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	Síndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser, rol diagnóstico de la resonancia magnética. Reporte de caso

	 

	Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser syndrome, diagnostic role of magnetic resonance imaging. Case report

	Narváez Álvarez Jhonny Edgar1, Camacho Veliz Flavia Nicole1, Coronado Meza Rovinson Marlon2

	 

	RESUMEN

	Introducción: síndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) es un trastorno congénito de baja prevalencia causado por una alteración en el desarrollo de los conductos Müllerianos con gran impacto sobre la salud reproductiva de las mujeres. La resonancia magnética (RM) es el método diagnóstico no invasivo de elección para diagnosticar síndrome MRKH, por su alta resolución en detallar la anatomía pélvica.

	Caso clínico: paciente de sexo femenino de 33 años, sin menarquia, consulta por amenorrea primaria. Por RM se diagnosticó síndrome MRKH tipo I, sin anomalías extragenitales que requieren corrección quirúrgica.

	Conclusión: la RM es la modalidad de imagen de elección para el diagnóstico no invasivo de síndrome MRKH por su alta capacidad para evaluar detalladamente estructuras y alteraciones anatómicas pélvicas.

	 

	Palabras clave: imagen por resonancia magnética, útero, síndrome.

	 

	ABSTRACT

	Introduction: Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) syndrome is a rare congenital disorder caused by an abnormality in the development of the Müllerian ducts, with a significant impact on women's reproductive health. Magnetic resonance imaging (MRI) is the non-invasive diagnostic method of choice for MRKH syndrome due to its high resolution in detailing pelvic anatomy.

	Clinical Case: this is a 33-year-old female patient, without menarche, presented with primary amenorrhea. MRI diagnosed her with MRKH syndrome type I, without extragenital anomalies requiring surgical correction.

	Conclusion: MRI is the imaging modality of choice for the non-invasive diagnosis of MRKH syndrome due to its high capacity to evaluate pelvic anatomical structures and alterations in detail.

	 

	Keywords: magnetic resonance imaging, uterus, syndrome.

	 

	INTRODUCCION

	El síndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) es un trastorno congénito del aparato reproductor femenino por anomalías en el desarrollo del conducto de Müller, caracterizado por agenesia uterina e hipoplasia vaginal. Su prevalencia es 1 por cada 4.500 a 5.000 recién nacidas vivas y es la segunda causa más frecuente de amenorrea primaria1-3.

	 

	La etiología del síndrome de MRKH presenta factores medioambientales y genéticos que producen diversos fenotipos. Clínicamente, se presenta en mujeres con un cariotipo, genitales externos y función endocrina reproductiva normal. El tipo I presenta anomalías genitales y el tipo II asociado a anomalías extragenitales4.

	 

	Presentamos a continuación un caso de síndrome de MRKH, analizaremos la relevancia de la resonancia magnética (RM), como método diagnóstico no invasivo, para detallar la anatomía pélvica, diferenciar múltiples anomalías genitales y extragenitales, para un correcto diagnóstico de esta patología poco frecuente.

	 

	PRESENTACIÓN DEL CASO

	Paciente de 33 años, sin menarquia, consulta por amenorrea primaria. A la exploración física: caracteres sexuales secundarios normales. Los análisis paraclínicos indican una función endócrina ovárica normal. El ultrasonido transvaginal reporta ausencia de útero, anexos normales, concluye como malformación Mülleriana y sugiere resonancia magnética. 

	 

	La resonancia magnética de pelvis simple reporta:

	- En secuencia T2 multiplanar, plano axial: se detecta dos yemas uterinas conectadas por banda fibrosa hipointensa, ubicadas por delante de los ovarios, ovarios de ubicación anatómica, morfología y tamaño normal (Imagen 1).

	- En secuencia T2 multiplanar, plano sagital: se observa vagina hipoplásica, colapsada y cérvix rudimentario (Imagen 2). 

	- En las restantes secuencias: no se identifican anomalías extragenitales. 

	 

	La RM concluye síndrome de MRKH tipo I. 

	 

	La paciente no presenta anomalías extragenitales que requieran corrección quirúrgica, por lo que es dada de alta por el servicio de Ginecología para seguimiento por consulta externa.
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	Imagen 1. Resonancia magnética de pelvis secuencia T2, plano coronal, muestra dos yemas uterinas conectadas por banda fibrosa hipointensa (flecha amarilla) con ovarios de ubicación anatómica normal y morfología conservada (flechas azules). Estos hallazgos se interpretan como tejido uterino rudimentario.
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	Imagen 2. RM de pelvis secuencias T2, plano sagital, se observa una cavidad vaginal de aspecto hipoplásico y colapsada (flecha roja) asociada a un cérvix de apariencia rudimentaria (flecha verde).

