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CASOS CLÍNICOS

RESUMEN

El síndrome de Rokitansky se caracteriza por
amenorrea primaria en pacientes fenotípicamente
femeninas, con ausencias de vagina y con otras
malformaciones asociadas —del propio aparato
genital, urinarias, esqueléticas o cardíacas—, y con
ovarios funcionantes. La agenesia vaginal puede ser
causa de retención de sangre y secreciones, con la
consiguiente formación de un hematómetra, que
produciría una gran masa pélvica y dolor intenso; y
puede ser necesario realizar su drenaje y utilizar un
catéter de Foley, para evitar posibles reestenosis con
recidiva del hematómetra. Describimos el caso de una
adolescente con agenesia de los 2/3 superiores de la
vagina, sin otras malformaciones asociadas, a la cual
fue necesario realizarle drenaje de un hematómetra
por los intensos dolores que le causaba.
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ABSTRACT

Rokitansky syndrome is characterized by primary
amenorrhea in female phenotypic patients and
the absence of vagina, as well as other
associated malformations of the genital, urinary,
skeletal or cardiac system, with functioning
ovaries. Vaginal agenesis may result in blood
and secretion retention, with the subsequent
formation of a hematometra producing a large
pelvic mass and acute pain. The mass requires
drainage with a Foley catheter to prevent
possible restenosis and hematometra recurrence.
We describe the case of an adolescent girl with
agenesis of the upper two-thirds of the vagina
with no other associated malformations, in
whom drainage of the hematometra was
performed due to intense pain.
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534 INTRODUCCIÓN

La agenesia de vagina es un tipo de malforma-
ción mulleriana, que forma parte del síndrome de
Meyer-Rokitansky-Küster-Hauser. No suele manifes-
tarse durante la infancia, y en la adolescencia, con
la llegada de la menarquia, es cuando tiene su ini-
cio. Normalmente se manifiesta como amenorrea
primaria y dolor abdominopélvico cíclico o casi cí-
clico. En determinados casos se puede producir un
gran hematómetra con dolor abdominal intenso y
masa palpable. Estaría indicado su drenaje.

CASO CLÍNICO

Paciente adolescente de 14 años de edad. Sin an-
tecedentes familiares ni personales de interés.
Enviada desde el hospital comarcal a nuestro centro
por cuadro de dolor abdominal cíclico, que se ha
acentuado en su última consulta, y con diagnóstico
de agenesia vaginal y masa pélvica. Al ingreso se
objetivan genitales externos dentro de la normali-
dad, con buen desarrollo de caracteres sexuales se-
cundarios. A la especuloscopia se visualiza vagina
ciega y rudimentaria, que acaba en fondo de saco
corto y tenso. Presentaba intenso dolor al tacto rec-
tal y se apreciaba una masa que ocupaba toda la
pelvis sin llegar a definirse con claridad.

En el estudio ultrasonográfico realizado tras el in-
greso, se objetivaba un aumento del tamaño uterino
a expensas de la cavidad endometrial, la cual se en-
contraba totalmente ocupada y distendida. Ambos
anejos se encontraban dentro de la normalidad. El
diagnóstico fue de hematómetra por agenesia vaginal,
con el resto del aparato genital dentro de la normali-
dad. Posteriormente se realizó urografía intravenosa,
que descartó la existencia de malformaciones urina-
rias asociadas. Ante el agravamiento del cuadro dolo-
roso, se procedió, bajo control ecográfico, al drenaje
del hematómetra a través del tabique que se encon-
traba en el fondo de la vagina ciega, y al posterior la-
vado y drenaje del contenido uterino. Tras ello, se in-
trodujo un catéter de Foley con guía dentro de la
cavidad uterina, y posteriormente se infló el balón
(figs. 1-3). Posteriormente, tras retirar la guía, se dejó
la sonda intrauterina entre 10-20 días, con el fin de
evitar cierres y permitir el paso al exterior de las se-
creciones y la sangre de la menstruación (figs. 4 y 5).

