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RESUMEN

La hipoplasia uterina se considera generalmente como un problema congeénito
causada por la interrupcion del desarrollo del conducto de Mauller, en los diferentes
pasos del desarrollo embrionario, siendo un problema ginecol6gico poco comun en
adolescentes y mujeres de edad fértil que se manifiestan como amenorrea primaria,

infertilidad o complicaciones obstétricas.

El presente caso clinico se trata de una paciente femenina de 18 afios de edad, nacida
y residente en la cuidad de Puyo, soltera, instruccion secundaria, estudiante, grupo
sanguineo desconoce, con antecedentes Gineco-Obtetricos de importancia al no

presentar menarquia, fecha Gltima de menstruacion y ciclos menstruales.

Paciente que es referida del Subcentro de Salud Urbano Puyo al Hospital General
Puyo por presentar ausencia de menstruacion, donde se realiza examen fisico sin
evidenciar patologia, los examenes de laboratorio dentro de parametros normales,
examenes de imagenes como ecografia y tomografia axial computarizada de pelvis

reportan Utero hipoplasico ademas de un cariotipo que reporta fenotipo normal.
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Se analiza el caso, pero existe falta de interés por parte de la paciente en cuanto a su
patologia al no continuar con sus controles médicos, por lo que se llega a un
diagndstico de hipoplasia uterina a través de la anamnesis y examenes

complementarios.

PALABRAS CLAVES: HIPOPLASIA_UTERINA, CONDUCTO_MULLER,
CARIOTIPO.
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SUMARY

Uterine hypoplasia is generally regarded as a congenital problem caused by the
interruption of the development of the Mullerian duct in the different stages of the
embryonic development, being a rare gynecological problem in adolescents and
women of childbearing age that manifest themselves as primary amenorrhea,

infertility or obstetric complications.

This case report is a last female patient 18 years old, born and resident in the city of
Puyo, unmarried, secondary education, student, blood type unknown, with a history
Gynecology-Obstetrics important bearing no menarche, date menstruation and

menstrual cycles.

Patient is referred to the Subcentro Urban Health Puyo and transferred to the General
Hospital of Puyo to present absence of menstruation, where physical examination
performed without evidence of pathology, laboratory tests within normal parameters,
imaging tests such as ultrasound and computed tomography of the pelvis report

hypoplastic uterus plus a karyotype reporting normal phenotype.
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The case is analyzed, but there is a lack of interest by the patient in their pathology to
not continue with their medical checks, so you get to a diagnosis of uterine

hypoplasia through anamnesis and complementary examinations.

KEYWORDS: UTERINE_HYPOPLASIA, DUCT_MULLER, CARIOTIPE.
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I. INTRODUCCION

La Hipoplasia Uterina es un problema congénito poco comun causado por la
interrupcion del desarrollo del conducto de Miller. Los pacientes generalmente no
presentan anomalias fenotipicas en el nacimiento, mientras que generalmente en la

clinica se presentan con amenorrea primaria en la pubertad. (1)

Se estima que la prevalencia de las malformaciones de los conductos Mullerianos
varia ampliamente que van desde el 1% y el 5% en la poblacion general y dentro de

las anomalias mas frecuentes se encuentra la hipoplasia uterina. (2)

Existen diferentes tipos de clasificacion, los mismos que se basan en la
categorizacion sistematica de las pacientes en grupos con caracteristicas similares.
Los primeros reportes de malformaciones millerianas datan del afio 300 aC.
Columbo fue el primero en describir un caso de agenesia vaginal en el siglo XVI.
Con el paso de los afios, se han publicado numerosas series de casos e informes de

casos aislados en todo el mundo. (3)

Fue en 1979 que la creciente inquietud por el entendimiento y tratamiento de las
malformaciones del aparato genital femenino dio pie a que Buttram y Gibbons
introdujeran la primera clasificacion de las anomalias millerianas (con referencia
Unica a las uterinas); en la que hacian referencia a que las anomalias vaginales podian
existir de manera independiente 0 en asociacion con otras anomalias Mullerianas,
pero que las vaginales no se clasificaban debido a su falta de asociacion con la
pérdida fetal. (3)

En el pasado, para el diagnéstico de las malformaciones uterinas era necesario la

realizacion de una intervencion quirargica, primero mediante laparotomia y



posteriormente, laparoscopia. Actualmente, la ecografia vaginal (y sus mdltiples
modos de visualizacion) y la resonancia magnética nuclear, son muy precisas

relegando a la intervencion quirdrgica para el diagnostico. (4)



1. MARCO TEORICO
HIPOPLASIA UTERINA

DEFINICION

La Hipoplasia Uterina, también conocida como (tero infantil, se considera
generalmente como un problema congénito poco comin causada por la interrupcion
del desarrollo del conducto de Muller. Las pacientes generalmente no presentan
anomalias fenotipicas en el nacimiento, mientras que generalmente en la clinica se

presenta con amenorrea primaria en la pubertad.(1)

Las malformaciones congénitas del utero, también llamadas anomalias de los
conductos de Miiller, derivan de un defecto en la formacion, fusion o reabsorcion del
tabique de los conductos de Miiller en los diferentes pasos del desarrollo
embrionario, y constituyen una causa poco comun de problemas ginecologicos en
adolescentes y mujeres en edad fértil, manifestandose como amenorrea primaria,

infertilidad o complicaciones obstétricas. (5)

La agenesia del conducto de Miiller es la segunda causa mas comun de la amenorrea
primaria después del sindrome de Turner. El desarrollo anormal de los conductos de

