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RESUMEN

Introduccion. El sindrome de Rokitansky es una
anomalfa grave del tracto reproductivo femeni-
no, con ausencia de menarca e imposibilidad de
embarazo.

Objetivo. Analizar las caracteristicas clinicas, diag-
nésticas, terapéuticas y evolutivas de un grupo de
adolescentes afectadas.

Material y métodos. Nueve adolescentes (15,2 +1,5
afios) que consultaron por ausencia de menarca o
dolor pelviano se evaluaron mediante examen fisi-
co, ecograffa ginecolégica, resonancia nuclear mag-
néticaabdominopelviana, cariotipo, dosajes hormo-
nales y laparoscopia. El diagnéstico final fue de
sindrome de Rokitansky

Resultados. Todas las pacientes tuvieron caracte-
res sexuales secundarios normales. Tres presenta-
ron anomalfas renales y tres anomalias esqueléti-
cas. La ecograffa mostré ttero ausente, rudimenta-
rio o asimétrico, este tiltimo con hematémetra evi-
denciado por resonancia nuclear magnética. La
laparoscopia detecté anomalias tubarias u ovaricas
en seis casos. Mediante estos estudios, cinco de
nuestras pacientes se clasificaron como pertene-
cientes a la forma B (atipica) del sindrome. Dos
pacientes tuvieron cariotipos anormales: 46, X, del
(X) (q22q24) y 46,XX, t (3;22) (q13.3, q 12.1), ambas
sin insuficiencia ovdrica. Seis pacientes tuvieron
concentraciones hormonales normales, una pre-
sento hiperplasia suprarrenal congénita de forma
no clasica, confirmada por estudio molecular y otra
mostro alteraciones compatibles con sindrome de
poliquistosis ovdrica. En seis pacientes se efectud
plastica de vagina con resultado satisfactorio.
Conclusion. El examen fisico adecuado y los méto-
dos de diagnéstico auxiliares permitieron realizar
el diagnéstico del sindrome de Rokitansky. Més de
la mitad de las pacientes presentaron la forma
atfpica del sindrome.

Palabras clave: sindrome de Rokitansky, diagndstico,
cariotipo, estudios hormonales, tratamiento.

SUMMARY

Introduction. Rokitansky syndrome is the most
severe anomaly of the female reproductive tract
leading to amenorrhea and infertility.

Objective. To analyze the clinical characteristics,
diagnosis, treatment and evolution of a group of
affected adolescents.

Material and methods. Nine adolescents with final
diagnosis of Rokitansky Syndrome (15.2 + 1.5 years
of age) were evaluated because of lack of menarche
or abdominal pain. Physical examination, ultra-
sonography, abdominal and pelvic magnetic reso-

nance imaging (MRI), karyotype, hormone mea-
surements and laparoscopy were performed.
Results. All patients developed normal secondary
sexual characteristics. Three girls had renal abnor-
malities and three skeletal malformations. The ul-
trasound confirmed uterine agenesis, rudimentary
or asymmetrical uterus, the latest with hematome-
tra showed by MRI. Laparoscopy found tubal or
ovarian anomalies in 6 patients. Two patients had
abnormal karyotype: the first one had 46 X, del X
(q22q24) and the other 46 XX t (3:22) (q 13.3, q 12.1).
Both girls had normal ovarian function. Normal
hormone levels were found in six patients, one had
a nonclassical congenital adrenal hyperplasia hor-
monal pattern, which was confirmed by molecular
analysis, and the other patient showed a polycystic
ovary syndrome hormonal profile. Six patients un-
derwent vaginoplasty with good results.
Conclusions. Adolescents with Rokitansky syn-
drome should be evaluated with all the methods
used in this study to search for different alterations
described or not in association with this syndrome.
Early diagnosis is advisable to plan the most appro-
priate treatment for these girls.

Key words: Rokitansky syndrome, diagnosis, karyo-
type, hormonal profile, treatment.

