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RESUMEN

Introduccion: Las malformaciones mullerianas son un conjunto de patologias congénitas resultado de un inadecuado

desarrollo de los conductos de Miiller, su verdadera incidencia es desconocida y se pueden manifestar durante toda la vida

de una mujer: desde la infancia, hasta la adultez.

Algunas anomalfas son asintomadticas, o bien tienen un cuadro clinico inespecifico y permanecen sin un diagnéstico hasta
que se presentan problemas ginecoldgicos, obstétricos o de infertilidad. Las manifestaciones clinicas y tratamientos
dependen del tipo especifico de malformacién y son muy variados.

Caso Clinico: Se presenta a una paciente de 24 afios, cursando embarazo de 17+4 semanas de gestacion con antecedentes

de abortos y partos prematuros. En su tltimo embarazo se diagnostica una malformacién miilleriana.

Discusién: Las anomalfas miillerianas en muchas ocasiones se asocian a alteraciones reproductivas presentando multiples

patologias obstétricas que secundariamente pueden aumentar la morbimortalidad perinatal.

PALABRAS CLAVE: malformaciones miillerianas; abortos a repeticion; parto prematuro.

ABSTRACT

Introduction: Miillerian malformations are a group of congenital diseases that result from improper development of the

Miillerian ducts, the true incidence is unknown and it can manifest throughout the life of a woman from childhood to
adulthood. Some anomalies are asymptomatic or have nonspecific clinical symptoms and remain undiagnosed until
gynecological, obstetrical or infertility problems arise. Clinical manifestations and treatments depend on the specific type

of malformation and are varied.

Clinical Case: A patient of 24 years old, coursing pregnancy 17+4 weeks with a history of abortions and premature
births is presented. In her last pregnancy, a Miillerian malformation is diagnosed.

Discussion: Millerian anomalies often associated with reproductive disorders. Multiple obstetrical pathologies

presenting secondarily can increase perinatal morbidity and mortality.

KEYWORDS: Miillerian malformations; recurrent abortions; premature birth.
z desarrollo de los conductos de Miiller”. Estas
INTRODUCCION . , o
malformaciones se presentan en el sistema genitourinario y

Las malformaciones miillerianas son un conjunto de el ttero es el 6rgano mis frecuentemente afectado. Se

patologias congénitas resultado de wun inadecuado estima que la prevalencia de este tipo de anomalias en la
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poblacién general varfa entre 1 a 7%. Aun no se conoce un
factor causal. Algunos estudios proponen factor ambiental y
otros mutaciones genéticas que alteran el desarrollo

embriolégico normal®.

CASO CLINICO

Paciente de 24 afios, con antecedente de leucemia remitida
hace 1 afio, un aborto retenido de 20 semanas, un parto
prematuro de 28 semanas y un aborto espontineo durante
el primer trimestre, en su ultimo embarazo se realiza

diagnéstico de malformacién miilleriana.

Consulta en Hospital Clinico de la Universidad de Chile
(HCUCh) cursando embarazo de 17+4 semanas de
gestacién, por dolor abdominal tipo célico sin otra
sintomatologia asociada. Dentro de su evaluacion destaca
una cervicometria de 26mm, examen fisico y exdmenes de
laboratorio en rangos normales, por lo que se maneja de
manera sintomdtica. Consulta nuevamente al Servicio de
Urgencias 2 dias después por persistencia de dolor,
asociado a vémitos profusos con intolerancia oral. Sin otros
sintomas. Por lo que ingresa para estudio y manejo del

dolor.

Se realiza ecotomografia obstétrica que evidencia un
embarazo de 17+4 semanas de gestacién con liquido
amniético (LA) normal. Presentacién podalica. Placenta

lateral derecha. Cervicometria 22mm.

Se mantiene manejo del dolor y dado el antecedente de
incompetencia cervical y cérvix actual de 22mm se decide
realizar cerclaje previa tocolisis con indometacina por 48hrs
manteniendo la

indicacién previa de progesterona

micronizada vaginal.