Muiller a menudo se asocia con el tracto urinario y anomalias esqueléticas. (5)

Las alteraciones de los conductos de Miller son un conjunto colectivo de
malformaciones congénitas del tracto genital femenino, que se manifiestan a partir de
anomalias en cualquier fase del desarrollo embrionario que implica la génesis de los
conductos de Muller. Aunque estas anomalias a menudo pueden permanecer
clinicamente silente, una serie de mujeres desarrollan sintomas como retraso en la

aparicion de la menstruacion, hematocolpos y dispareunia. (6)



Las anomalias de los conductos de Miller y malformaciones congénitas del tracto
reproductivo femenino son el resultado de alteraciones en la via de desarrollo normal
del Utero, cuello del atero, trompas de Falopio y la vagina. La mas comun de las
anomalias de Miuller afecta al Utero y puede afectar negativamente a los resultados
reproductivos que destacan la importancia de avanzar en la comprension de los
mecanismos genéticos que gobiernan el desarrollo normal y anormal del tracto

reproductivo femenino. (7)

EPIDEMIOLOGIAY PREVALENCIA

La prevalencia de las malformaciones de los conductos Mullerianos varia
ampliamente en la literatura, van desde el 1% al 5% en la poblacion general, las
anomalias mas frecuentes son: Gtero septado, bicorne, arcuato, didelfo, unicorne e

hipoplasia uterina. (2)

El 25% de las mujeres con alteraciones de los conductos Mullerianos tiene problemas
de reproduccion, incluyendo el riesgo de abortos espontaneos, prematuridad, retardo
en el crecimiento intrauterino, muerte fetal temprana y distocias en el trabajo de
parto.(8)

En mujeres con amenorrea primaria, aproximadamente el 15% tiene un examen
genital anormal, donde la agenesia Milleriana es la segunda causa mas frecuente en
un (10%). (9)

CLASIFICACION

Los sistemas de clasificacion se basan en la categorizacion sistematica de las
pacientes en grupos con caracteristicas similares. Las caracteristicas basicas
seleccionadas para agrupar pacientes y su utilizacion en un sistema son importantes y
hacen la diferencia entre los sistemas propuestos para un grupo de enfermedades. La

aceptacion de un sistema de clasificacion revela su capacidad para corresponder
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efectivamente a las necesidades de los clinicos en el entendimiento, diagndstico y

tratamiento del paciente. (3)

Los primeros reportes de malformaciones Maullerianas datan del afio 300 aC.
Columbo fue el primero en describir un caso de agenesia vaginal en el siglo XVI.
Con el paso de los afos, se han publicado numerosas series de casos e informes de
casos aislados en todo el mundo. (3)

Fue en 1979 que la creciente inquietud por el entendimiento y tratamiento de las
malformaciones del aparato genital femenino dio pie a que Buttram y Gibbons
introdujeran la primera clasificacion de las anomalias Mullerianas (con referencia
Unica a las uterinas); en la que hacian referencia a que las anomalias vaginales podian
existir de manera independiente 0 en asociacion con otras anomalias mullerianas,
pero que las vaginales no se clasificaban debido a su falta de asociacion con la
pérdida fetal. (3)

Este sistema sirvio de base a la clasificacion de la Sociedad Americana de Fertilidad
(AFS), actualmente Sociedad Americana de Medicina Reproductiva (ASRM),
publicada en 1988 (ANEXO, N° 1 Cuadro 1), que se basa en la anatomia del
aparato genital femenino, especialmente en la anatomia uterina, esta clasificacion es
la mas aceptada y utilizada en todo el mundo (ANEXO, N° 2 Figura 1). (3)

En 2004, Acién planted un nuevo sistema basado en el origen embrioldgico de los
diferentes elementos del aparato genitourinario (ANEXO N°3 Cuadro 2); una
propuesta novedosa a un sistema embrioldgico originalmente descrito y
recomendado por Magee desde 1979. Sin embargo, esta clasificacién tiene una
limitacion inherente que reduce de manera importante las posibilidades de que sea
aceptada, ya que existe un cambio radical en el sistema de clasificacion, parte de la

anatomia a la embriogénesis, la primera es la base de la clasificacion de la Sociedad



Americana de Fertilidad. Debe notarse que las teorias actuales de la embriogénesis
del aparato genital femenino podrian pasar por ciertos cambios en el futuro y estar en
riesgo de ser modificadas conforme aparezca nueva evidencia diagnostica. Se sabe
que las manifestaciones clinicas de la paciente, su pronostico y tratamientos
aparentan ser, hoy en dia, pardmetros de mayor importancia para fundamentar un
sistema de clasificacion en general. Todo esto debido a que las opciones terapéuticas
tienen como finalidad restaurar la anatomia normal, y el problema clinico parece
estar vinculado con alteraciones anatémicas; por tanto, la anatomia, por si misma,
aparenta ser una base méas funcional para los sistemas de clasificacion. Finalmente,

este sistema propuesto no es facil de utilizar. (3)

En 2005, Oppelt expuso la clasificacion fundamentadas en la anatomia del sistema
genital femenino, especificamente la anatomia de cada d6rgano por separado el
sistema vaginal, cuello uterino, Utero, anexos y malformaciones asociadas
(VCUAM), (ANEXO N°4 Cuadro 3). Este abordaje permite una clasificacion
precisa, detallada y extremadamente representativa; cada tipo de anomalia podria ser
descrito utilizando este sistema y el clinico podria tener una idea concisa de la
anatomia del aparato genital afectada de manera individual. La principal desventaja
es que no resulta muy simple o facil de utiliza. Las pacientes se clasifican solo con la
ayuda de las tablas del sistema VCUAM vy no resulta sencillo sin la ayuda de dichas
tablas. (3)

