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RESUMEN

Una niña de 11 años de edad con antecedentes de ano imperforado, infección urinaria y episodios 
de constipación intermitentes se presentó a la consulta con cólicos abdominales y náuseas de una 
semana de evolución. Estudios radiológicos revelaron hidrometrocolpos y fusión renal pélvica con uréter 
único hidronefrótico. El examen vaginal evidenció un tabique transverso no permeable. Se evacuó 
temporalmente la colección con resolución de los síntomas. La paciente fue programada para cirugía 
vaginal reconstructiva definitiva.

Se destaca en este caso no solo la asociación de malformaciones infrecuentes, sino una sintomatología 
muy común en la práctica pediátrica a causa de una patología rara vez considerada en el diagnóstico 
diferencial, y la importancia de una evaluación precoz y completa de este tipo de malformaciones para 
un tratamiento oportuno.
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INTRODUCCIÓN
Malformaciones congénitas anorrectales, 

g ineco lóg i cas  y  u r i na r i as ,  en  gene ra l , 
son patologías poco frecuentes que suelen 
manifestarse aisladamente, pero pueden 
asociarse entre sí: ginecológicas-urinarias (30-
50 %), ginecológicas-anorrectales (26-39 %), 
anorrectales-urinarias (26-50 %).1-3

Se detal la el caso de una adolescente 
que presenta la combinación de tres tipos de 
malformaciones: anal, ginecológica y urinaria, 
hallazgo infrecuente en la práctica, pero con 
manifestaciones clínicas habituales en la 
consulta pediátrica para tener en cuenta para el 
diagnóstico diferencial.

CASO CLÍNICO
Niña de 11 años de vida con cuadro clínico 

de 7 días de evolución caracterizado por cólicos 
intermitentes en hipogastrio que se incrementaron 
en intensidad, y náuseas 3 días atrás sin otros 
síntomas asociados.

Entre los antecedentes personales, se 
destacaba que la paciente nació con ano 
imperforado sin fístula; se le hizo una anoplastia 
a los 6 meses de vida y se le detectó un riñón 
ectópico pélvico con aspecto de herradura en 
una ecografía abdominal; una cistouretrografía 
m i c c i o n a l  f u e  n o r m a l .  S e  d e s c a r t a r o n 
malformaciones cardíacas y esqueléticas, sin 
referencias sobre el aparato reproductivo.

A los 6 años de vida se le diagnosticó una 
infección urinaria y posteriormente tuvo períodos 
intermitentes de constipación que se resolvieron 
con laxantes; no presentó trastornos relacionados 
con la micción.

Al ingreso en nuestro hospital, se comprobó 
una paciente en buen estado general con 
adecuado desarrollo pondoestatural, que refería 
dolor abdominal bajo, tipo cólico; signos vitales 
y presión arterial normales. El examen físico 
reveló leve distensión abdominal con dolor a la 
palpación en fosa ilíaca izquierda sin signos de 
irritación peritoneal ni masa palpable. Desarrollo 
sexual en estadio Tanner 3, menarca ausente; 
genitales y región anal normales. Un tacto rectal 
descartó acumulación fecal.

Laboratorio: uremia 26 mg/dl, creatininemia 
0,32 mg/d l ,  hematocr i to  38 %, recuento 
leucocitario 7800/uL con fórmula normal, orina 
completa: densidad 1020, escasas células 
epiteliales, eritrocitos 3 por campo, urocultivo 
negativo.

Una rad iogra f ía  de  abdomen mos t ró 
abundante materia fecal en colon descendente 
sin alteraciones óseas en columna. Una ecografía 
abdominal evidenció un r iñón pélvico de 
morfología distorsionada probable en herradura 
con di latación ureteral derecha, un útero 
aumentado de tamaño con líquido en su interior 
y dilatación del tercio vaginal superior sugerente 
de hidrometrocolpo (Figura 1).

Figura 1. Ecografía abdominal. A. Riñones fusionados sin istmo de separación, lobulados.  
B. Hidrometrocolpos: útero (Ut) y vagina proximal (Va) distendidos con detrito en su interior, vejiga 
comprimida (Ve)
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Una cistouretrografía miccional fue normal. 
Una urotomografía (Figura 2) evidenció ambas 
masas renales fusionadas por completo en zona 
lumbar baja con doble sistema pélvico anterior 
drenado por un solo uréter con hidronefrosis leve 

y desembocadura vesical normal. Se interpretó 
esta imagen como riñones pélvicos fusionados 
con uréter único hidronefrótico probablemente por 
compresión uterina.

