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RESUMEN  

Se presenta una paciente de 39 años de edad con síndrome de Rokitansky 
diagnosticada desde el año 1984, la cual es valorada en el INOR por la presencia de 
una lesión tumoral pélvica que resultó ser un fibroleioma de la pared.  
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This is the case of a female patient presenting with Rokitansky syndrome diagnosed 
from 1984, evaluated in the National Institute of Oncology and Radiobiology (NIOR) 
by presence of pelvic tumor lesion became a wall fibroleiomyoma.  
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INTRODUCCIÓN  

El síndrome de Rokitansky, es la anomalía más grave del tracto reproductivo 
femenino.1 Consiste en la ausencia congénita de vagina y útero ausente o 
rudimentario, como consecuencia de la falla en el desarrollo Mûlleriano de la vagina 
y el útero.2 Este síndrome fue descrito por Rokitansky en 1838.3 Es la segunda 
causa de amenorrea primaria después de la digenecia gonadal.4,5 Su diagnóstico se 
realiza habitualmente en la adolescencia por la falta de menarquia y puede estar en 
relación con algunas malformaciones renales o esqueléticas congénitas asociadas al 
síndrome.6-9  

Se distinguen dos formas típicas del síndrome: Tipo A ausencia de vagina, útero 
representado por remanentes uterinos simétricos, trompas y ovarios normales.1 
Tipo B Esbozos uterinos asimétricos o ausentes con hipoplasia o aplasia de una o 
ambas trompas y asociación con anomalías renales o esqueléticas.10  

Caso clínico  

Paciente que fue diagnosticada en el año 1984 por laparoscopia que informó 
agenesia de útero y anejo izquierdo con la trompa derecha hipoplasica. Además de 
un ultrasonido ginecológico que detectó la presencia del riñón izquierdo pelviano. 
Fue intervenida quirúrgicamente en el año 1997 realizándole una plastia vaginal 
con asas de intestino delgado, funcionante hasta la actualidad. Acude al INOR en 
diciembre 2007 donde se le realizan estudios imagenológicos como: ultrasonido, 
Dopplen, tomografía axial computarizada (TAC) y marcadores tumorales CA 125, β 
HCG, α Feto Proteína.  

   

DISCUSIÓN  

Se trata de una paciente que acude al INOR por dolor pélvico, a la que se le había 
realizado un ultrasonido por su área de salud, se le diagnosticó una lesión tumoral 
en el ovario derecho. Tenía un diagnóstico de síndrome de Rokitansky desde el año 
1984 con una cirugía reconstructiva de la vagina en el año 1997.  

En el examen se encontró una tumoración palpable en el flanco derecho muy 
próximo a la pared pélvica, poco palpable al tacto vaginal y nada al tacto rectal.  

Se repitieron los estudios ultrasonográficos. El estudio transvaginal informó la 
presencia de un riñón ectópico en pelvis, por detrás de la vagina imagen quística 
más menos redondeada con aspectos ecográficos de una hemorragia intraquística y 
vejiga normal, no otras alteraciones. El ultrasonido abdominal informó la presencia 
de un riñón derecho en fosa lumbar derecha y el izquierdo ectópico pre-sacro de 
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aspecto normal. En fosa ilíaca derecha situada por delante de los vasos ilíacos 
derechos, masa sólida ovalada de 68 x 42mm con una zona central más eco génico 
y heterogéneo con pequeñas áreas de necrosis interna, con vascularización 
periférica abundante que mide 22 x 31 mm (Figura 1).  

 

Se le realizó TAC que informó la presencia de una imagen en fosa ilíaca derecha y 
hacia pared abdominal anterior predominantemente sólida con ecos en su interior 
(Fig. 2).  

 

Se le indicaron además los marcadores tumorales:  

CA 125: 17, 92 U/ ml  

β HCG: 0. 100 U/ ml  
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α Feto Proteína: 3,92 U/ ml  

Se decidió realizarle la laparotomía donde se evidenció la presencia de una 
tumoración bien encapsulada adherida a la pared abdominal derecha, sin relación 
alguna con el anejo derecho de aspecto normal y funcionante (Fig. 3-4).  

La pieza fue enviada para biopsia por congelación, se trataba de un nódulo de 8 x 5 
x 5 cm de consistencia firme que al corte tenía un color blanco nacarado bien 
delimitado con un centro reblandecido y amarillento (Fig. 4) sin diagnóstico 
definitivo.  

Finalmente la biopsia por parafina informó un FIBROLEIOMA.  
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