacion de la neovagi-
na las pacientes pueden llevar una vida sexual
normal®®.

En el Peru existen muy pocos estudios en
cuanto a técnica quirdrgica para formacién
de una neovagina, por lo que este caso puede
abrir las puertas a mas publicaciones simila-
res. Cabe resaltar que existen ginecélogos
con buena destreza quirurgica en hospitales
no solo de Lima, y eso ayuda a descentralizar
los procedimientos de alta complejidad para
el bien de las pacientes.
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