Se realiza control ecotomogrifico post-cerclaje que informa
cervicometria de 31mm y distancia de cerclaje a orificio
cervical interno (OCI) de 22mm, por lo que se decide alta
médica.

Se realiza control ecotomografico de 22-24 semanas por
unidad de medicina materno-fetal (UMMF) que informa
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biometria fetal acorde, LA normal. Cérvix de 33mm.
Cerclaje a 23mm de OCIL Doppler de Arterias uterinas
normal.

A las 26+5 semanas de gestacién reingresa a HCUCh dado

consultas reiteradas en Servicio de Urgencias por
genitorragia no evidenciada, asociado a suspensién de
progesterona (sin indicacién médica). Durante la
evaluacién destaca cervicometria de 30mm. Orina completa

inflamatoria.

Durante hospitalizacién inicia dinimica uterina, por lo que
se indica corticoides para maduracién pulmonar y se inicia
tocolisis de primera linea con nifedipino, que fracasa, por lo
que se realiza amniocentesis que resulta negativa para
infeccién. Posterior a esto se inicia tocolisis de segunda
linea con indometacina logrando buena respuesta.

Tras completar 20 dias de hospitalizacién con buena
respuesta a manejo descrito es dada de alta con

cervicometria de 26mm.

Reingresa a la Unidad de Alto Riesgo Obstétrico de
HCUCHh a las 31+1 semanas de gestacién por dindmica
uterina sin otros sintomas asociados. Destaca exdmenes de
laboratorio en rangos normales y cervicometria de 26mm.
Se realiza tocolisis de primera linea con nifedipino, la cual
fracasa, por lo que se realiza amniocentesis que resulta
negativa para infeccién. Posterior a esto se completa
segundo curso de corticoides para maduracién pulmonar y
se inicia tocolisis de segunda linea con indometacina con

respuesta parcial.

Al dia siguiente, con un embarazo de 31+2 semanas de
gestacién y persistencia de dindmica uterina se decide
interrupcién del embarazo por via alta. Se realiza cesirea
sin incidentes y ademdis se confirma diagndstico de

malformacién Miilleriana: Utero bicorne.

DISCUSION

Se presenta un caso clinico de parto prematuro asociado a
una malformacién miilleriana, la cual corresponde a una
manifestacion frecuente de wuna entidad infrecuente,

©2016 Revista Chilena de Estudiantes de Medicina
Academia Cientifica de Estudiantes de Medicina - Universidad de Chile




complementando con una revisién del tema.

Los 6rganos reproductivos de la mujer se forman durante la
etapa prenatal”. Su desarrollo se inicia alrededor de las 5
semanas y se completa alrededor de las 16-20 semanas de

gestacion®.

Cuando este desarrollo ocurre de forma normal, los
conductos de Miiller se unen y forman un unico utero con
una cavidad abierta y dos trompas de Falopio®. Sin
embargo, cuando ocurre un desarrollo embrionario
anormal o una alteracién de la fusién de los conductos
paramesonéfricos, se originan malformaciones congénitas
del tracto genital femenino, llamadas también anomalias de

Miiller.

EPIDEMIOLOGIA. La

miillerianas en la poblacién general se estima en un 1%. Sin

prevalencia de anomalias

embargo, revisiones mds recientes muestran una
prevalencia cercana al 5-7% en la poblacién general®.
Estos valores varfan ampliamente en la literatura®®, por lo
que su verdadera incidencia es desconocida”. En mujeres
con abortos recurrentes la incidencia se describe entre

13.5-25%%%.