El sistema de clasificacion de la Sociedad Americana de Fertilidad es simple, facil de
utilizar y lo suficientemente claro. En las ultimas dos décadas, la mayoria de los
médicos lo han adoptado como el principal sistema de clasificacion. EI hecho de que
casi todas las malformaciones congénitas femeninas son uterinas y constituyen la
primera caracteristica para la agrupacion de estas pacientes explica su aceptabilidad.
No obstante, con el paso del tiempo se han observado muchos problemas
relacionados con la utilizacion de este sistema. Muchos clinicos encuentran

anomalias congénitas que no estan incluidas en las principales categorias o



subcategorias de este sistema, como el Utero septado bicervical con o sin septo

vaginal. (3)

La Sociedad Americana de la Reproduccion es la mas cominmente utilizada para

clasificar las anormalidades de los ductos mullerianos. (8)

1. Hipoplasia uterina y agenesia: Presente en 5 al 10% de las Malformaciones de
los conductos Mullerianos. Representa el mas severo tipo de alteracién de los
conductos miullerianos. Existe una falla en el desarrollo de los conductos
Muillerianos causando agenesia o hipoplasia uterina. Las adolescentes cursan con

amenorrea primaria. (8)

El sindrome de Mayer Rokitansky Kiister se caracteriza por la ausencia congénita
de Gtero y vagina en su porcion superior. Los ovarios y trompas de Falopio son
habitualmente normales. Es fundamental establecer si existe Utero porque requiere
de extirpacion quirdrgica en ausencia de vagina para evitar la endometriosis

secundaria. (8)

2. Utero unicorne: Representa el 20% de las Malformaciones de los conductos
Mullerianos. Existe un desarrollo defectuoso o ausencia de desarrollo de uno de
los conductos de Muiller. Puede estar acompafiado de un Utero rudimentario. El

65% de las pacientes pueden cursar con abortos espontaneos y partos prematuros.

(8)

3. Utero didelfo: Representa el 11% de las Malformaciones de los conductos
Mullerianos. Existe una falla en la fusion de los conductos miillerianos resultando
dos cavidades uterinas divergentes y dos cérvix que se fusionan en el segmento
inferior uterino. El 75% de los casos se asocia a septo vaginal longitudinal o septo
unilateral con formacion de una hemivagina, resultando en hematometrocolpos

asociado a agenesia renal ipsilateral, en la mayoria de los casos publicados. (8)



Caracteristicas clinicas: La sintomatologia inicia en la menarquia con la
presencia de dismenorrea por la distension por sangre de la hemivagina y
presencia de metrorragia. También puede existir flujo menstrual retrogrado que
puede generar focos endometridsicos extrauterinos. Existe una asociacion de utero
didelfo con abortos espontaneos en 23% de los casos. En la resonancia magnética:
Se observa divergencia de los cuerpos uterinos con contorno fundico profundo,
dos cérvix separados y septo vaginal longitudinal. EI volumen uterino suele ser
normal al igual que el endometrio y el miometrio. La presencia de
hematometrocolpos se origina por la obstruccion del flujo menstrual por la
presencia de tabiques vaginales o hemivagina superior que contiene la sangre

menstrual. (8)

. Utero bicorne: Representan el 10% de la Malformaciones de los conductos
Mullerianos. Existe fusion incompleta de ductos miullerianos, resultando dos
cavidades endometriales comunicadas con un unico cérvix. El contorno uterino
fundico tiene forma de corazon, siendo a veces indistinguible de utero didelfo. El
ultrasonido y la resonancia magnética ayudan a confirmar la presencia de
separacion intercornual de > 4 cm y profundidad del fondo uterino de > 1 cm, lo
que permite hacer la diferencia de estas dos malformaciones de los conductos

mullerianos. (8)

. Utero septado: Representa el 55% de las Malformaciones de los conductos
Mullerianos. Existe reabsorcién incompleta de los ductos millerianos con
formacién de septos con componente fibroso y muscular. Es la malformacion
uterina mas frecuente. El fondo uterino es minimamente céncavo < 1 cm. Se

asocia a aborto espontaneo en 26-94% de los casos.(8)

. Utero arcuato: Esta Malformaciones de los conductos Mullerianos puede ser
considerada como una variante normal. El contorno uterino externo es normal. No

se asocia a infertilidad. (8)



7. Anormalidades relacionadas con uso de dietilbestrol (DES): Los fetos
femeninos expuestos a dietilbestrol tienen riesgo de desarrollar hipoplasia uterina,
estenosis de las trompas de Falopio y riesgo elevado de presentar carcinoma de
células claras en su vida. Ademas existe riesgo de abortos espontaneos, partos pre-
término y embarazo ectopico. (8)

DIAGNOSTICO

CLINICA
Las manifestaciones clinicas son inespecificas y pueden ser inherentes a la etapa de
la vida en la que se encuentra la mujer, al tipo de anomalia, grado de complejidad o

alteraciones concomitantes. (3)

En las adolescentes, por ejemplo, toman la forma de dolor pélvico ciclico o no
ciclico, dismenorrea, sangrado vaginal anormal, irregularidades menstruales, como

hipomenorrea o amenorrea y dispareunia. (3)

En la etapa reproductiva pueden agregarse manifestaciones como la infertilidad

asociada con complicaciones obstétricas. (3)

