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RESUMEN

OBJETIVOS: determinar la incidencia, caracteristicas clinicas de las nifias y
adolescentes con malformaciones mullerianas diagnosticadas en el servicio de
ginecologia y el resultado del tratamiento.

METODOS: se realiz6 un estudio prospectivo de corte longitudinal, en las nifias y
adolescentes con diagnostico de malformacion mulleriana, en la Maternidad Isaka
Gasoby de Niamey, Republica de Niger entre los afios 1999 y 2003.
RESULTADOS: de un total de 1637, nifias y adolescentes que consultaron por
afecciones ginecoldgicas, en 69 casos fue confirmada la presencia de una
malformacién milleriana, con una incidencia de 4,2 %. Los motivos de consulta
mas frecuentes fueron: amenorrea (44,4 %) y dolor pelviano (24,6 %).Las
malformaciones més frecuentes fueron: tabique vaginal transversal y longitudinal;
himen imperforado. El examen fisico y la ecografia constituyeron los pilares para el
diagnostico. El 95,1 % de los pacientes recibi6é tratamiento quirdrgico: reseccion
tabique vaginal, himenoplastia, vaginoplastia. Las anomalias renales y urinarias
estuvieron presentes en 12 pacientes.

CONCLUSIONES: Las malformaciones vaginales fueron predominantes. La
amenorrea fue la causa mas frecuente de consulta. El tabique vaginal fue la
alteracion mas diagnosticada.

Palabras clave: Malformaciones miullerianas, nifias y adolescentes.
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ABSTRACT

OBJECTIVES: to determine the incidence, the clinical features of girls and
adolescents presenting with Muller malformations diagnosed in Gynecology service
and treatment result.

METHODS: we made a cross-sectional and prospective study in girls and
adolescents diagnosed with Muller malformations seen in "lIsaka Gasoby" Maternity
Hospital of Niamey, Niger Republic between 1999 and 2003.

RESULTS: from a total of 1637 girls and adolescents seen from gynecologic
problems, in 69 cases we confirmed presence of a Muller malformation, with a
incidence of 4, 2%. The more frequent consultation causes included: amenorrhea
(44, 4%), and pelvic pain (24, 6%). The more frequent malformations were:
transverse and longitudinal septum and imperforate hymen. Physical examination
and the echography were the key for diagnosis. The 95, 1% of patients underwent
surgical treatment: vaginal septum resection, hymenoplasty, vaginoplasty. Renal
and urinary anomalies were present in 12 patients.

CONCLUSIONS: vaginal malformations were predominant. Amenorrhea was the
more frequent cause of consultation. Vaginal septum was the more diagnosed
alteration.

Key words: Muller malformations, girls and adolescents.

INTRODUCCION

Los dos cromosomas XX genéticamente normales, son los determinantes en la
transformacion de las génadas indiferenciadas en ovarios y los estrogenos
producidos en los ovarios fetales y en la placenta materna; junto con la ausencia de
testosterona y de hormona antimulleriana, son los factores que permiten el
desarrollo normal de los genitales internos femeninos a partir de los ductos
paramesonéfricos o de Muller. Los ductos mullerianos aparecen en la séptima
semana del embarazo y desde entonces y hasta la semana veinte, ocurre el
desarrollo normal.

Las anomalias mullerianas son un grupo de malformaciones congénitas que en
general resultan de una detencién en el desarrollo, una formacién anormal o una
fusion incompleta de los ductos mesonéfricos cuyos posibles resultados son,
agenesia o disgenesia uterina, anomalias cérvico-vaginales y malformaciones
uterinas, clasificadas por la American Fertility Society en 1988. Pueden asociarse
con otras malformaciones genitales, urolégicas, rectales o displasias esqueléticas' °
Excepcionalmente puede tratarse de una alteracion adquirida.