DISCUSIÓN

Los 2/3 superiores de vagina derivan del epitelio
mulleriano embrionario. Los defectos del epitelio
mulleriano tienen una incidencia del 0,6/1.000 de las
pacientes estudiadas por patología ginecológica, y
representan el 15% de los casos de amenorrea pri-
maria. La agenesia vaginal es la manifestación más
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Figura 1. Gran hematómetra. Ecografía preoperatoria.

Figura 2. Sonda de Foley introducida en la cavidad uterina.

Artilugio de Funck-Brentano.
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característica de las variedades del síndrome de
Rokitansky. Dentro de las manifestaciones clínicas,
la agenesia vaginal cursa con amenorrea primaria,
un buen desarrollo de caracteres sexuales secunda-
rios y dolores pélvicos1,2. Es típico que los dolores
sean cíclicos, lo cual nos orienta al diagnóstico. El
dolor se debe a que se produce un hematómetra
que progresivamente va formando una masa que se-
ría la responsable de la sintomatología. Se ha des-
crito que a veces el dolor abdominal puede ser de
localización lumbar o simular una ciatalgia3,4.

La gran masa que forma el hematómetra puede
producir sintomatología urinaria por compresión,
distorsión de uretra, compresión uretral, retención
urinaria aguda, disuria, infección del tracto urinario
e hidronefrosis bilateral5.

La amenorrea primaria con criptomenorrea dolo-
rosa y dolores abdominales pélvicos nos orienta a
un cuadro de hematómetra-hematocolpos, y es muy
sugerente de éste.

En la bibliografía actual están descritas otras com-
plicaciones asociadas, como la infección de la san-
gre acumulada, la endometriosis pélvica y la adeno-
miosis6,7. Cook et al describen un caso de carcinoma
vaginal asociado a un hematocolpos8.

En todas las pacientes afectadas del síndrome de
Meyer-Rokitansky se debe descartar la existencia de
malformaciones genitourinarias y anorrectales aso-

ciadas9. Se considera que en un 15% de los casos de
síndrome de Rokitansky hay malformaciones del sis-
tema urinario; también se han descrito malformacio-
nes esqueléticas y cardíacas10.

Dentro de las malformaciones mullerianas, un he-
matocolpos-hematómetra lo puede producir un sep-
to transversal de vagina o una duplicación completa
de ésta. En el caso de la agenesia mulleriana de va-
gina, estarían ausentes sus 2/3 superiores, y existiría
el tercio inferior, con el acúmulo de las secreciones
dentro de la cavidad uterina, que produce su dis-
tensión y con formación de una masa pélvica dolo-
rosa10. Los hematocolpos-hematómetras en casos de
vagina ciega se acompañan frecuentemente de age-
nesia, displasia o hipoplasia renal homolateral11. La
asociación más frecuente es con agenesia renal12.
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Figura 3. Sonda de Foley en la cavidad uterina. Inflado de

balón intrauterino.

Figura 4. La sonda de Foley se mantiene 10-20 días.

Figura 5. La sonda de Foley se mantiene 10-20 días.
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536 Se desconoce su etiología; si bien el síndrome de
Rokitansky se produce por una detención en el de-
sarrollo de los conductos paramesonéfricos de
Müller10, que darían origen a trompas, útero y 2/3
superiores de vagina. Se produce una fusión de los
conductos con falta de reabsorción de la porción
central, que daría lugar a la agenesia de los 2/3 su-
periores de vagina10; así como falta de comunicación
entre las estructuras derivadas de los conductos pa-
ramesonéfricos y los derivados del seno urogenital,
lo que impide el flujo menstrual por bloqueo anató-
mico y produce acumulación con la consiguiente
formación del hematómetra13.

