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Notas clinicas

Fistula perianal compleja en paciente con
sindrome de Rokitansky

Complex perianal fistula in patient with Mayer-RoRitansRy-Kuster-Hauser syndrome
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Resumen

Introduccion: el sindrome de Mayer-Rokitansky-
Kuster-Hauser (MRKH) afecta a 1/4.000-5.000 recién
nacidos, consistiendo en un fallo en el desarrollo
de Utero y vagina. Las malformaciones anorrectales
asociadas a este sindrome son raras, propiciando la
aparicion de sintomas mas precoces en la infancia.

Caso clinico: mujer de 28 afos con MRKH con
fistula perianal compleja intervenida en varias
ocasiones sin conseguir un tratamiento definitivo de
la misma. En resonancia magnética se aprecia trayecto
transesfinteriano junto con colecciones anteriores
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y posteriores a aparato genital. Se interviene de
forma conjunta en dos tiempos con Cirugia Plastica,
realizandose fictulectomia con confeccion de neovagina
mediante colgajos Singapore. La paciente se encuentra
actualmente sin sintomatologia perianal.

Discusion: existen dos subtipos de MRKH, el tipo | o
tipico en el que se describe Gnicamente la malformacion
uterovaginal y el tipo Il o atipico en el que aparecen
asociadas otras malformaciones. Existen pocos casos
publicados en la literatura de sindrome de MRKH
asociado a malformaciones anorrectales, siendo la mas
comin la fistula rectovestibular. No existe consenso
sobre la conveniencia de reparacion de ambas
anomalias en un mismo acto quirdrgico o en dos actos.
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Abstract

Background:Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser
(MRKH) syndrome affects 1in 4.000-5.000 live births, in
which there is a failure of development of the uterus
and vagina. Anorectal malformation are rare, however,
this condition presents early at birth or in infancy.

Case Report: 28 years-old-female with MRKH
presents a complex perianal fistula, previously
underwent unsuccessful surgical treatment. A magnetic
resonance shows a transsphincteric fistula associated
with abscess. Surgical treatment was developed in
association with Plastic Surgery: fistulectomy and
confection of a neovagina to repair both abnormalities
in two surgical times. Actually, our patient has no
perianal symptoms.

Discussion: there are two types of MRKH, type | o
typical: isolated uterovaginal aplasia, and type Il or
atypical: incomplete aplasia commonly associated with
other malformations. MRKH with anorectal malformation
is seldom reported, rectovestibular fistula is by far the
most frequent defect of anorrectal anomalies seen
in girls. There is no agreement about correcting both
anomalies at the same time or in two times.
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Introduccion

El sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser
(MRKH) es una anomalia en mujeres que afecta a
1/4.000-5.000 recién nacidos, consistente en una
disgenesia de los conductos Miillerianos, provocando
una aplasia o hipoplasia del Gtero y la vagina, con
caracteres secundarios normales'. Este sindrome
puede presentarse Unicamente con fallo en el desarrollo
Utero-vaginal o ir asociado con malformaciones renales
(40-60%), dseas (10-12%), auditivas (10%) cardiacas (3-
5%)3, etc. Las malformaciones anorrectales afectan a
1 de cada 3500 recién nacidos vivos, siendo la fistula
rectovestibular la forma mas frecuente de presentacion
en nifas?

La forma mas comln de presentacion de MRKH es
la amenorrea primaria en la adolescencia, en cambio
cuando esta asociado a malformaciones anorrectales,
los sintomas aparecen pronto en el nacimiento o en la
infancia, requiriendo un manejo adecuado’.

Caso clinico

Presentamos el caso de una mujer de 28 anos,
diagnosticada en la adolescencia de sindrome de
Rokitansky con caracteres genitales femeninos
externos normales. Acude a urgencias por supuracion
perianal compatible con fistula perianal por lo que es
intervenida de fistulectomia parcial mas colocacion
de seton en mayo de 2017. Ante la persistencia de la
formacion de abscesos perianales, se decide realizacion
de prueba de resonancia magnética evidenciando
(Figura 1) cavidad tedrica vaginal/uterina ocupada por
liquido, con colecciones anteriores y posteriores, asi
como trayecto fistuloso transesfinteriano izquierdo que
se extiende por fosa isquioanal e isquiorrectal hasta
desembocar en linea media de piel. Se evalda el caso
de forma conjunta con el servicio de Cirugia Plastica

#Figura 1

Resonancia magnética que muestra cavidad teérica

vaginal/uterina ocupada por liquido, con colecciones
anteriores y posteriores.
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y Reparadora, optando por tratamiento quirdrgico
en dos actos, el primero de ellos para fistulectomia y
preparacion de colgajos que posteriormente daran
lugar a la neovagina en el segundo acto quirdrgico.

