MALFORMACIONES CONGENITAS DEL APARATO GENITAL
(AGENESIA DE VAGINA) - CONSIDERACIONES ETIOLOGICAS®

Drs.: ROMULO PUGA C.(*} y EDUARDO YONG V. [*¥)

Lo vagina, se origina por el desarrollo, tunelizacién o fusién de los condouctos
de Muller en su porcién mds caudal, lo cual va a dar origen a los dos tercios
superiores de la vagina, en cambio el tercio inferior y los genitales externos
son productos de transformaciones sucesivas del seno urogenital. {1)

La agenesia o ausencia del conducto vaginal, es una malformacién congénita
poco frecuente que se acompaona en gran nUmero de casos, de Utero rudimen-
tario pero con ovarios y genitales externos normales. (2)

Algunos autores senalan como asociados a este defeclo, alteraciones del Ute-
ro, trompas, aparato urinario o del esqueleto. Asi por ejemplo Phelan y Green
de 129 pacientes portadoras de agenesia de vaging, 26 presentaban anorma-
lidades del aparato wvrinario (3); K.J. Indra de 23 casos observé 11 con alte-
raciones del aparato urinario y 4 con anormalidades esqueléticas.

La falta de secrecién estrogénica o el exceso de andrégenos, determinan ano-
malias en el desarrollo y fusién en los conductos de Mdiller o en la forma-
cién de los érganos cloacales. Esto ha sido demostrado experimentalmente
por una serie de investigadores como Price y Pannabecker que han estudiado
in-vitro la accidn de los andrégenos y estrégenos sobre los érganos Wolfia-
nos y Mullerianos. (4)

Los casos que presentaremes corresponden al grupo llamado '‘Anomalias Con-
génitas lsosexuales del aparate genital femenino' dentro de la cual se pue-
den a su vez obijetivar: a) anomalios en el desdrrollo y fusiéon de los conduc-
tos de Muller y b} anomalias en el desarrollo de los drganos cloacales.

El desarrollo de los conductos de Miller en la época embrionaria, estaria de-
terminado por la accién de los estrégenos; cuando la produccidn de éstos fa-
lla durante la vida intrauterina sobrevienen las anomalias congénitas de es-
tos conductos. (5] Estos productos hormonales no se producen en los ovarios

(°)  Trabajo presentado al .1l Congreso Bolivariono de Endocrinologia, Llima Oct. 7 - 10, 1969.
(*) Dpto. de Cientias Morfoldgicas, Universidad Pervono Caoyetuno Heredia.
{(*¥) Hospital Arzobispo loayza, Pabellon N 9, Lima, Pero.
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todavia inmaduros, sino en las cdpsulas suprarrenales en el llamado Paleocor-
tex o corteza transitoria. (5)

Segln esta hipdtesis la falta de diferenciacién de los conductos de Muller se-
ria debide a ‘'Disendocrineas Embrionarias”, las cuales consisten fundamen-
talmente en una falta de secrecién de estrdgenos Hipoestronismo de la vida
embrionaria. (6)

Foto N® 1.— Injerto de piel extraide de la cara anterior
de! muslo.

La hiperplasia adrenal congénita probablemente es més frecuente de lo que
se cree y es consecuencia de una deficiente sintesis de cortisol por defectos
enzimdticos; ello origina una aumentada secrecién de ACTH, y exagerada pro-
duccién de andrdgenos por la suprarrenal.
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Foto N? 2.— Molde de acrftico recubierto con el injerto. Se
han colocado varles puntos separados.

Las pacientes porfadoras de ésta anomalia, son psiquicamente normales, con
inclinaciones propia de!l sexo femenino y que consultan generalmente por no
haber tenido nunca menstruacién, y en ocasiones por presentar genitales ex-
ternos ambiguos, que pueden determinar error al adjudicar el sexo del feto.
La creacién o formacién de neovaginas tiene una historia, que se inicia con
el intento de implantar segmentos de intestino delgado o grueso en el lu-
gar de la vaging; posteriormente se hizo uso de las bujias de Hegor Whar-
ton se labraba un trayecto en el espacio vésicorrectal y luego colocaba un mol-
de cubierto por un espacio de 2 meses. Abbe en 1898, hizo uso de una por-
cién de los labios menores por bordear el tinel labrado en el espacio vésico-
rrectal pero los resultados no fueron buenos, recurriendo posteriormente a los
injertos de piel.
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Mas tarde en 1938 Mc. Indoe, hace uso de una técnica méjorada con un in-
jerto de piel tomado del muslo y de un tamafo suficiente como para cubrir
un molde vaginal con las medidas correspendientes a la nueva vagina. i7)

A continuacién, se presentan 2 casos con agenesia de vaging, en los que se
hizo una vagina artificial siguiendo la técnica de Mc. Indoe.