La incidencia de anomalias miullerianas se ha estimado de 1 en 200, con un rango
entre 0,1 % y 3,8 %, aunque su verdadera incidencia no es bien conocida por dos
razones fundamentales: se han estudiado dentro de grupos heterogéneos y con
diferentes métodos de diagnéstico. *°

La vagina se forma a partir del extremo inferior de los conductos de Muller y el
seno urogenital, el punto de contacto de ambos es el tubérculo de Muller. La
ausencia congénita de la vagina es una condicién rara, con una incidencia
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aproximada de 1:5,000 a 1:10,000 nacidos vivos. La causa mas comun de agenesia
vaginal congénita es el sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser. *®

Los defectos de la tunelizacion normal vaginal da lugar al tabique vaginal
longitudinal y transverso, este ultimo divide a la vagina en dos segmentos,
proximal y distal, reduce su largo funcional y obstruye parcial o totalmente la salida
del flujo menstrual. Es una de las anomalias mas raras del tracto reproductivo, se
debe a una alteracion de la fusién entre los conductos de Miller y el seno
urogenital, resultando en una falta de canalizacidon de los tejidos, su causa es
desconocida. El transversal se presenta usualmente como una anormalidad
congénita no asociada a malformacién urolégica, al contrario de lo que ocurre con
el tabique vaginal longitudinal.

Con frecuencia no se diagnostican estas malformaciones al nacimiento y
usualmente no se tornan evidentes hasta la pubertad, donde la falta de caracteres
sexuales secundarios, la presencia de complicaciones ginecolégicas u obstétricas o
la inhabilidad de llevar a cabo relaciones sexuales, motiva a la adolescente a visitar
al Ginecélogo y por ende a su investigacion y diagnéstico. "°

La reconstrucciéon quirurgica del canal genital, tiene como objetivo principal
restaurar el defecto lo mejor posible, causando la menor morbilidad, con
satisfaccién de la apariencia, funcion y sensacion.*®

La ausencia de estudios regionales sobre esta entidad y la presencia de nifias y
adolescentes con alteraciones anatémicas o funcionales del aparato reproductivo
que concurrian a nuestro servicio, nos motivo a investigar con el objetivo de
determinar la incidencia de las malformaciones millerianas, sus manifestaciones
clinicas y establecer un protocolo de tratamiento para favorecer el futuro sexual y
reproductivo de las pacientes.

METODOS
Disefio: estudio longitudinal prospectivo.
Poblacién y muestra

Poblacién: pacientes que consultaron al servicio de Ginecologia de urgencia o en
consulta externa de la Maternidad Isaka Gasoby entre los afios 1999 y 2003. Esta
es una maternidad de referencia nacional nivel 111 de atencién, ubicada en
Niamey, Republica de Niger.

Muestra: todas las nifias y adolescentes con el diagnéstico de malformacion
mulleriana realizado en la maternidad entre estos afios en el servicio de
ginecologia.

Criterios de inclusion: paciente entre O y 20 afios, historia clinica ginecolégica
completa (interrogatorio, examen fisico y estudios auxiliares), consentimiento
informado a ser incluida (en caso de las menores de edad, se solicitd la autorizacion
de uno de los padres o tutor) y un diagnéstico positivo de malformacion mulleriana.

Variables utilizadas: edad, motivo de consulta, tipo de malformacién, hallazgos al
examen fisico, medios complementarios, tratamiento.
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Para el diagndstico de la malformacion se utilizé el documento de la clasificacién de
enfermedades (CIE-10).

Analisis estadistico: para el procesamiento de los datos obtenidos se utiliz6 el
sistema de procesamiento ldgico EPI INFO 6. El analisis se realiz6 en SPSS.10. Los
resultados se expresaron en tablas y graficos con relaciones porcentuales para su
mejor exposicion y comprension.

Consentimiento informado: todas las pacientes y familiares fueron informadas
previamente sobre la investigacién y sus objetivos para contar con su aprobacién,
enfatizando en el caracter anénimo de la misma.

RESULTADOS

En el periodo estudiado (Tabla 1), fueron atendidas en consultas de urgencia o
programadas un total de 1637 nifias y adolescentes en el servicio de ginecologia de
la maternidad Isaka Gasoby de Niamey, se diagnhosticaron en 69 una
malformacién milleriana, para una incidencia de 4,2 %. En el afio 2000 se
encontrdé la mayor cantidad de casos.