IMAGENES

En el pasado, para el diagnostico de las malformaciones uterinas era necesario la
realizacion de wuna intervencion quirargica, primero mediante laparotomia vy
posteriormente, laparoscopia. Actualmente, la ecografia vaginal (y sus mdaltiples
modos de visualizacion) y la resonancia magnética nuclear, son muy precisas
relegando a la intervencion quirdrgica para el diagndstico. La histerosalpingografia
no debe ser determinante en el diagndstico y ha de ser completada con las pruebas
antes nombradas. En el caso de la resonancia magnética nuclear, podremos
comprobar la existencia de otras anomalias asociadas a las de los conductos de
Mdller. (4)



La mayoria de los pacientes con alteraciones de los conductos de Muller permanecen
asintomaticos, con una proporcion de pacientes que son diagnosticados durante la
investigacion elaboracion para la infertilidad o que tengan la condicion detectada
durante complicaciones con el embarazo y el parto. Algunas anomalias Milleriana,
especialmente los tipos de obstruccion, se pueden detectar en el inicio de la
menarquia, debido al flujo de salida obstruida de la sangre menstrual, que conduce al
hematocolpos facilmente detectable o la hematoperitoneo mas grave. (6)

La evolucion reciente de la ecografia tridimensional y la resonancia magnética
mejorar la capacidad para describir y diagnosticar anomalias del aparato reproductor

femenino con precision. (10)

La resonancia magnética es un metodo de imagen que permite la perfecta
caracterizacion de las malformaciones uterinas con una sensibilidad de 100%, ya que
permite valorar la presencia de uno o dos cuerpos uterinos o ausencia de éste, el
contorno del fondo uterino y su morfologia, el espesor miometrial y sus alteraciones,
la cavidad uterina Unica o doble y si existe comunicacion o no entre ellas, valora el
endometrio y presencia de tabiques centrales incompletos o completos y su

caracterizacion tisular. (8)

Aunque resonancia magnética sagital demuestra claramente la ausencia o hipoplasia
del Gtero y las imagenes axiales demuestran los ovarios normales, es la capacidad de
identificar y evaluar objetivamente otras anomalias asociadas que hace de la
resonancia magnética nuclear una modalidad de diagndstico Unico. También es no
invasivo y tiene capacidades multiplanos al mismo tiempo con una resolucién muy
alta del tejido blando. Por lo que es utilizado como un paquete de imagen global de

evaluacion de estos pacientes en una sola sesion. (11)
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La ecografia resulta util en la visualizacién de los rifiones, el endometrio o los
ovarios y en la deteccion de hematocolpos o hematdmetra. Informa sobre el contorno
uterino tanto interno como externo. Se debe sospechar la existencia de una anomalia
uterina cuando visualicemos el endometrio dividido longitudinalmente desde el
fondo hacia el cérvix o cuando la porcion intersticial de las trompas de Falopio no

sea identificada. (4)

TRATAMIENTO

El dnico tratamiento para la hipoplasia uterina serd el médico y como medio
quirtrgico la aplicacion intrauterina y endocervical de tallos que estimulan el
crecimiento.(12)

El tratamiento dependiendo de las anomalias Mullerianas debe ser especifico,

orientado a la anomalia detectada y al resultado que se desea obtener. (3)

Hipoplasia o agenesia Su mayor representacion es el sindrome de MayerRokitanski-
Kuster-Hauser. Este sindrome se detecta por exclusion, por lo que el andlisis
cromosomico resulta fundamental para diferenciarlo de una feminizacion testicular o
del sindrome androgenital, entre otras alteraciones. El tratamiento puede ser

quirurgico y no quirurgico. (3)

El no quirtrgico se basa en la dilatacion progresiva con dilatadores o relaciones
sexuales persistentes, para crear una neovagina por medio de la presion intermitente

sobre el esbozo vaginal, utilizando dilatadores cada vez méas grandes. (3)

El método quirdrgico consiste en el uso de injertos, ya sea con piel o tejido intestinal,
0 en la reconstruccién simple de la vagina. Una vagina septada obstructiva puede
resecarse mediante la via vaginal, mientras que la no obstructiva puede no requerir
tratamiento alguno, siempre y cuando no tenga efectos en la menstruacion, en la

actividad sexual, en la exploracién fisica o los procedimientos obstétricos. (3)
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La agenesia vaginal se trata con la realizacion de una neovagina como la descrita por
Mclndoe. Entre sus ventajas destaca el ser una alternativa sencilla y segura que causa
muy baja morbilidad. En cuanto a sus inconvenientes, el principal es la tendencia de

los injertos a la retraccion. (3)

En los ultimos afios se han probado otros materiales para efectos de esta reparacion,
que mejoren y aceleren los resultados positivos y minimicen al méximo las
desventajas y complicaciones. Entre éstos estan: amnios humano, peritoneo, injertos

de mucosa vesical y compuestos sintéticos. (3)

Sus ventajas son: menor tendencia a la retraccion lo que puede llevar a prescindir del
uso de dilatadores posoperatorios y excelente irrigacion de la cavidad, lo que eleva

las posibilidades de éxito del tratamiento. (3)

Su principal desventaja es la infeccion que conlleva generalmente a la prolongacion

de la hospitalizacion. (3)
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AMENORREA PRIMARIA

DEFINICION

Se define a la ausencia de menstruaciones a los 16 afios de edad en una adolescente
que presenta caracteres sexuales secundarios bien desarrollados y acordes a la edad
de la paciente, los cuales se han presentado cronolégicamente en el tiempo estimado
para completar el desarrollo de los mismos (2,5 a 4 afios) o también como la ausencia
de hemorragia menstrual a los 14 afios de edad en una adolescente que aun no ha
experimentado el inicio de los cambios puberales este Gltimo concepto compartido

con el de pubertad retardada (13)