INTRODUCCION

El sindrome de Rokitansky es la ano-
malia méds grave del tracto reproductivo
femenino. Consiste en la ausencia congé-
nita de vagina y titero ausente o rudimen-
tario, como consecuencia de la falla en el
desarrollo del esbozo miilleriano de la
vagina y el titero. Su incidencia en neona-
tos del sexo femenino es de aproximada-
mente 1/5.000. Es la segunda causa de
amenorrea primaria, después de la disge-
nesia gonadal. Su diagnéstico alnacimien-
to es excepcional. Durante la nifiez puede
sospecharse ante la presencia de algunas
de las malformaciones renales o esquelé-
ticas asociadas frecuentemente al sindro-
me. Lo habitual es que el diagndstico se
haga en la adolescencia, por falta de
menarca 0 amenorrea primaria; y lo de-
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seable, es llevarlo a cabo lo mds tempranamente
posible para dar a la paciente y sus padres suficien-
tetiempo paraadaptarsealainformaciény planear
con el equipo médico la mejor estrategia para el
tratamiento.

Se distinguen dos formas clinicas del sindro-
me:! 1) forma tipica o Tipo A, caracterizada por
ausencia de vagina, dtero representado por rema-
nentes uterinos simétricos, trompasy ovarios nor-
males y 2) forma atipica o Tipo B, en la que los
esbozos uterinos son asimétricos o estdn ausentes,
existe hipoplasia o aplasia de una o ambas trom-
pas y frecuente asociaciéon con anomalias renales
y esqueléticas.

El objetivo de este trabajo es describir las carac-
teristicas clinicas, hormonales y genotipicas de un
grupo de adolescentes con sindrome de Rokitansky,
como asi también su tratamiento y evolucién.

PACIENTES Y ESTUDIOS

Entre los afios 2003 y 2005 se estudiaron 9 ado-
lescentes de 12,7-17,5 afios de edad (media + DE:
15,2 + 1,5 afios) cuyo diagnéstico final fue sindrome
de Rokitansky. La evaluacién clinica incluyé: motivo
de consulta, examen fisico completo, grado de desa-
rrollo segtin estadios de Tanner, inspeccién de
genitales externos y exploracién con sonda para eva-
luar presencia y caracteristicas de la vagina. Los
métodos auxiliares de diagnéstico incluyeron
ecograffa ginecolégica y resonancia magnética nu-
clear (RMN) de abdomen y pelvis. Se efectué estudio
citogenético con metodologia convencional y de alta
resolucién en linfocitos de sangre periférica segtin la
técnica de Yunis modificada.? El diagndstico
cromosémico se realiz6 en todos los casos con técnica
de diferenciacién cromosémica por bandeo GTB
(Giemsa- Tripsin Banding) y en algunos con bandeos
CBG (C-Bands-Giemsa) y RBG (R-Bands-Giemsa).

Los estudios hormonales fueron: determinacién
de FSH, LH y estradiol séricos en todos los casos, y
andrégenos sélo cuando los signos clinicos lo justi-
ficaban. Las muestras se tomaron a las 8:00 h un dia
al azar, ya que al no tener estas adolescentes
menstruaciones, no pudo determinarse en qué
momento del ciclo ovérico se encontraban.

Se efectud laparoscopia diagndstica con el obje-
to de evaluar las caracteristicas del ttero, trompas
y ovarios, y detectar posibles anomalias asociadas
con el aparato genital o alteraciones secundarias.

RESULTADOS
Cuadro clinico

En la Tabla 1 se resumen las caracteristicas
clinicas de las pacientes.

En seis pacientes, el motivo de consulta fue
ausencia de menarca. De las tres restantes, una se
encontraba en control por talla baja y se sospech6
una alteracion miilleriana ante la ausencia de
menarca luego de 4 afios de iniciado el desarrollo
mamario y de dos afios de haberse detectado el
empuje puberal del crecimiento; otra consulté por
dolor pelviano ciclico y, por tltimo, una paciente
fue derivada por su traumatélogo para ser estudia-
da por sindrome de Klippel-Feil.