ETIOLOGIA. Atin no se ha podido establecer, asociacién
causal que permita explicar el espectro de presentacién de
estas anomalfas”'?. Algunos estudios plantean la hipétesis
de que factores ambientales podrian jugar un rol’”. En
contraste, otros estudios sugieren que mutaciones en
determinados genes resultarian en infertilidad y alteracién
del desarrollo estructural. Los genes involucrados en estas
patologias, incluirfan las familias WN'T, DACH y HOX,
ademis SOX-9"*" sin embargo, ningtin gen por si solo

serfa el causante de las diferentes malformaciones
miillerianas™.
EMBRIOLOGIA Y  CLASIFICACION.  Las

malformaciones miillerianas se clasifican en siete subtipos
segin la Sociedad Americana de Fertilidad (AFS)™!?:

1. Hipoplasia y agenesia.

©2016 Revista Chilena de Estudiantes de Medicina

Academia Cientifica de Estudiantes de Medicina - Universidad de Chile

Rev Chil Estud Med 2016; 9(3): 491-498.
Sotomayor C, et al.

2.  Unicorne.

3. Didelfo.
4. Bicorne.
5. Septado.
6. Arcuato.
7. Relacionado con DEB (dietilbestrol).

Con fines didicticos, se divide el desarrollo del tracto
)
femenino en 3 etapas: desarrollo, fusién y degeneraciéon®',
pudiendo ocurrir alteraciones en cualquier paso del
proceso’”; dando origen a un espectro de malformaciones
miillerianas, las cuales pueden ser separadas en 3 categorias
)
generales: de no-desarrollo, no-fusién o no-degeneracién.

- Etapa I: Desarrollo ductal:

Si bien el sexo genético estd determinado desde el
momento de la concepcién, embriones masculino y
femenino inician su desarrollo con génadas indiferenciadas
y conductos genitales idénticos: conductos de Wolff
(mesonéfricos) y de Miiller (paramesonéfricos)®. En
ausencia de cromosoma Y, las génadas se diferencian a
ovarios!®. Bajo la influencia de estrégenos maternos y
placentarios, los conductos de Miiller se desarrollan y los
conductos de Wolff se degeneran®®. Una alteracién en esta
etapa resulta en anomalfas de no-desarrollo. El ttero
unicorne resulta del desarrollo completo de solo uno de los
conductos de Miiller. Junto a éste, puede coexistir una
trompa rudimentaria. Estas dltimas pueden comunicar con
el ttero unicorne (10-30%) o ser no comunicantes (70-
90%)®. Otras posibles anomalias incluyen hipoplasia o
agenesia del utero o cérvix, agenesia vaginal o atresia

vaginal parcial.
- Etapa II: Fusién ductal:

Mientras los ovarios descienden, la regién caudal de los
conductos miillerianos se fusiona, inicialmente con un
septo que se interpone entre ambos, formando el cuerpo
del utero, cérvix y la regién superior de la vagina, y las
porciones superiores de los ductos forman las trompas de
Falopio"®. Una detencién en esta etapa del desarrollo,
resulta en anomalias de no-fusién. Si existe una falla
completa de la fusién se dard origen a un tutero didelfo,

mientras que si ocurre una fusién incompleta se originard
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un ttero bicorne!?.
- Etapa IIL: Degeneracién septal:

La etapa final en el desarrollo del tracto genital femenino
corresponde a la degeneracién de las margenes fusionadas
de los conductos de Miiller y la canalizacion de la placa
vaginal. Una detencién en esta etapa de desarrollo resulta
en anomalias de no-degeneracién tales como utero o vagina
septados y utero arcuato. Si existe un septo vaginal
longitudinal se debe a un fracaso de la degeneracién de los
mdrgenes fusionados de los conductos de Miiller, mientras
que un septo vaginal transverso resulta de una falla en la

canalizacién de la placa vaginal®”.

PRESENTACION CLINICA. Las

estructurales del tracto reproductivo se pueden manifestar

anormalidades

durante toda la vida de una mujer: desde la infancia, hasta la
adultez®V. Algunas anomalias son asintomiticas, o bien
tienen un cuadro clinico inespecifico y permanecen sin un
diagnéstico  hasta presentan  problemas
infertilidad®”. Las

manifestaciones clinicas y tratamientos dependen del tipo

que se
ginecol6gicos, obstétricos o de

especifico de malformacién y son muy variados.