PREVALENCIA

Se considera que la incidencia de amenorrea primaria es menor al 0,1%. (14)

ETIOLOGIA:
La amenorrea primaria puede ser causada por una variedad de desérdenes que
incluyen anormalidades genéticas, alteraciones Miullerianas, lesiones hipotalamo-

hipofisarias y disfuncion hormonal. (14)

CLASIFICACION:

Existe una clasificacion de la amenorrea primaria de acuerdo con la causa:(14)

e Congénitas: son la causa mas frecuente, se deben a alteraciones cromosémicas o
genéticas, produciendo alteraciones enzimaticas o de receptores.(14)

e Adquiridas: pueden ser funcionales u organicas.(14)

e Anatdmicas: cuando la causa esta localizada en:(14)
o Organo efector ((tero y endometrio) (14)

o Vias de drenaje (vulva y vagina). (14)
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o Puede ser congénita o adquirida.(14)
e Endocrinas: se deben a una alteracion funcional u orgénica en el eje del

hipotalamo, hipdfisis y ovario. (14)

Hay otras clasificaciones como la divisidn en amenorreas por compartimientos de
origen: (14)
e Central (hipotalamo e hipdfisis) (14)
e Periférica que puede ser:(14)
o ovarica, (14)
o del érgano efector (14)
o del tracto de salida o vagina (14)
e Gonadal o extragonadal o de acuerdo con la secrecion de gonadotropinas

(hipergonadotropa, hipogonadotropa o normogonadotropa).(14)

Mashchak vy col. clasificaron en 1981 la amenorrea primaria de una forma clinica en
cuatro categorias, de acuerdo con la presencia o ausencia de desarrollo mamario y de
la presencia 0 no de utero. A continuacion se hace una descripcion de las diferentes
causas, teniendo en cuenta esta clasificacion por ser la mas préactica y la de mayor

utilidad para su estudio.(14)

1. CATEGORIA I

AUSENCIA DE MAMAS Y PRESENCIA DE UTERO

Es un grupo complejo para su analisis por presentar multiples entidades que pueden
llevar a amenorrea primaria. Es el segundo en frecuencia. Se puede clasificar en 3

subgrupos:(14)

1.1. FALLA HIPOTALAMICA: causada por la secrecion inadecuada de la
hormona liberadora de gonadotropina. Hay un hipogonadismo hipogonadotrépico

hipotalamico con bajos niveles de gonadotropinas, pero cuando se estimula con la
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hormona liberadora de gonadotropina éstas suben, demostrando que la hipofisis es

normal. Las principales causas de este grupo son:(14)

a) Secrecion insuficiente de neurotransmisores como dopamina y norepinefrina.(14)

b) Sintesis inadecuada de hormona liberadora de gonadotropina idiopatica asociada a
talasemia mayor, la cual se diferencia del sindrome de Kallmann porque no cursa

con anosmia.(14)

c) Defectos anatomicos congénitos.(14)

d) Ausencia del piso de la silla turca con encefalocele anterior.(14)

e) Neoplasias como el craniofaringioma, el cual puede presentarse con retardo en el
crecimiento, defectos en los campos visuales y diabetes insipida; se considera que
es un tumor extracelular que interfiere con la sintesis y secrecién de hormona
liberadora de gonadotropina o la estimulacion de las gonadotropinas
hipofisarias. El pico de incidencia es entre los 6 y 14 afios. Las imagenes revelan

una silla turca anormal y calcificaciones en el 70% de los casos.(14)

f) Sindrome de Kallmann: con una incidencia de 1 en 10.000 a 1 en 86.000 nacidos
vivos; en el cual el hipogonadismo hipogonadotrdpico esta asociado con anosmia
y agenesia del bulbo olfatorio. Este camino comin de migracion de hormona
liberadora de gonadotropina y neuronas olfatorias es interrumpido, se han
encontrado defectos génicos en las proteinas que facilitan esta migracion
neuronal. El defecto génico que ocasiona péerdida de esta proteina adherente
facilitadora se ha localizado en el cromosoma X en la forma del sindrome ligado a
X, y este locus se ha designado como KALI G-1 (gen 1 de intervalo de sindrome
de Kallmann), el cual es detectado desde la semana 11 de gestacién. Los hallazgos
en las imagenes radiograficas del hipotalamo y de la hip6fisis son normales, pero

la ausencia o anormalidad en la morfologia del bulbo olfatorio en la resonancia
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magnética nuclear permite un diagndstico presuntivo de este sindrome. Otros
investigadores han demostrado un bulbo olfatorio normal en el 25% de pacientes
con el sindrome de Kallmann, lo cual sugiere que esta técnica no es lo
suficientemente sensible para diferenciar el sindrome de Kallmann de la sintesis

inadecuada de hormona liberadora de gonadotropina idiomatica.(14)

Ademas de la anosmia, una variedad de anomalias que pueden ocurrir en el
sindrome de Kallmann han sido reportadas, incluyendo paladar hendido y labio
hendido, disquinesia, ataxia, sordera nerviosa, cerebelosa, agenesia renal
unilateral y anomalias del mecanismo de la sed y descarga de vasopresina. Han
sido documentadas tres formas de transmision: ligado al cromosoma X,
autosomico dominante y autosomico recesivo, sin embargo, las dos terceras partes

de los casos son esporadicos.(14)