Dos pacientes tenian talla baja, por debajo de-2,5
DE de la media de la poblacién general.

En cuatro casos, el examen de la vulva reveld
s6lo la presencia de meato uretral, mientras que en
los otros cinco casos existia, ademds, un orificio que
conducfa a un esbozo vaginal de 1-3 cm de profun-
didad. La Figura 1 ilustra sobre el aspecto de los
genitales externos de una paciente.

Imégenes y exploracién laparoscépica

La ecograffa ginecolégica no detecté ttero en
tres casos; en cinco, mostr6 imagenes compatibles
con ttero hipoplésico o rudimentario y, en un caso,
arroj6 una imagen uterina asimétrica, de 46 x 11
mm, con endometrio. La RMN confirmd las carac-
teristicas observadas en la ecografiay, en el caso de
la imagen uterina asimétrica, delineé un dtero
unicorne izquierdo con hematémetra y hematosél-
pinx. Ademds permitié detectar agenesia renal
unilateral en tres casos, acompariada de hipertrofia
vicariante del rifién presente, que en dos casos se
alojaba en la pelvis.

Los hallazgos laparoscépicos y los estudios
citogenéticos se muestran en la Tabla 2.

El examen clinico, las imdgenes y la laparosco-

FiGura 1. Aspecto del introito de una adolescente con
sindrome de Rokitansky. Puede observarse el orificio uretral
y una fosita vaginal de escasa profundidad
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pia permitieron clasificar a cuatro de nuestras pa-
cientes (N° 2, 3, 6 y 7) como pertenecientes a la
forma tipica (tipo A) del sindrome, mientras que
las cinco restantes (N°1, 4, 5, 8 y 9) pertenecian a la
forma atipica o tipo B.

Estudios hormonales y citogenéticos

Los estudios hormonales pudieron llevarse a
cabo en ocho de las nueve pacientes. En seis casos
los niveles hormonales fueron normales. La pa-
ciente N° 5, que tenia hirsutismo moderado, pre-
sentd concentraciones elevadas de testosterona,
androstenedionay 17 hidroxiprogesterona (11ng/
ml, valor normal < 2 ng/ml), por lo que se efectu6
una prueba de ACTH cuyo resultado confirmé el
diagnéstico de hiperplasia suprarrenal congénita
no clésica. El estudio molecular detecté una muta-
cién V281L en homozigosis del gen CYP 21B, que
codifica para la enzima 21-hidroxilasa.

La paciente N° 3, portadora de hirsutismo mar-
cado, presenté niveles elevados de LH, testosterona,
androstenediona y sulfato de dehidroepiandroste-
rona y ovarios multifoliculares en la laparoscopia.

Siete pacientes tuvieron cariotipo normal 46,
XX. La paciente N° 3 tuvo un cariotipo 46, X, del (X)
(q22g24) con delecién intersticial a nivel de las
bandas q22-q24 del brazo largo del cromosoma X
(Xq). En la paciente N* 8 el cariotipo fue 46,XXt
(3,22)(q13.3;q12.1) con translocacién balanceada
“denovo” anivelde3q13.3y22q12.1. Los cariotipos
de sus padres fueron normales.

Tratamiento y evolucion

Seis pacientes fueron sometidas a tratamiento
quirtirgico para efectuar una vaginoplastia. En
cuatro se labré una neovagina con piel de labios

vulvares y en dos casos se utilizé intestino sigmoi-
des para la correccién (intervencién realizada en
otro centro). En todos los casos se instruy6 a la
paciente para efectuar dilataciones con tutores des-
pués de la cirugia.