PROBLEMAS GINECOLOGICOS. En algunos casos
puede existir una masa pélvica, sintomdtica o asintomdtica.
Una masa abultada en el introito o dentro de la vagina
indica obstruccién completa o parcial del tracto de salida y
puede ser resultado de varias anomalias, incluyendo himen
imperforado, septo vaginal transverso y trompas
rudimentarias no comunicantes. Como el fluido menstrual
se acumula proximal a la obstruccién, el hematocolpos y
hematometra resultantes causan dolor ciclico o masa
pélvica. Una adolescente se puede presentar con algia
pelviana ya sea en asociacién con amenorrea primaria o
varios meses luego de la menarquia®’. Cuando la
presentacién es sintomdtica de forma aguda, puede ser
necesario realizar manejo de emergencia. Otra posible
presentacién clinica ocurre cuando se afecta la parte
superior de la vagina, en este caso la malformacién
miilleriana se refleja en un ttero rudimentario o ausente y
clinicamente se asocia a amenorrea primaria y a incapacidad

para la penetracién en el coito. Cuando existe vagina doble
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o tabiques vaginales, ya sea a lo largo de toda la vagina o en
parte de ella se pueden originar diferentes cuadros clinicos:
en el caso de tabiques transversales o en forma de anillos, si
son incompletos, pueden ser asintomdticos o producir
dispareunia si son de localizacién baja; mientras que si son
completos pueden originar hidro y/o hematocolpos. En los
tabiques sagitales la dispareunia es también el sintoma mds

frecuente, junto a dismenorrea y leucorrea®®.

INFERTILIDAD.Un 25% de las
Miillerianas

pacientes  con

Malformaciones presenta  problemas

reproductivos principalmente abortos recurrentes®.

PROBLEMAS OBSTETRICOS. Las pacientes pueden
ser asintomdticas, presentar aborto espontineo u otras
complicaciones, como abortos recurrentes en un 15-
30% 017, Otras

cervical, placenta previa,

complicaciones son incompetencia
restricciéon del crecimiento
intrauterino, rotura prematura de membranas, entre otras.
Se ha visto un incremento en la realizacién de cesireas e
incluso complicaciones perinatales como distocias de
presentacién, parto de pretérmino, retencién placentaria,

aumentando ello la

111925

con morbimortalidad fetal y

perinata Estudios demuestran que los partos de
pacientes con alguna alteracién uterina, tuvieron tasas
significativamente mds altas de la presentacién podailica y
cesireas en con utero

comparacién con mujeres

normal®®*".

DIAGNOSTICO. Las

inespecificas y pueden ser inherentes a la etapa de la vida en

manifestaciones clinicas son
la que se encuentra la mujer. Por esto es necesario realizar
una buena anamnesis y examen fisico para luego

complementarlo con exdmenes de laboratorio e

Debido a Ia

manifestaciones, el diagnéstico requiere mas de un metodo

imagenes?. complejidad  de las
de imagen en 62% de los casos®®. Hasta ahora la técnica
empleada para conocer con certeza el tipo de malformacién
ha sido la histeroscopia guiada por laparoscopia®”. La
ecotomografia y resonancia magnética juegan un rol
evaluacion  de

importante en el diagndstico 'y

malformaci6nes miillerianas®?.
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EXAMENES COMPLEMENTARIOS. Ecotomografia:
Es uno de los principales instrumentos utilizados ante la
sospecha clinica de una malformacién miilleriana, siendo en
la actualidad la modalidad inicial para evaluar estas
malformaciones®. Sin embargo, no existen criterios
ultrasonogrificos universalmente aceptados para el
diagnéstico™.

Histerosalpingografia: Ayuda a evaluar la cavidad uterina
con malformaciones. Una limitante es que no analiza el
contorno uterino y, por tanto, no puede diferenciarse con
precisién suficiente algunas malformaciones. Tiene una
sensibilidad de 78% y especificidad de 90% como método
diagnéstico, aunque algunos autores lo ponen en duda®.
En la actualidad, la histerosalpingografia se utiliza para
valorar principalmente la permeabilidad de las trompas
uterinas®®. Este examen evalda la configuracién de ttero,
defectos de llenado y la permeabilidad de las trompas
uterinas. La histerosalpingografia permite la evaluacién
s6lo del componente de la cavidad uterina que se comunica
con el cuello uterino, por lo tanto, la informacién
anatémica estd limitada®.

