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Resumen

Introducción: El síndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-
Hauser (también conocido como aplasia mülleriana) es una 
rara anomalía congénita del tracto genital, de etiología des-
conocida, se caracteriza por la ausencia congénita del útero, 
cérvix y porción superior de la vagina. Caso clínico: Paciente 
femenino de 16 años de edad que presenta amenorrea prima-
ria, perfil hormonal normal, desarrollo sexual adecuado Tanner 
5, cariotipo 46 XX. Se realiza resonancia magnética, donde 
se detecta ausencia de útero y de los dos tercios proximales 
de la vagina. Conclusión: La resonancia magnética es una 
prueba diagnóstica que brinda gran detalle anatómico del útero 
y vagina, permitiendo caracterizar y clasificar correctamente a 
las anomalías müllerianas.

Palabras clave: Síndrome de Rokitansky, resonancia 
magnética, malformaciones uterinas, malformaciones 
müllerianas.

Abstract

Introduction: Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser syndrome 
(also known as müllerian aplasia) is a rare congenital anomaly 
of the tract genital, of unknown etiology, characterized by the 
congenital absence of the uterus, cervix and upper portion of 
the vagina. Clinical case: A 16-year-old female patient with 
primary amenorrhea, normal hormonal profile, adequate sexual 
development Tanner 5, 46 XX karyotype. A magnetic sound is 
performed where the absence of the uterus and the proximal 
two-thirds of the vagina are detected. Conclusion: Magnetic 
resonance is a diagnostic test that provides great anatomical 
detail of the uterus and vagina, allowing to correctly characterize 
and classify Müllerian anomalies.
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INTRODUCCIÓN

El síndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser, también 
conocido como aplasia mülleriana, es un trastorno congénito 
caracterizado por agenesia o aplasia del útero y la parte supe-
rior de la vagina en mujeres con un cariotipo femenino normal 
(46, XX). Los genitales externos se presentan normales y las pa-
cientes típicamente tienen una función endocrina conservada.1

Su incidencia es de una/4,000-5,000 mujeres, siendo la 
causa más frecuente de agenesia vaginal (una/4,000-10,000 
mujeres), y la segunda causa de amenorrea primaria, sólo 
superada por la disgenesia gonadal. Representa 10% de 

las anomalías de los conductos de Müller, se produce una 
falla temprana (alrededor de la quinta semana de gestación) 
en el desarrollo embrionario, por razones desconocidas.2

Se clasifica en dos tipos; tipo I: ausencia de 2/3 su-
periores de la vagina, y tipo II: (MURCS): hipoplasia de 
conductos müllerianos asociada a anormalidades renales, 
cardiacas y esqueléticas.3

La resonancia magnética se considera el estándar de oro 
para el diagnóstico de agenesia uterovaginal, no es invasiva 
y es superior a la tomografía computarizada y ultrasonido 
al mostrar en detalle restos uterinos o agenesia completa, 
incluida la presencia de endometrio en los restos uterinos.1
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Paciente femenino de 16 años de edad, sin anteceden-
tes personales de importancia, consulta por amenorrea 
primaria, examen físico: genitales externos femeninos 
adecuados para su edad, vagina con presencia de labios 

mayores y menores, himen imperforado no permite 
paso de hisopo de examinación, con desarrollo sexual 
normal Tanner 5, los niveles séricos de hormona luteini-
zante, hormona foliculoestimulante y de testosterona se 
encuentran normales, indicando la función ovárica ade-
cuada. El examen de cariotipo es femenino normal 46XX.

Figura 2: 

A) Imágenes de resonancia 
magnética en plano sagital, secuencia 
T2 a nivel de la línea media, anotada 
y comparativa. B) Se demuestra 
presencia de imagen lineal en el 
espacio recto-vesical correspondiente 
con el tercio inferior de la vagina y 
ausencia completa del cérvix y útero; 
se resalta la uretra y vejiga (en color 
verde) así como el recto (en color 
morado), observando interfases 
grasas entre dichas estructuras. 
Además presencia de riñón derecho 
ectópico (pélvico).
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Figura 1: 

Resonancia magnética en plano 
axial, secuencia T2 en fase 

convencional a diferentes niveles 
(referencia en las imágenes a la 
izquierda). A) Imagen a nivel del 

recto inferior donde se observa 
uretra (cabeza de flecha), canal 

vaginal (flecha corta) y recto 
inferior (flecha larga) con adecuada 

interfase entre sí. B) Imagen en 
plano axial a nivel del recto superior 

(R) donde se observa vejiga (V) 
ausencia útero-vaginal.
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DISCUSIÓN

En el caso descrito se realizó un protocolo de resonancia 
magnética para valoración de útero, vagina y ovarios, ob-
servándose ausencia del útero y los dos tercios proximales 
de la vagina, con ovarios normales y riñón derecho ectópico 
de localización pélvica (Figuras 1 y 2), por lo que se enca-
silló en el grupo I de las malformaciones müllerianas de la 
American Fertility Society y específicamente como síndrome 
de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser tipo II (MURCS).

CONCLUSIÓN

La resonancia magnética es una prueba diagnóstica fun-
damental en la evaluación de la anatomía pélvica y en 

la valoración de las anomalías müllerianas, permitiendo 
caracterizarlas y clasificarlas de una manera adecuada.
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