En cuanto al diagnóstico, como ya hemos co-
mentado, la orientación clínica es fundamental en el
caso de existir una amenorrea primaria asociada a
dolor abdominal. En la exploración se visualizan ge-
nitales externos normales y saco vaginal corto. Es
frecuente observar el fondo de saco vaginal disten-
dido y tenso por el acúmulo de sangre que se pro-
duce tras él. Se puede detectar una masa pélvica al
tacto rectal o incluso con la palpación abdominal. La
distensión uterina puede producir una gran masa ab-
dominal, con la que habría que hacer diagnóstico di-
ferencial con las tumoraciones anexiales14. La confir-
mación del diagnóstico se realiza mediante
ultrasonografía, que demuestra la ocupación uterina,
la existencia de un hematómetra e incluso la exis-
tencia de un hematosalpinx15-17. Ante la existencia
de un hematómetra-hematocolpos en una adoles-
cente con amenorrea primaria, se debe estudiar to-
do el aparato genital con el fin de determinar la
existencia de otras malformaciones de éste, así como
la agenesia renal, que se debe buscar sistemática-
mente18. Cuando la ecografía no es capaz de confir-
mar el diagnóstico, la resonancia nuclear magnética
(RNM) puede ser una buena alternativa para confir-
mar el diagnóstico de las malformaciones mulleria-
nas19,20, aunque no está generalizado su uso para el
diagnóstico.

Dentro del diagnóstico diferencial de los hemató-
metras-hematocolpos destacan: masas anexiales, hi-
men imperforado, quiste parauretral, sarcoma bo-
troide, hidrocolpos, etc.

En cuanto al tratamiento de la agenesia vaginal
mulleriana, es inminentemente quirúrgico, con la
creación de una neovagina; para lo cual existen di-
ferentes técnicas, según el centro de atención y el
arte del facultativo21. Evidentemente, si existe útero

y anejos, la capacidad reproductora de la paciente
no se ve afectada.

En cuanto al tratamiento del hematómetra produ-
cido por la agenesia vaginal, en la bibliografía actual
se describen pocos casos de drenaje con sonda de
Foley y la mayoría de ellos en relación con hemato-
colpos por himen imperforado. Garden et al descri-
ben un caso de un drenaje por un hematocolpos con
aplicación de una sonda de Foley con una técnica si-
milar a la nuestra22. Se debe colocar a la paciente en
posición de litotomía; se procede a realizar sondaje
vesical y a la localización en fondo de saco vaginal
de un lugar adecuado para la punción; tras la pun-
ción del tabique que separa el hematocolpos, se pro-
duce la salida de sangre vieja muy abundante y a
presión. Posteriormente, tras tomar una muestra para
estudio microbiológico, se debe realizar lavado repe-
tido con abundante suero fisiológico. Posteriormente
se introduce, a través del orificio de drenaje y con
una guía, una sonda de Foley, preferiblemente del
número 18. Posteriormente, se infla el balón dentro
de la cavidad uterina, artificio de Funck-Brentano13.
Todo el procedimiento se debe realizar en quirófano
y con estricto control ecográfico, para un mejor dre-
naje de la colección sanguínea uterina y para evitar
las posibles lesiones que se podrían producir al in-
troducir la sonda de Foley. En estas pacientes, se de-
be realizar profilaxis antibiótica, con el fin de evitar
posibles complicaciones infecciosas.

La sonda de Foley se debe mantener durante al
menos 10-15 días, para evitar posteriores sinequias y
recidivas del hematómetra.

CONCLUSIONES

El hematómetra es una afección benigna que
puede afectar a niñas durante la adolescencia.
Frecuentemente, se asocia a anomalías malformati-
vas como el himen imperforado o la agenesia vagi-
nal. El drenaje y colocación de una sonda de Foley,
bajo control ecográfico, se propone como la solu-
ción inicial ideal para evitar el dolor abdominal fre-
cuente y el desarrollo de posteriores complicaciones
como hematosalpinx, infecciones o endometriosis
pélvica. Tras el drenaje, la sonda debe mantenerse
entre 10-15 días para evitar sinequias y recidivas del
acúmulo sanguíneo. Posteriormente se debe reparar
el defecto malformativo existente.
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