Tahla 1. Prevalencia de las malformaciones

Afios | Casos wistos | malfarmaciones %4

19949 292 15 a8
2000 322 17 g2
2001 339 12 3,5
2002 227 14 4,2
2003 257 11 4,2
Tatal 1637 a1 4,2

Fuente: Historias Clinicas

El grupo mayor representado fue el de 11-15 afios (tabla 2), con un 59,4 %,
siguiéndole el grupo de edad entre 16 y 20 afios con un 23,1 %, es de notar que 3
pacientes tenian menos de 4 afios.

http://scielo.sld.cu Pagina 4



Revista Cubana de Obstetricia y Ginecologia. 2009; 35(2)

Tabla 2. Distribucion de la edad al diagnastico

Edad | Mo %

=10 12 | 17,3
11-15 | 41 | 59,4
16-20 16 | 23,1

Total al=] 1aa

Fuente: Histarias Clinicas

La amenorrea fue la primera causa de consulta (Tabla 3) con un 44,9 % de los

casos vistos seguida del dolor (24,6 %) y las dificultades para tener relaciones
sexuales (21,7 %).

Tabla 3. Motivo de consulta

MOTIVO DE COMSULTA Mo, 2]
Amenarrea a1l 44 0
Dolar 17 24,6

Dificultad en las relaciones sexuales 15 21,7

Ausencia de Himen 4 5,7
Tumaor abdominal 2 2.8
Total ("] 100

Fuente: Histarias Clinicas

En la tabla 4 se enumeran las malformaciones encontradas en orden de
frecuencia, se observa el predominio del tabique vaginal en sus dos variantes; el
transverso fue mas frecuente con un 71 %, se encontraron otras mas complejas e

infrecuentes como, el Sindrome de Mayer-Von Rokitansky (2 casos), Cuerno uterino
rudimentario funcional (2 casos).
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Tabla 4. Malformaciones diagnosticadas

DIAGHNOSTICO Mo, | 9%

Tabique vaginal transwversal 44 71
Tabique vaginal longitudinal g 13

Hirmen Imperforado £ 7,2

Sindrome de Mayer-“on Rokitansky 2 2,8
Cuerno uterino rudimentario funcional 2 2,8
Malformacian cloacal 1 1,4

Sindrome de insensibilidad a los andrbgenos 1 1,4
Total ==} 100

Fuente: Histarias Clinicas

La cirugia mas realizada fue la resecciéon del tabique vaginal (84 %), en cuatro de
los casos no se intervino, por razones de edad o por la patologia encontrada (Tabla
5).

Tahla 5. Intervencidn realizada

IMTERYEMCION Mo, 26
Feseccion de tabique wvaginal | 58 84
Himenoplastia 5 7,2
Yaginoplastia 2 2,8
MNinguna 4 5.7

Total 69 100

Fuente: Historia Clinica

El seguimiento de las pacientes en que se realizo algun tipo de intervencion
quirdrgica (65 casos) nos permitié conocer el resultado en el 58,4 %(Tabla 6),
obtuvieron una relacion sexual adecuada en el 32,3 % de los casos y 13
embarazos.
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Tahla 6. Resultados de la intervencion

RESULTADOS Mo e

Relaciones sexuales adecuadas | 21 | 32,3

Embarazos 13 20
Dispareunia 4 6,1
Desconocido 27 | 41,5

Total 65 100

Fuente: Historia Clinica

DISCUSION

Los métodos para determinar la incidencia de las anomalias millerianas han sido
criticados por diversas razones como: diferentes sistemas de clasificacion,
diferentes modalidades de diagndstico, diferentes poblaciones de estudio ya que los
centros de referencia deben tener una incidencia mas elevada.' %2

Durante nuestra colaboracion por cuatro afios en el servicio de Ginecologia de la
maternidad Isaka Gasoby de Niamey encontramos una incidencia de 4,2 % de
anomalias mullerianas, Este resultado es mayor que el reportado en el estudio de
Golan en 1989; de Byme y otros en su estudio en el afio 2000 y Carlos Alberto en
el 2005 con un 2,6 %, “°lo cual esta en relacion con las caracteristicas de la
poblacion estudiada, y las cualidades del centro donde fue realizado, Unico de nivel
111 de atencion y referencia obligada de todo el pais.