Sindrome de Prader-Labhart-Willi: este sindrome ocurre cuando hay una
deleccidn en el brazo largo del cromosoma 15 con una ocurrencia de 1-10.000 a
1-15.000. Las manifestaciones aparecen desde la vida prenatal, en la cual hay

hipotonia que causa disminucién de movimientos (14)

Sindrome de Turner: es el mas frecuente de estos fetales, posicion fetal anormal y
dificultades en grupo. La frecuencia de este sindrome en la el momento del parto,
a menudo ocasionando concepcion es aproximadamente del 3%, pero el necesidad
de cesarea. Posteriormente en la 99% son abortados espontaneamente; tiene una
vida neonatal esa hipotonia estd asociada con frecuencia de 1-2000 a 1-7000
nacidos vivos, con pobre succion, que puede resultar en problemas de
crecimiento. En la vida infantil se manifiesta con letargiay los reflejos pueden
estar ausentes o disminuidos. (14)

En la vida adulta persiste la hipotonia con disminucién en el tono y masa

muscular, baja estatura, retardo mental, manos y pies pequefios y tendencia a la
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obesidad; también puede presentarse osteoporosis, estrabismo y a menudo
escoliosis y/o en herradura) y desérdenes autoinmunes como cifosis, hipoplasia de
labios menores y clitoris; se considera que hay una alteracién en el nucleo
paraventricular del hipotalamo, que es la causa de la obesidad en estos pacientes.
La mayoria de los individuos con este sindrome tienen retardo mental en un 97%.
Aproximadamente del de 5 a 10% de los pacientes pueden presentar problemas
psiquidtricos.(14)

g) Sindrome Laurence-Moon-Biedl: se caracteriza por talla baja, retinitis
pigmentosa, sordera, paraplejia espastica, polidactilia, sindactilia, obesidad,
hipogonadismo y retardo mental.(14)

h) Sindrome de Frolich: este sindrome cursa con talla baja, obesidad y retardo
mental leve, ocasionado por una alteracion del area ventromedial del hipotalamo

de carécter tumoral.(14)

1.2. FALLA HIPOFISIARIA: estas pacientes no tienen una adecuada respuesta de
secrecion de la hormona leutinizante y hormona foliculo stimulante al realizar
estimulacion con hormona liberadora de gonadotropina. En este grupo se
identifican:(14)

a) Insuficiencia aislada de gonadotrofinas que pueden ser heredadas con un gen

autonomico dominante, autosémico recesivo o rasgo ligado al cromosoma X.(14)

b) Encefalitis.(14)

c¢) Hipotiroidismo prepuberal.(14)

1.3. FALLA GONADAL.: las pacientes de este grupo tienen hipogonadismo

hipergonadotrdpico. A este grupo pertenecen:(14)
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a. Sindrome de Turner: es el mas frecuente de este grupo. La frecuencia de este
sindrome en la concepcién es aproximadamente del 3%, pero el 99% son
abortados espontaneamente; tiene una frecuencia de 1-2000 a 1-7000 nacidos
vivos, con un promedio de 1-2500; y se caracteriza por ausencia de uno de los
cromosomas X. Las caracteristicas clinicas asociadas con este sindrome son baja
estatura, anomalias somaticas, cuello membranoso, paladar ojival, micrognatia,
enfermedad cardiaca congénita (con mayor frecuencia coartacién de la aorta),
ufias hiperconvexas en las manos, anomalias renales (mas a menudo rifién en
herradura) y desordenes autoinmunes como la tiroiditis y la enfermedad de
Addison. Se ha reportado menstruacion espontanea en 2 a 5% de las nifias con
sindrome de Turner. La incidencia de gonadoblastomas es aproximadamente del
12%. (14)

b. Sindrome de Bonnevie-Ullrich: variante del sindrome de Turner pero con talla
normal.(14)

c. Sindrome de Noonan: el cariotipo de estas pacientes es 46, XX; es un desorden
autonomico dominante, que fue descrito por primera vez en 1963. Se estima que
su incidencia es de 1-2500 nacidos vivos, esta caracterizado por baja estatura,
enfermedades cardiacas congénitas, genitales externos hipoplasicos y facies
distintivas, incluyendo hipertelorismo, fisuras palpebrales, epicanto y orejas de
implantacion baja. Se han reportado casos de leucemia mielomonocitica crénica,

asociada con este sindrome. (14)

d. Sindrome de Vancouver Devriendt: es autonGmico recesivo, se caracteriza por
baja estatura, retardo mental, dimorfismo facial, alopecia, ataxia,
extrapiramidalismo y disartria de aparicién en la adolescencia con amenorrea

primaria. (14)
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e. Anomalias estructurales del cromosoma X: el cariotipo de este desorden es 46,
XX, pero uno de los cromosomas X es incompleto, la deleccion puede ser del
brazo largo o corto del cromosoma X. Pacientes con deleccion del brazo largo del
cromosoma largo usualmente tienen estatura normal, no presentan anormalidades
somaticas, pueden tener bandas gonadales, infantilismo sexual y esterilidad. Las
pacientes con deleccion del brazo corto del cromosoma usualmente tienen un

fenotipo similar al sindrome de Turner. (14)

f. Mosaicismo: el mas comun es X/XX, el 80% de las pacientes cursan con baja
estatura y el 66% tienen anomalias somaticas. Aproximadamente el 20% de estas
pacientes tienen menstruacion espontaneay puede presentarse embarazo. Los
hallazgos clinicos en el mosaicismo X/XXX y X/XX/XXX son similares al
anterior. (14)

g. Disgenesia gonadal pura: este término se refiere a las mujeres cuyo cariotipo es
46, XX 0 46, XY vy tienen bandas gonadales. Este trastorno puede ocurrir
esporadicamente o heredarse como rasgo autosomico recesivo o ligado al
cromosoma X, en caso de digenesia gonadal XY. Estas pacientes tienen
caracteristicas sexuales infantiles, estatura normal y no presentan anomalias
somaticas; sin embargo, se han reportado casos de caracteristicas sexuales
secundarias normales y una historia de hemorragia espontanea. Su etiologia aun

permanece desconocida. (14)