	 

	DISCUSIÓN 

	El sistema reproductor femenino se forma a partir de los conductos de Müller, entre la sexta y undécima semana se fusionan originando las trompas de Falopio, útero, cérvix y los dos tercios superiores del conducto vaginal5. Los ovarios y el tercio inferior del conducto vaginal se originan a partir de las células germinales primordiales6 y del seno urogenital7. El síndrome MRKH se considera de etiología multifactorial, componente genético y factores medioambientales, lo que permite producir una amplia variabilidad de alteraciones anatómicas7-9. 

	 

	Las anomalías Müllerianas originan agenesia y/o hipoplasia de las trompas de Falopio, útero y los dos tercios superiores de la vagina, por lo tanto, el desarrollo embriológico del útero puede afectarse en su fase de organogénesis, fusión o reabsorción septal, dando origen a siete tipos de anomalías congénitas según la Sociedad Americana de Fertilidad de 19885,8,10. El tipo I se denomina síndrome MRKH, representa el 15% de los casos5, convirtiéndose en la anomalía Mülleriana más frecuente. Se caracteriza por agenesia y/o hipoplasia del útero y los dos tercios superiores de la vagina; genitales externos femeninos normales, ovarios funcionales y cariotipo femenino normal6,7. Se han descritos anomalías en otros sistemas en el 46% de casos4,9, denominadas GRES (síndrome renal, genital y auditivo) y MURCS (displasia de las somitas cérvico-torácicos, aplasia de los conductos Müllerianos y aplasia renal)3,8. 

	 

	El síndrome MRKH se clasifica en tipo I con prevalencia del 56-72%, presenta agenesia congénita del útero y los dos tercios superiores de la vagina, con ovarios y trompas de Falopio normales, y tipo II con una prevalencia del 28-44%, incluyen anomalías GRES y MURCS5,9,11. También puede observarse remanentes uterinos unilateral o bilateral, y agenesia uterina3,4,5. 

	 

	La manifestación clínica más común es amenorrea primaria2,4 y dolor abdominopélvico cíclico5,9,12.  Por lo tanto, el síndrome MRKH representa la segunda causa de amenorrea primaria (10% de pacientes) después de la disgenesia gonadal (40% de pacientes)7.

	 

	El diagnóstico de síndrome MRKH se realiza en la adolescencia por amenorrea primaria con desarrollo puberal y caracteres sexuales secundarios normales2,5,7. La primera modalidad de imagen para el diagnóstico de síndrome MRKH es el ultrasonido. Sin embargo, presenta limitaciones que disminuyen su sensibilidad y especificidad. El abordaje abdominal o transvaginal presenta menor precisión para caracterizar remanentes uterinos, funcionalidad de yemas uterinas, útero prepuberal y ovarios extrapélvicos, y el abordaje transvaginal está contraindicado en edad pediátrica y mujeres célibes5,13. Todas estas limitaciones son resueltas por la RM por su capacidad para evaluar detalladamente la anatomía pélvica, remanentes uterinos, funcionalidad de yemas uterinas mediante visualización de tejido endometrial, ubicación precisa de ovarios y caracterización de anomalías extragenitales10-14. El caso presentado se evidenció ausencia del útero y vagina, ovarios de características normales, sin identificar anomalías extragenitales, asociado a cariotipo 46XX y estudios hormonales normales, por lo que se estableció síndrome MRKH tipo I.

	La RM es la modalidad de imagen de elección para confirmar el diagnóstico de síndrome MRKH3 (sensibilidad y especificidad cercana al 100%) con adecuada concordancia inter-observador en la evaluación de estructuras y alteraciones anatómicas de relevancia quirúrgica10,15, convirtiéndose en el método de elección no invasivo en la evaluación preoperatoria equiparándola con la laparoscopia diagnóstica5,9.

	 

	CONCLUSIÓN

	El síndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser debe considerarse en toda paciente con amenorrea primaria y desarrollo de caracteres sexuales secundarios normales. En este caso, la correlación entre los hallazgos clínicos, hormonales y de imagen permitió establecer el diagnóstico de MRKH tipo I, caracterizado por agenesia uterovaginal y ovarios funcionales sin anomalías extragenitales. La resonancia magnética se consolidó como el método diagnóstico clave al proporcionar una caracterización anatómica precisa, con implicaciones directas en el manejo y seguimiento. Este reporte enfatiza la relevancia de un enfoque diagnóstico integral para optimizar la identificación y orientación clínica de esta entidad.

	 

	ASPECTOS BIOÉTICOS
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