Una inspección vaginal reveló un himen 

Figura 3. Resonancia magnética. A. Plano coronal T2: riñón panqueque (R), útero (U), vagina (Va), vejiga (Ve). 
B. Plano sagital T1: posdrenaje de hidrocolpos: útero (U) y vagina (Va) parcialmente distendidos con 
residuos remanentes en su interior, vejiga (Ve), riñón panqueque (R)

Figura 2. Urotomografía. A. Corte coronal: compresión uréter terminal (U) por útero distendido (Ut) 
contra vejiga (Ve). B. Reconstrucción tridimensional: riñón panqueque, uréter único dilatado con 
desembocadura normal en vejiga

normal y un tabique vaginal transverso. Ante la 
persistencia y el agravamiento de los dolores 
abdominales, se decidió una evacuación y 
descompresión vaginal temporaria. Se obtuvo 
alrededor de 300 cc de líquido citrino, cuyo 

cultivo fue negativo.
El  cuadro de dolor  abdominal  mejoró 

significativamente; se le realizó una resonancia 
magnét ica abdominal  luego del  drenaje 
(Figura 3). Se comprobaron los hallazgos 

A B

A B

U

U

Ve
Ut



4

Reporte de casos / Arch Argent Pediatr 2023;121(3):e202202752

radiológicos anteriores sin otras alteraciones; no 
se pudo identificar con claridad el tabique vaginal; 
se comprobó, además, evacuación incompleta de 
útero y vagina, pero con menor dilatación.

Una centellografía renal con DMSA (por la 
sigla en inglés de ácido dimercaptosuccínico) 
y DPTA (por la s ig la en inglés,  de ácido 
dietilentriaminopentaacético) luego del drenaje 
uterovaginal reveló buena captación global sin 
obstrucción al flujo urinario.

La paciente fue derivada a un centro de 
mayor complejidad quirúrgica ginecológica para 
reconstrucción definitiva de su patología vaginal.

DISCUSIÓN
L a  i n c i d e n c i a  d e  m a l f o r m a c i o n e s 

ginecológicas, anorrectales y urinarias asociadas 
entre sí es elevada,1-3 sin embargo, de las tres 
malformaciones que presentó nuestra paciente, 
merecen destacarse la fusión renal pélvica (FRP) 
y el hidrometrocolpos (HMC) por ser patologías 
muy infrecuentes, sobre todo la primera.

La FRP o riñón panqueque, por su morfología, 
es un tipo de ectopia renal fusionada, representa 
menos del 2 % de las anomalías de fusión y 
suele confundirse con un riñón en herradura, 
mucho más frecuente (90 %).4-11 Ambos riñones 
están ubicados en zona lumbar baja o pelvis, 
fusionados longitudinalmente, sin septo que 
los diferencie; el sistema excretor es anterior 
drenado por dos uréteres que no se entrecruzan 
y desembocan normalmente en vejiga. Mucho 
más rara aún es la presencia de un solo uréter. 
A la fecha, se han reportado un poco más de 
10 casos con uréter único, sobre todo en adultos 
con predominancia masculina; la vasculatura 
también es anómala.6-8 Pueden estar asociados 
con alteraciones de la vía urinaria: obstrucción, 
reflujo, duplicaciones, desembocadura anormal 
de uréter.4

El diagnóstico es habitualmente accidental 
cuando se evalúan otras patologías congénitas 
q u e  s e  p u e d e n  a s o c i a r  ( t e s t i c u l a r e s , 
uterovaginales, cardíacas, anorrectales, óseas 
lumbosacras).4-7 Suelen ser asintomáticos, pero, 
por su ubicación y anormal anatomía, pueden 
presentar complicaciones: infección, litiasis, 
lesión por trauma, neoplasia, quistes, lesión 
renal aguda.4 Histológicamente pueden presentar 
glomérulos inmaduros, túbulos alargados, 
quistes, zonas de infarto.9 Sin embargo, esto no 
implica un pronóstico malo para la función renal; 
hasta el momento no se ha descrito algún caso 
de deterioro crónico por esta patología. De no 

mediar complicaciones, el tratamiento de la FRP 
es conservador.4-11

Un h idro-  o hematometrocolpos es la 
acumulación anormal de líquidos o sangre en 
útero y vagina a causa de una obstrucción en el 
canal vaginal, por lo general, de origen congénito. 
Es una anomalía rara, con una incidencia 
aproximada de 1/16 000-30 000 recién nacidos 
vivos.12 La causa estructural más común de 
obstrucción es un himen no perforado; le siguen 
en frecuencia la agenesia vaginal y un tabique 
vaginal.