La malignizacion de la gbnada fibrosa en este sindrome ocurre en un 10 a 30% de
las pacientes; por esta razdn esta indicada claramente la gonadectomia para
prevenir el desarrollo de neoplasia de las células germinales. Los tumores mas

frecuentes son el gonadoblastoma en el 75% de los casos y el disgerminoma. (14)
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h) Deficiencia de 17-hidroxilasa con cariotipo 46, XX: esta enzima es necesaria para
la conversion de pregnenolona en 17-hidroxipregnenolona y de progesterona en
17-hidroxiprogesterona, esta accion enzimatica est4d codificada en el
cromosomal0.(14)

Esta alteracion cursa con disminucion de cortisol, que causa aumento de la
hormona adenocorticotropina y aumento en la produccién de mineralocorticoides,
ocasionando retencion de sodio, hipertension y pérdida de potasio. Estas pacientes
presentan bajo nivel de 17-alfa hidroxiprogesterona menor de 0,2 ng/mL,
elevacion de las concentraciones séricas de progesterona (>3ng/mL) vy
concentracion elevada de desoxicorticosterona. Después de la administracion de la
hormona adenocorticotropina hay un aumento en las concentraciones de

progesterona y ningun cambio en el nivel de 17-alfa hidroxiprogesterona.(14)

CATEGORIA 11

- MAMAS PRESENTES Y UTERO AUSENTE

A este grupo pertenecen:

2.1. LA INSENSIBILIDAD  ANDROGENICA  (FEMINIZACION
TESTICULAR COMPLETA): estas pacientes tienen un cariotipo 46, XY,
testiculos y fenotipo femenino, ausencia de vello pubico y axilar; esta ligado al
cromosoma X recesivo 0 dominante con penetracion incompletay se presenta
carencia de receptores androgénicos o defectos en el funcionamiento normal,
presentes en el citosol o nucleo de las células blanco. Los ovarios, utero y trompas
estdn ausentes, porque los testiculos secretan normalmente factor inhibidor
mulleriano, el cual no requiere receptores para su accién. Estas personas suelen ser
altas y manifiestan tendencia eunucoide (brazos largos con manos y pies grandes, las

mamas son voluminosas). (14)

El testiculo produce normalmente testosterona y estradiol, por lo tanto en las

gonadotropinas usualmente hay aumento de la hormona leutinizante con hormona
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foliculo estimulante normal. El estradiol estd en niveles bajos (<30 pg/mL) debido a
la oposicion androgeénica; la pequefia cantidad de estrégenos secretados por los
testiculos y adrenales son producidos por la conversién periférica de androstenodiona
a estrona y estradiol. El nivel de testosterona esta en nivel masculino (>3ng/dl). Estas
pacientes también requieren remocién gonadal por el aumento de malignidad, aunque
ésta se presenta mas tardiamente, al contrario de la digenesia gonadal pura XY y su
incidencia es sélo del 5 a 10%.(14)

2.2. AUSENCIA CONGENITA DE UTERO, LOS OVARIOS ESTAN
PRESENTES, la vagina esta ausente (sindrome de Mayer-Rokitansky-Kister-
Hauser): su incidencia es de 1 en 4000 nacimientos femeninos, puede estar asociada
con anomalias urinarias, mayores en un 15% (ausencia de rifion) y menores en un
40% (sistema colector doble). También puede haber anomalias 0seas hasta en un 5%

(la fusion de vértebras cervicales es la mas frecuente) o anomalias cardiacas. (14)

3. CATEGORIA I1I

MAMAS AUSENTES Y UTERO AUSENTE

Es el grupo menos frecuente, el cariotipo es masculino y los niveles de
gonadotropinas son elevados. La testosterona esta normal o baja en el rango

femenino. A este grupo pertenecen:(14)

3.1. DEFICIENCIA DE 17,20 DESMOLASA: es la enzima responsable de
convertir la 17-alfa-hidroxipregnenolona a dehidroepiandrosterona y la 17-
hidroxiprogesterona a androstenodiona. Los testiculos deben ser removidos por el
riesgo de malignizacién. Las concentraciones de cortisol reaccionan normalmente a
la estimulacién de hormona adenocorticotropina. Las concentraciones de testosterona
son bajas. (14)

3.2. AGONADISMO (SINDROME DEL TESTICULO FANTASMA): estos
pacientes no presentan dérganos sexuales internos y no tienen trastorno de la

esteroidogénesis; como no hay presencia de testiculos, no tienen foco para secrecion
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de Factor inhibidor mulleriano. Se ha postulado que en la época embrionaria
desarrollan tejido testicular y el Factor inhibidor mulleriano suprime el desarrollo
mulleriano, pero posteriormente el testiculo desaparece, por lo cual se denomina

sindrome del testiculo fantasma. (14)