Todas las pacientes fueron evaluadas en nues-
tro Servicio después dela cirugfa, con un tiempo de
seguimiento de 8-24 meses. El resultado de la inter-
vencion se consider6 “bueno” cuando era adecua-
do desde el punto de vista estético, se habialogrado
una vagina de profundidad y amplitud aceptables
funcionalmente, y no se consideraba necesaria una
segunda intervencién. El resultado se considerd
“muy bueno”, cuando ademds de lo anterior, la
paciente habiainiciado y manteniarelaciones sexua-
les que ella calificaba como satisfactorias. En un
solo caso se considerd “regular” la evolucién, ya
que el resultado inmediato habia sido bueno, pero
la paciente no cumplié con la indicacién de dilata-
ciones y la neovagina se estenoso.

La paciente N°6 inici6 relaciones sexuales tres
meses antes del momento en que se habia planeadola
cirugfa, logrando de ese modo una vagina de adecua-
da profundidad y didmetro, que hizo innecesario el
tratamiento quirdrgico. En la paciente N° 1 de 12,7
afios de edad, de comiin acuerdo con ella y sus
padres, se prefirié diferir la cirugfa mientras se en-
cuentra en preparacion psicoterapéutica. La paciente
N° 9, que desarrollé un hematosalpinx y hematéme-
tra porendometrio funcionante en uno delos cuernos
rudimentarios, debe ser sometida a cirugfa para extir-
parlos (atin postergada por presentar la adolescente
obesidad mérbida). La administracién de un anélogo
del GnRH consiguid la involucién de estas formacio-
nes anémalas y continuard con este tratamiento hasta
tanto pueda efectuarse la cirugfa.

TasLa 1. Caracteristicas clinicas de las pacientes con sindrome de Rokitansky

Paciente Edad Motivo de consulta Talla Mamas Vello Vulva Anomalias
SDS pubiano asociadas
1 12,7 Falta de menarca -0,3 v v 2 orificios Hemivértebra. Escoliosis
2 14,0 Alteracién cronologia -1,4 v \% 2 orificios _
3 14,8 Falta de menarca -2,8 A\ VI 1 orificio _
4 15,4 Falta de menarca -1,1 v v 1 orificio ARD Escoliosis
5 15,5 Falta de menarca -0,1 v v 2 orificios ARD
6 16,5 Falta de menarca -0,1 A% \% 1 orificio _
7 16,9 Falta de menarca 1,0 1AY A\ 1 orificio _
8 17,5 Baja talla. -2,9 v 111 2 orificios Sindrome de Klippel-Feil.
Anomalia esqueléticas ARI
9 13,6 Dolor pelviano ciclico 0,2 v \% 2 orificios _

A.R.D.: agenesia renal derecha.

A.R.I: agenesia renal izquierda.
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DISCUSION

Elsindrome de Rokitansky o sindrome de Mayer-
Rokitansky-Kiister-Hauser pertenece a la Clase 1
(anomalias de los conductos de Miiller) de la clasifi-
cacién de las malformaciones uterovaginales.?

Las mujeres afectadas tienen vagina ausente o
reducida a una fosita en el introito y ausencia o
hipoplasia extrema del ttero, o cuernos rudimen-
tarios ubicados en las paredes laterales de la pelvis.

Su causa es atin desconocida. Se considera pro-
bable que el sindrome responda a una etiologia
poligénica multifactorial que altera el desarrollo
miilleriano entre la 4" y la 12° semanas de gesta-
cién.* Las investigaciones en busca de mutaciones
génicas no han arrojado resultados convincentes.
Zentenoy cols. investigaron mutaciones activantes
de la hormona antimiilleriana (AMH) y de su re-
ceptor en mujeres afectadas, y no encontraron dife-
rencias compardndolas con mujeres normales.” En
la rata, mutaciones en el gen Hoxa-13 producen
alteraciones miillerianas; Stelling y cols. evaluaron
la posibilidad de esta mutaciéon en 32 mujeres afec-
tadas y no la encontraron.® Los genes Wnt son
proteinas secretadas y activas durante el desarro-
llo embrionario. Sus acciones han sido bien estu-
diadas en la rata hembra, donde la ausencia de
Wnt 4 produce agenesia de los derivados
miillerianos y masculinizacién. Recientemente,
se publicé el caso de una mujer con una mutacién
inactivante de Wnt4, que tenfa agenesia mdille-

TaBLA 2. Cariotipo y hallazgos laparoscopicos

riana, agenesia renal unilateral y androgenizacion.”