Fota N° 3.—Se apreda trayecto en regién perineal hecho
mediante incision y luego diseccién roma. Puntos de reparo
en los dngulos.

En uno de ellos portador de un pseudo hermafroditismo masculino, ademas
de la vagina artificial se resecé el falo y los testicules atréficos a fin de
que se comportara como una mujer.
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Caso N° 1

Paciente S. C. de 16 anos de edad, mestiza, natural de Lima, estudiante y
soltera que ingresa al servicio de emergencia del Hospital Arzobispo Loayza
refiriendo una historia de 7 dios de evolucidn caracterizada por sindrome do-
loroso abdominal, tipo cdlico, bastante intenso, localizado en hemiabdomen
inferior con mayor intensidad en F.I.D. e hipogastrio e irradiado a las regio-
nes lumbosacras.

Foto N® 4.— Se aprecia mejor el trayacto cruento entre
le uretra y el ane.

Como ontecedentes personales, sefald ser nacida o término de parto normal
y una amenorrea primdria, manifiesta no haber menstruado hasta la fecha
de su ingreso; niega R.S. y embarazos.
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Al examen clinico, se objetiva una paciente en regular estado general buen
estado de nutricién, normosénicas, con fascies dolorosa y subfebril. La explo-
racidén abdominal dio como datos positivos, un abdomen doloroso sobre todo
en F.1.D.

Foto N* 5.—Se ha colocade &n el troyecto perineal, el
molde de acrilico recubierto con el injerto.

EXAMEN GINECOLOGICO

Mamas infantiles de caracteres normales.

Vello pubiano escaso, de distribucién femenina. Labios mayores, menores vy
clitoris normales, no se aprecia orificio vaginal. El periné es de aspecto moral.
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Tacto Rectal.— Esfinter anal ténico, a través de la pared anterior de la am-
polla rectal, se palpa tumoracién fisiforme que ocupa el hipogastrio, super-
ficie regular de consistencia blanda, mévil, dolorosa y que parece correspon-
der al cuerpo uterino.

Con el diognéstico de ausencia congénita de vagina, y probable hematometra,
se interviene quirGrgicamente el 10 de agosto del 65.

Foto N° 6.— Neo vagina formada, hobiéndese retirado el
molde vaginal.

En un primer tiempo operatorio, previa incisidén del periné, se labrdé una cavi-
dad entre el recto y la vejiga colocédndose luego un molde vaginal recubierto
de un preservativo (Operacién de Wharton).
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En un segundo tiempo operatorio, se hizo una laparofomia, encontréndose pe-
quefia cantidad de sangre en el peritoneo y un cuerpo de Gtero aumentado
de volumen, distendido, extrayéndosele sangre negruzea por puncién - An-
xos normales. Comunicada la cavidad utering con la neovaging, se cierran
las heridas operatorias, siendo la paciente dada de alta después de algu-
nos dias. No volvid a control por varios meses, pero en setiembre de 1966,
regresa constatandose al examen una neovagina de mdas o menos 6 ¢cms. de
profundidad y 2 cms. de didmetro, infundiliforme, sin comunicacién con cuer-
po, ni cuello uterino. En noviembre del mismo aho, se reinterviene disecdn-
dose el fondo de soco de la neovagina amplidndose su profundidad hasta
unos 12 c¢cms. en que se logra encontrar cuello uterino del cual se aprecia sa-
lida de gran cantidad de sangre retenida. Se coloca fuego un molde de acri-
lico recubierto con injerto de piel con la superficie cruenta hacia afuvera y su-
turdndose el borde del injerto al orificio externo de la neovagina con cat-gut
“00". El molde se mantiene en posicién mediante tiras elésticas dispuestas en
X que se conservaron en forma permanente hasta por un mes, luego se mo-
vilizé de acuerdo a las necesidades corporales de la paciente,

El post-operatorio, fue bueno, el epitelio cutdneo sufrié metaplasia completdq,
obteniéndose una mucosa vaginal con caracteres fisicos semiejantes a la nor-
mal (Foto Ne@ 1),

Caso N°¢ 2

Paciente de 26 anos de edad, soltera, mestiza, natural de Lambayeque, que
consulta a nuestro servicio el 18 de octubre de 1966, por presentar sindrome
doloroso en F.LI. con irradiacién de la regién inguinocrural y muslo del mismo
lado. En el examen clinico se constata paciente en buen estado general, de
estatura normal, térax aplanado con ausencia de desarrollo mamario, rasgos
fisonémicos prominentes.