La presencia en nuestro estudio de una mayor frecuencia en el grupo etario de 11-
15 guarda relacion con lo encontrado por otros autores que han revisado este
tema, 27***% sin dejar de mencionar que en nuestra poblacién por los habitos
culturales y la influencia de la religidon se le presta mucha atencién a los problemas
anatémicos y funcionales de los genitales en ambos sexos pero con predominio en
el femenino. ** Estas anomalias, generalmente permanecen indetectables hasta la
pubertad, donde comienzan de forma répida y creciente las funciones sexuales y
reproductivas de los érganos genitales. Por tanto es en estas edades donde
aparecen con mayor frecuencia las manifestaciones clinicas que obligan a la
consulta médica. **°

Las anomalias millerianas pueden estar presentes en pacientes que consultan por
amenorrea primaria, por disfuncion sexual, por dolor y masas pélvicas producto de
la obstruccidn asociada. En nuestra serie predominé la amenorrea como causa de
consulta que estuvo en relacibn mayoritaria con anomalias obstructivas, lo que
guarda relacion con lo reportado por otros autores en concordancia con el defecto
estructural mas frecuentemente diagnosticado.*”*>%’

Un grupo importante de las malformaciones pueden evidenciarse por el examen
I ——
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clinico, ecografia, laparoscopia, o por determinacién del cariotipo normal de estas
pacientes. "'%'"18 En nuestros casos el examen fisico y la utilizacién del ultrasonido
en sus variantes abdominal, transperineal y transvaginal, nos permiti6 llegar al
diagnostico en el 95 % de las pacientes.

El tabique vaginal transverso fue la anomalia mas frecuentemente encontrada,
imperforados en su mayoria, siendo aparente durante la pubertad por la
obstruccién del flujo menstrual y dificultando o imposibilitando la penetracién
peniana, esta incidencia es superior a lo reportado por Brenner que encontré 1
caso en 72,000 nuevas pacientes ginecolégicas, Sueldo publicé 4 casos en 160,000
pacientes, Wenof publicé 2 casos entre 168,000 nuevas consultas ginecolégicas, sin
embargo, Lodi quien se dedica a malformaciones congénitas, encuentra una
frecuencia de 1/2100 pacientes. *®*317

El 63 % de los tabiques estaban situados en el tercio medio e inferior y el resto en
el superior, lo que permitié un mejor resultado en la terapéutica indicada. En la
serie de Lodi, se encontr6 que el 46 % de los tabiques se ubicé en el tercio
superior, el 40 % en el tercio medio y el 14 % en el tercio inferior. *

La presencia de malformaciones renales y urinarias, unilaterales o bilaterales,
estuvieron asociadas a los defectos del tabique vaginal y el himen imperforado en
alguno de nuestros casos, lo cual encontramos mencionado en la literatura como
caracteristica de estas anomalias. ™*%*°

Al establecer el diagnéstico fue comudn observar la preocupacion de familiares y
pacientes sobre la preservaciéon del himen, el establecimiento de la menstruacion,
la posibilidad de relaciones sexuales y el logro de la maternidad, lo cual esta en
relaciéon con la cultura y la religion de esta regién, por lo que constituyeron
nuestras prioridades al establecer la terapéutica. La cirugia mas realizada fue la
reseccion del tabique vaginal en correspondencia con la frecuencia del diagndstico
de malformacioén vaginal, la edad de las pacientes y el cuadro clinico. Otro tipo de
intervenciones realizadas fueron la himenoplastia, todo lo cual coincide con lo
refrendado en la literatura revisada. 4 ¢82°

Los resultados funcionales de las operaciones realizadas en 38 pacientes muestran
que se logro éxito terapéutico en el 89,4 %, en las otras los resultados no fueron
establecidos o la paciente no volvié a consultar. En una serie reportada en Obstetric
and Gynecology 1982, se evaluan los

embarazos exitosos posteriores a la correccidn quirdrgica de los tabiques vaginales
obstructivos en 26 pacientes, se vio que el 47 % se embarazo6, con un 50 % de
abortos espontaneos. 8%

Del analisis de los resultados del presente estudio podemos concluir que las
Malformaciones millerianas, aunque no constituyen una afeccion comun deben
tenerse presentes. Sospechar su existencia en pacientes que han alcanzado su
desarrollo puberal acompafiado de amenorrea primaria y dolor pélvico ciclico.
También dentro de las que cursan con obstruccion del canal genital, los tabiques
vaginales son frecuentes. Diagnosticarlas y ponerle tratamiento en el momento
indicado, evita complicaciones y secuelas fisicas o psicologicas definitivas.
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