El diagnéstico de sindrome de Rokitansky se
efecttia habitualmente al evaluar una adolescente
con retraso en la menarca o amenorrea primaria.
Tal el caso de seis de nuestras nueve pacientes. Es
de destacar el caso de la paciente N° 2, en control
por baja talla, que present6 falta de menarca des-
pués de dos afios de concluido el empuje puberal
de crecimiento. Ese hecho hizo sospechar el diag-
nostico atin cuando la paciente sélo tenifa 14 afios,
bastante antes de los 16 afios en que se considera
amenorrea primaria. Enla paciente N°9, el sintoma
dominante fue el dolor pelviano ciclico y la explo-
racion laparoscépica fue valiosa al detectar un
hematémetra y hematosdlpinx izquierdos, por en-
dometrio funcionante en un cuerno uterino, com-
plicacién descripta en 6%-10% de los casos.!

El examen de la regién vulvar permite en todos
los casos confirmar el diagnéstico de agenesia de
vagina, en una paciente con genitales externos
femeninos y con vello pubiano normal, lo que la
diferencia del sindrome de insensibilidad a los
andrégenos.

La ecografia pelviana mostré en casi todos los
casos ausencia de titero o imagen uterina muy rudi-
mentaria y una imagen uterina asimétrica en la
paciente N° 9. Aligual que en otra serie reportada,’
la RMN no aport6 datos adicionales relevantes en
cuanto a las caracteristicas del ttero o de los ova-
rios, salvo en la misma paciente (hematémetra en

Paciente  Cariotipo Utero Trompas Ovarios Biopsia
1 46, XX Agenesia D: normal D: normal _
I: rudimentaria I: hipoplasico
2 46, XX _ _ _ _
3 46,X,del(X)(q22q24)  Cuernos rudimentarios
simétricos Normales Multifoliculares
4 46, XX Agenesia D: ausente D: hipopldsico E.P. escasos
I: rudimentaria I: normal F.C. ausentes
5 46, XX Cuernos rudimentarios Rudimentarias D: normal
asimétricos D: méds desarrollada  I: alto ectépico _
6 46, XX Agenesia Agenesia Hipoplasicos _
7 46, XX Agenesia D: quiste Normales _
I: normal
8 46, XX, Agenesia Agenesia Hipoplasicos OD:17FPy 1
t(3;22)(q13.3,q12.1) quiste folicular
OI: CL quistico
y aislados FP
9 46, XX Nodulo derecho macizo
Cuerno izquierdo con D: normal
hematémetra I: Hematosalpinx Normales _
D: derecho.

I: izquierdo.