Histerosonografia: Se utiliza para complementar las
imagenes ultrasonogrificas, lo que mejora la delimitacion
del endometrio y morfologia uterina®’. Reportes sugieren
que la histerosonografia es eficaz para diagnosticar y
clasificar anomalias uterinas congénitas, con sensibilidad de
93% y especificidad de 99% .

Histeroscopia: Permite la visualizacién directa del interior
de la cavidad uterina y de los ostium tubarios. En muchas
ocasiones es prondstico y terapéutico al mismo tiempo.
Una de sus limitaciones es que no permite la evaluacion del
contorno externo y a veces es dificil diferenciar algunos
tipos de anomalias por lo que se requiere apoyo de
laparoscopfa”.

Resonancia magnética: En la actualidad, es el patrén de

de

con una sensibilidad y

referencia en la evaluacion imagenoldgica las

malformaciones miillerianas,
precisién cercanas al 100% delineando la anatomia uterina
interna y externa identificando inflamacién pélvica,
adherencias y endometriosis. Aunque es el método mds
preciso y menos invasivo, estd limitado por su alto costo®?.
Existen anomalias renales concomitantes en un 29% de los
casos de estas malformaciones, por lo tanto, es importante

examinar los rifiones en las imdgenes realizadas. El espectro
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de anomalias renales incluye agenesia, rifién en herradura,
displasia renal y rifién ectépicot”.

Laparoscopia: Ante la duda creada por algunos estudios
diagndsticos, la laparoscopia puede convertirse en una
herramienta dtil para establecer un diagnéstico diferencial
complementario o definitivo y es en mdltples ocasiones

resolutivo®”.

TRATAMIENTO. El

Miillerianas varfa de acuerdo con el tipo especifico de

tratamiento de anomalias

malformacién encontrado en cada paciente®?. El
tratamiento quirtrgico estaria limitado a aquellas mujeres
con abortos de repeticién (descartadas otras causas posibles)
y en los casos de pacientes con dolor pélvico crénico una
vez se ha confirmado que no existe endometriosis. La
técnica quirtrgica presenta una baja morbilidad y permite
posteriormente el parto via vaginal®”. La histeroscopfa es el
gold standard en el tratamiento de la mayoria de las
anomalfas susceptibles de correccién quirtrgica®”. Los
mejores resultados quirdrgicos se obtienen en el tdtero
septado y en el bicorne®”. Se debe destacar que anomalias
del tabique vaginal deben ser resecadas en el momento del
diagnéstico. De este modo se resuelven problemas como la
dispareunia y permite una salida adecuada del flujo
menstrual®”. En muchas mujeres, los resultados de la
malformacién producen obstruccién y menstruacién
retrégrada, facilitando asi el desarrollo de la endometriosis.
Durante la laparoscopia, este diagnéstico puede ser
confirmado y los focos endometriales pueden ser
resecados®?. La intervencién quirtirgica no suele estar
indicada para pacientes con ttero bicorne, ya que a menudo
son asintomdticos. Sin embargo, si una paciente presenta
hematocolpos o dispareunia, una septoplastia vaginal estd
indicada®®*¥. El uso de la terapia estrogénica o de un
dispositivo intrauterino son alternativas postquirdrgicas
vilidas para minimizar la formacién de sinequias uterinas.
El seguimiento en estos casos incluye la histeroscopia, uno
a tres meses posterior a la cirugia®?. Por dltimo, cabe
destacar que es fundamental realizar un diagndstico preciso
de la malformacién uterina en nuestras pacientes para
poder planear el tratamiento mds adecuado en el manejo de

la infertilidad y/o durante el embarazo.
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