En la regidén perineal se objetivan bolsas escrotales en los cuales existen dos
formaciones testiculares (Fotografia N° 3] de 4 x 2 cm. que se continuan hacia
arriba con formaciones acordonadas que siguén el trayecto inguineal. Se ob-
jetiva asi mismo uwna formacién infundibular {remedo del primitivo seno uro-
genital no diferenciado) en el fondo de la cual se aprecia el meato uretral.
En el dngulo superior de las bolsas escrotales, se aprecia un fale de 5 cms.
de longitud con un glande en su extremo libre y ausencia del meato uretral.
El Pneumoperiténeo pelviano demostrd ausencia de imagenes compatibles con
genitales internos femeninos, y las determinaciones hormonales revelaron va-
lores de testosterona correspondientes a un hombre y el diagnéstico final fue
de pseudohermafroditismo masculino por testiculo feminizante.
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El tratamiento estuvo orientado en mantenerla en el mismo sexo que la iden-
tificoba desde el nacimiento es decir el femenino, Se hizo la correccion qui-
rérgica en 2 tiempos: a) En un primer tiempo se extfirparon las bolsas, testicu-
los y el falo, haciéndose una laparotomia exploradora que ratificé presencio
de pelvis masculing, b) En un segunde tiempo se hizo una plastia vaginal
segln la técnica de Mc. Indoe, usondo falos de acrilico e injertos de piel to-
tal {Fotografia N2 4). Como una etapa final se hizo una terapio de substitu-
cién a base de estrégenos que se aumentaron progresivamente hasta obtener
una dosis de mantenimiento.

Caso N° 3

Paciente de 18 afos, soltefa, estudiante y de raza mestiza que consulta por
dolor abdominal en ef hemiabdomen inferior que aparece ciclicomente todos
los meses. Asi mismo presentabg una aomenorrea primaria. Al examen clinico
se constatd un térax prominente con gldndulas mamarias bastante desarro-
lladas. El exomen ginecoldgico revelé vello pubiano de distribucién femenina
formaciones labiales de caracteres normales. No hay membrana himeneal. Las
determinaciones hormonales, revelaron valores normales para mujeres. Al igual
que los casos antericres el tratamiento fue quirdrgico usédndose la técnica de
Mc. Indoe y usando injertos totales de piel de la pared abdominal anterior.

COMENTARIO

Se presentan 3 casos de anomalias congénitas isosexuales del aparato geni-
tal femenino, 2 de ellos con genitales internos y vulva nermales, con génadas
funcionantes que les dan un aspecto externo femenino y el tercer caso un pseu-
do-hermafrodita masculino por testiculo feminizante. La conducta terapéutica se
orienté a mantfener a este paciente en el sexo femenino que se le adjudicd a)
nacimiento.

Es importante en estos casos descartar Ja posibilidad de un sindrome adreno-
genital que es causa frecuente de este tipo de malformaciones genitales; en
dos casos nuestros pacientes consultaron por dolores célicos ciclicos y al exa-
men se constatd hematometra que no se encuentra en el sindrome adrenoge-
nital, pues son pacientes que no ovulan; el 3er. caso corresponde a un pseu-
dohermafrodita masculino, lo cual se comprobd al encontrar testiculos que fue-
ron extirpados; para el diagndstico diferencial se debe solicitas la determina-
cién de los 17-Cetoesteroides que se encuentran elevados en el sindrome adre-
nogenital.
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En los 3 pacientes tratados, se hicieron neovagir‘acs empleando la Técnica de
injerto de piel y prdtesis de material acrilico, con buenos resultados. En nues-
tro medic Wenceslao Salazar y colaboradores han usade en 4 casos la técni-
ca de la simple reconstruccién o clivaje vésico-rectal con buenos resultados (8).
Cousellen de 76 casos tratados, sblo en 6 usé la simple reconstruccidn, en el
resto hizo injertos de piel con un mayor porcentaje de éxitos (9).

La asociacién de malformaciones genitales y urinarias ha sido estudiada en-
tre nosotros por Veldsquez {(10) quien hallé 2 casos entre un total de 14 ano-
malias congénitas del aparato genital, registradas en 2,716 pacientes gine-
colégicas.

SUMMARY

This is a presentation of three cases of congenital absence of vaging; two of
them were women with normal uterus and ovulation who asked tfreatment by
eyclic abdominal pain dve te hematometra; the remmanent case was a male
pseudohermaphrodite due to feminizing testis.

The authors have treated thes cases with the technique of Mc Indoe, obtaining
good results; the pseudohermaphrodite besides suffered gonadectomy and ul-
terior treatment with estrogens.
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