FP: foliculos primordiales; FC: foliculos en crecimiento; CL: cuerpo ltteo.
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cuerno rudimentario) pero permitié evaluar ade-
cuadamente las anomalias renales asociadas. La
exploracién laparoscépica resulté de gran utilidad
para precisar las caracteristicas uterinas, tubdricas
y ovdricas; permitié detectar ausencia gonadal
unilateral, ectopia, ovarios multifoliculares o hipo-
plasicos. Se han descripto diversas patologias en
los restos miillerianos en el sindrome de Rokitansky,
como hematémetra en remanentes uterinos fun-
cionantes,’ salpingitis® y miomas.” Ademads del he-
matémetra y hematosalpinx referidos, en otra de
nuestras pacientes se detecté un quiste tubario, que
fue extirpado durante la laparoscopia diagnéstica.
Un 44,5% de nuestras pacientes correspondié a la
forma tipica del sindrome de Rokitansky, mientras
que el otro 55,5% a la forma atipica. Esta distincién
entre dos formas del sindrome fue hecha por prime-
ra vez por Schmid-Tannwald y Hauser, en base a
hallazgos laparoscépicos,'” quienes denominaron
“atfpicas” a aquellas formas en las que habia asime-
tria en los remanentes uterinos o tubarios, anoma-
lias ovaricas y renales. Posteriormente, Strubbe y
col.,! analizaron retrospectivamente una poblacién
de 91 pacientes con este sindrome y detectaron que
mas de la mitad correspondian a la “forma atfpica”,
por lo que proponen designar a las formas tipicas y
atfpicas como “tipo A” y “tipo B”, respectivamente.
En tres de nuestras nueve pacientes, hubo anoma-
lias renales; en todos los casos, agenesia renal uni-
lateral. También se observaron anomalias esquelé-
ticas en tres de las nueve adolescentes evaluadas.
Una de ellas fue derivada por su traumatélogo con
diagnoéstico de sindrome de Klippel-Feil. Este cua-
dro esté caracterizado por cuello corto, bajaimplan-
taciéon del cabello y alteraciones enlamotilidad dela
columna cervical,'' asociada frecuentemente con
talla baja, como en el caso de nuestra paciente, y con
otras dismorfias. Es uno de los defectos espinales
congénitos mds frecuentes en el sindrome de
Rokitansky y la escoliosis es otra alteracién esquelé-
tica comtn, que afecté a dos de nuestras pacientes.
Clasicamente, las pacientes con sindrome de
Rokitansky tienen cariotipo 46, XXy funcién ovdrica
normal. La funcién gonadal fue evaluada en ocho
de nuestras pacientes. En seis, las concentraciones
hormonales fueron normales, lo que sugiere fun-
cionamiento ovdarico normal, con las limitaciones
derivadas de carecer del dato que aporta la mens-
truaciéon normal para determinar el dia del ciclo.
En la paciente N° 5, por tener niveles elevados
de 17 OH-progesterona sérica se diagnosticé
hiperplasia suprarrenal congénita no cldsica con-
firmada por estudio molecular. Esta afeccién auto-
sOmica recesiva es frecuente, con una prevalencia

de 1/1.000 en la poblacién general. Segtin nuestro
conocimiento, no ha sido descripta previamente la
asociacién entre ambas entidades y consideramos
que se trata de una asociacién al azar.

La paciente N° 3, portadora de hirsutismo mar-
cado, present6 niveles elevados de LH y de andré-
genos (testosterona, androstenediona y SDEA), con
valores normales de 17 hidroxiprogesteronay ova-
rios multifoliculares en la laparoscopia. Todos es-
tos hallazgos sugieren el diagndstico de sindrome
de poliquistosis ovarica. Sorprendentemente, esta
paciente tiene un cariotipo 46, X, del(X) (q22q24).
Aunque la zona delecionada estarfa comprendida
dentro de la region critica cuya integridad es nece-
saria para el normal desarrollo ovarico,' la pacien-
te no presentdé disgenesia ovdrica como ha sido
documentado en la mayoria de los casos con
deleciones Xq.?

La paciente N8 tiene un cariotipo 46,XX,t (3;22)
(q13.3;q12.1) con translocacién balanceada “de
novo” anivel de 3q13.3y22q12.1. Se han descripto
algunos casos aislados de translocaciones balan-
ceadas autosdmicas y disgenesia ovdrica;"* estu-
dios enratas también evidencian una asociaciéon de
translocaciones balanceadas autosémicas en ga-
metas y degeneracion de los ovocitos.”” La laparos-
copia de nuestra paciente mostré ovarios peque-
fos y la biopsia demostré una aparente reducciéon
en el niimero de foliculos, sin configurar un diag-
nostico de disgenesia ovdrica, por lo que la anoma-
lfa cromosémica podria ser una coincidencia. Enla
bibliografia se han observado anomalias miilleria-
nasy disgenesia ovdrica como una asociacién muy
poco frecuente, descripta por primera vez por Mc
Donough y colaboradores.’® El sindrome de
Rokitansky hasido descripto en concomitancia con
disgenesia gonadal en pacientes con diferentes
cariotipos.””?! En todos estos casos, las pacientes
tenfan infantilismo sexual o alteraciones en las
gonadotrofinas circulantes que evidenciaban insu-
ficiencia ovadrica.