Un tabique vaginal es una patología muy 
infrecuente con una incidencia reportada 
de 1/2100-72 000, puede ser longitudinal o 
transverso con obstrucción total o parcial. La 
mayoría se ubica en el tercio vaginal superior 
y, en relación con un ano imperforado, el 5 % 
de los casos pueden tener tabique vaginal 
asociado.3,13-15

Alrededor del 80 % de los casos de HMC 
se presentan en la etapa perinatal; alguna de 
las manifestaciones habituales son una masa 
abdominal, infección urinaria, hidronefrosis, 
sepsis. En la ultrasonografía, se encuentra 
una imagen quíst ica abdominal .  Si  pasa 
desapercibido, las manifestaciones clínicas 
aparecen alrededor de la pubertad: dolores 
abdominales crónicos cíclicos, dolores de 
espalda, constipación crónica, alteraciones 
miccionales, amenorrea primaria, dismenorrea, 
in fecciones ur inar ias recurrentes,  masa 
abdominal palpable.12,13 También puede formar 
parte de síndromes y anomalías congénitas con 
alteraciones uterinas, cardíacas, esqueléticas, 
renales y anorrectales asociadas.12

El tratamiento de un HMC es quirúrgico. Si 
la causa es un tabique vaginal, debe realizarse 
en centros experimentados en patología 
ginecológica compleja para minimizar el riesgo 
de complicaciones.12-15

Una vez identificadas con la ultrasonografía 
como primer paso, el mejor recurso radiológico 
p a r a  e v a l u a r  l a s  a n o m a l í a s  u r i n a r i a s , 
ginecológicas y otras asociadas es la resonancia 
magnética.1,4

Nuestra paciente nació con ano imperforado. 
En la búsqueda de malformaciones urinarias 
asociadas, se le diagnosticó erróneamente en 
una ecografía abdominal riñón en herradura, 
se descartaron otras malformaciones y del 
interrogatorio materno no surgió dato de que el 
aparato reproductivo se hubiera evaluado.

Posteriormente, en nuestra consulta y 
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previamente, la paciente manifestó algunos 
síntomas conocidos del HMC. Como parte de 
una evaluación de un cuadro abdominal agudo, 
se realizó una ecografía que reveló un riñón con 
morfología atípica en zona pélvica con uréter 
dilatado y la presencia del HMC. La inspección 
vaginal reveló un tabique vaginal transverso no 
perforado como causa de la obstrucción vaginal 
con un himen normal.

Se recurrió a la urotomografía para definir 
una malformación renal asociada a posible 
obstrucción urinaria. La resonancia magnética 
se utilizó fundamentalmente para determinar la 
anatomía uterovaginal y como recurso útil para 
una evaluación prequirúrgica.

Probablemente, la FRP haya sido un hallazgo 
al azar y toda la sintomatología se debió al HMC 
y por compresión sobre órganos adyacentes. Es 
interesante destacar una historia de constipación 
crónica e infección urinaria recurrente. Son 
síntomas muy frecuentes en la consulta, aislados 
o atribuidos a trastornos urológicos e intestinales 
interrelacionados. Sin embargo, en este caso una 
patología ginecológica rara puede manifestarse 
con igual cuadro clínico. La ausencia de menarca 
en relación con el desarrollo sexual es otro dato 
clínico de relevancia por considerar.

El examen ginecológico de una adolescente 
no es práct ica habitual  en el  consultor io 
pediátrico y difícil de llevar a cabo. Un simple 
examen genital,  complementado con una 
ecografía abdominal, puede revelar la causa 
más frecuente de hidrometrocolpos, esto es un 
himen no perforado el cual puede resolverse 
quirúrgicamente de manera sencilla.

E n  r e s u m e n ,  l a  e v a l u a c i ó n  d e  u n a 
malformación anorrectal al nacer debe abarcar 
posibles malformaciones de otros órganos, 
particularmente los urinarios y ginecológicos, 
por la alta incidencia de asociaciones complejas 
para definir el tratamiento precoz más apropiado 
y evitar complicaciones a largo plazo.3,13
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