Intraoperatoriamente se evidencio una cavidad en
reloj de arena con mucosa en Douglas que se reseco
y a su vez se realizo fistulectomia desde OFE a las
cinco horas sin apreciar OFl a nivel rectal. Por parte
de Cirugia Plastica se realizo apertura de Douglas
con aproximacion de bordes, taponamiento vaginal
y diseccion de colgajos Singapore con sutura de los
mismos a lecho de donante, para posterior confeccion
de neovagina en segundo tiempo (Figura 2).

#Figura 2

Imagen intraoperatoria de tallado y elevacion de

colgajos tipo Singapure previa a tunelizacion de los
mismos confeccion de la neovagina.

Como complicacion en el postoperatorio inmediato
se objetivo seccion de uréter derecho por lo que preciso
reintervencion por parte de Urologia para reinsercion
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del mismo, colocacion de catéter doble ) (que la
paciente portd durante dos meses) y sondaje urinario
durante un mes.

Actualmente la paciente continla con dilataciones
vaginales bien toleradasy presenta buena evolucion de
heridas quirdrgicas sin ningln tipo de signo inflamatorio
que sugiera recidiva de la fistula.

Discusion

MRKH es una malformacion mas o menos reconocida
en adolescentes o mujeres jovenes, y es secundaria a
una disgenesia gonadal causando amenorrea primaria.
En la literatura se distinguen dos subtipos de este
sindrome: tipo | o tipico: aplasia uterovaginal aislada;
tipo Il o atipico: aplasia uterovaginal asociada a otras
malformaciones. En cambio, existen pocos casos
publicados de MRHK con malformaciones anorrectales,
siendo la fistula rectovestibular la malformacion
anorrectal mas vista en mujeres®*. En pacientes con
ano normalmente situado y funcionante, el diagnostico
puede retrasarse.

La asociacion de MRKH y malformacion anorrectal
tiene importantes consideraciones quirirgicas, como
la importancia del consejo psicologico preoperatorio
en relacion con la menstruacion y la fertilidad antes de
realizar ningln tipo de procedimiento quirdrgico®.

De acuerdo con el comité del Colegio Americano de
Obstetricia y Ginecologia de 2013, el tiempo de creacion
de la neovagina es electivo, aunque se aconseja
realizarla cuando la paciente sea lo suficientemente
madura fisica y emocionalmente para solicitar la
correccion de la misma®. Esto se debe al hecho que la
neovagina que es creada en una localizacion anatomica
normal requiere de dilataciones postoperatorias para
mantener un adecuado tamano vaginal.

Existen dos opciones quirlrgicas para el
tratamiento definitivo de pacientes ocn MRHK vy fistula
rectovestibular™:

Primera opcion: movilizacion de la fistula
mediante una anorectoplastia sagital anterior vy
posterior confeccion de una neovagina en otro tiempo
quirdrgico. Este tipo de abordaje es de eleccion en
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aquellos pacientes a los que se ha diagnosticado
de sindrome de Rokitansky en la adolescencia por
amenorrea.

Segunda opcion: preservar la fistula en la zona
teodrica de lavaginay preservar un munon distal de unos
10 cm aproximadamente como neovagina extrayendo
el colon a través del complejo esfinteriano. Este
procedimiento es la técnica preferida porque no hay
posibilidades de dano nervioso y se crea la neovaginay
se repara la fistula en el mismo acto.

No existe consenso en la literatura sobre la
reparacion de ambas anomalias en el mismo acto
quirdrgico o por el contrario hacerlo en dos tiempos. En
nuestro caso, se decidio la reparacion en dos tiempos
con buen resultado.
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