En cuatro de nuestras pacientes (N° 1,4, 6y 8) el
aspecto de los ovarios observados durante la lapa-
roscopia fue “hipopldsico”, tnico o bilateral. En
dos casos, N° 4 y 8 (esta tiltima fue descripta en
pdrrafos anteriores) se efectud biopsia ovdrica. La
paciente N* 4 tenfa un ovario hipopldsico que en la
muestra obtenida mostré escasos foliculos primor-
diales y ausencia de foliculos en crecimiento. Su
cariotipo es 46, XX y sus niveles hormonales son
normales. Todas nuestras pacientes, incluso aque-
llas con ovarios “hipopldsicos”, tenian desarrollo
normal de caracteres sexuales secundarios.

Diversos procedimientos posibilitan lograr una
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vaginaadecuada para quelas pacientes con sindro-
me de Rokitansky puedan mantener una vidasexual
normal. La primera descripcién de una técnica
simple no quirtrgica fue hecha por Frank,? quien
usaba dilatadores de vidrio, actualmente reempla-
zados por dilatadores de acrilico. Sin embargo, en
nuestra experiencia, este procedimiento raramente
tiene aceptacion entre las adolescentes, que prefie-
ren el tratamiento quirdrgico, a menudo con ur-
gencia para “sentirse normales”. Dos de nuestras
pacientes fueron intervenidas en otro centro me-
diante una vaginoplastia con intestino; en ambos
casos el resultado fue satisfactorio. Esta técnica se
emplea desde hace muchos afios® y se han publica-
do buenos resultados funcionales con su aplica-
cién. Sin embargo, la posterior introduccién de las
técnicas con injertos de piel, y el hecho de ser una
cirugia mayor con cierta morbilidad, la han torna-
do un procedimiento menos comun actualmente.
En nuestro hospital, preferimos realizar la recons-
trucciéon vaginal con colgajos de labios menores,
con los que se confecciona un tubo para revestir el
tanel vaginal que se labra a partir del periné de
estas pacientes.” Esta técnica asegura, con una
cirugia sencilla, poco invasiva y con una rapida
recuperacién posoperatoria, una neovagina con
buena lubricacién y humedad normal.

CONCLUSIONES

El examen fisico, la ecografia ginecolégica y la
RNM de pelvis fueron fundamentales para el diag-
nostico y la deteccion de anomalias asociadas. La
laparoscopia fue de gran valor para precisar las
caracteristicas del tracto genital y ovarios, y para
detectar otras anomalias presentes. Mds de la mitad
de nuestras pacientes correspondié a la forma
“atfpica” del sindrome. La presencia de ovarios
“hipoplésicos” enlalaparoscopia, el hallazgo de dos
casos con cariotipos patolégicos, y otros dos con
alteraciones hormonales enfatiza la necesidad de
realizar todos estos estudios en estas pacientes. La
pléstica de vagina mediante colgajos de labios me-
nores dio buenos resultados estéticos y funcionales.

El impacto psicolégico del diagnéstico de au-
sencia de titero y vagina es inmenso para la adoles-
cente y sus padres. La imposibilidad de llevar a
cabo un embarazo por la ausencia de ttero es el
aspecto mads dificil de aceptar. Estas pacientes de-
ben ser controladas, asesoradas y contenidas por
personal con experiencia en esta patologia. Esacon-
sejable una consulta psicoterapéutica antes de pro-
ceder ala plastica de vagina. Por todo esto, es ideal
el diagndstico temprano del problema y, en este
sentido, es fundamental el rol del pediatra para

pesquisarlo, mediante su conocimiento del sindro-
me y su comprension de la cronologia y la progre-
sién del desarrollo puberal normal.
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