3.3. DEFICIENCIA DE 17-ALFA-HIDROXILASA CON CARIOTIPO XY:
estas pacientes presentan hipertension pero no presentan Utero, a diferencia de
quienes tienen deficiencia de 17-alfa-hidroxilasa con cariotipo XX.(14)

3.4. SINDROME DE FRASIER: caracterizado por neuropatia progresiva,
infantilismo sexual, falla renal y gonadas rudimentarias en las cuales se puede

desarrollar gonadoblastomas. Es causado por una mutacion en el gen WT1.(14)

4. CATEGORIA IV

MAMAS PRESENTES Y UTERO PRESENTE

Es el grupo mas frecuente y comprende entre el 30 y el 40% de los casos de
amenorrea primaria. El 25% de este grupo presenta galactorrea, prolactina elevada y

tomografia anormal de la silla turca compatible con adenoma hipofisario. (14)

El otro 75% tiene prolactina normal e incluye pacientes con sindrome de ovario poli-
quistico, hiperplasia suprarrenal, disfuncion hipotalamica, falla hipotalamo-
hipofisaria y falla ovarica por ooforitis autoinmune, por quimioterapia o radioterapia.
(14)

Finalmente, en este grupo debe descartarse la falsa amenorrea o criptomenorrea
debida a la obstruccion del tracto de salida con acumulacion del fluido menstrual,
causado por agenesia cervical, himen imperforado o septum vaginal transverso. Estas

entidades se caracterizan por dolor ciclico severo e incapacitante en nifias con
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desarrollo puberal normal; al realizar ecografia pélvica se encuentra imagen de

liquido acumulado en la vagina, Utero o trompas. (14)

GRUPO DE INTERES DE ENDOCRINOLOGIA REPRODUCTIVA (GIER)
DE LA SEF

Establece en primer lugar una diferencia entre amenorrea primaria y secundaria, para
después ubicar su etiologia principal en un compartimento central (hipotalamo,
hipofisis), gonadal (ovéarico) o genital (Utero, vagina), simplificando las
clasificaciones existentes y eliminando la ordenacion numérica para evitar la
confusion derivada de clasificaciones anteriores contradictorias. ANEXO 5 Cuadro
4. Clasificacion de amenorreas, GIER 2010 (15)

AMENORREAS CENTRALES, con niveles bajos de estradiol y normales o bajos
de gonadotropinas, se subdividirian en hipotalamicas, hipofisarias y secundarias a
hiperprolactinemia, distinguiendo en los dos primeros grupos entre causas organicas
y funcionales. Asi, los tumores hipotalamo-hipofisarios no hiperprolactinémicos y las
hiperprolactinemias tanto tumorales como funcionales se incluirian en un mismo
grupo. El grupo de hiperprolactinemias se consideraria como un grupo
independiente, aunque conceptualmente se trate de una patologia hipofisaria o

hipotalamica.(15)

AMENORREAS GONADALES, se dividirian en aquellas caracterizadas por una
disminucion de la reserva folicular y fallo ovérico, con niveles bajos de estradiol y
elevados de gonadotropinas, y en amenorreas secundarias a una alteracién en la
foliculogénesis por distintas endocrinopatias como el Sindrome de Ovarios
Poliquisticos (SOP).(15)
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AMENORREA GENITAL, se diferenciaria entre etiologia uterina y vaginal. En
todo caso se trataria de una patologia orgéanica que impediria la correcta respuesta del
endometrio o el normal flujo de la menstruacion hacia genitales externos, con niveles

de gonadotropinas y estradiol normales. (15)

1. AMENORREA CENTRAL
1.1 AMENORREAS HIPOTALAMICAS
1.1.1. ORGANICAS
1.1.1.a) Déficit congénitos relacionados con la hormona liberadora de las
gonadotropinas (GnRH): (15)
e Sindrome de Kallmann (displasia olfatogenital o sindrome de
amenorrea y anosmia) (15)
e Alteraciones en la sintesis de GnRH o en la activacion del receptor. (15)
1.1.1.b) Lesiones malformativas del area hipotalamica: (15)
e Sindrome de Prader-Willi (15)
e Sindrome de Lawrence-Moon-Bield
1.1.1.c) Lesiones destructivas del area hipotalamica secundarias a una lesion que
afecta a la zona del nucleo arcuato o sus vias eferentes y alteran la secrecion
pulsatil de GnRH. (15)
e Procesos infecciosos: Tuberculosis, Meningitis, Sarcoidosis. (15)
e Traumatismos. (15)
e Tumores. Glioma, Craniofaringioma, Astrocitoma. (15)

e Postirradiacion. SNC, cara, nasofaringe. (15)

1.1.2. FUNCIONALES
1.1.2.a) Pérdida de peso excesiva. La mas frecuente dentro de las amenorreas
hipotalamicas funcionales (15)

a) Ejercicio fisico intenso. (15)
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b) Psicdgena (pseudociesis). (15)
c) latrogénica (15)
d) Idiopética (15)

1.2. AMENORREAS HIPOFISARIAS
1.2.1. ORGANICAS
1.2.1.a) Defectos celulares y anatémicos de la hipofisis (15)
e Sindrome de la Silla turca vacia. (15)
e Adenomas hipofisarios. Secretores y no secretores (15)
e Enfermedades autoinmunes (hipofisitis linfocitica). (15)
e Postcirugia o Postirradiacion. (15)
1.2.1.b) Alteaciones vasculares hipotalamo-hipofisarias. (15)
e Sindrome de Sheehan. (15)
¢ Apoplejia hipofisaria. (15)
1.2.2. FUNCIONALES
1.2.2.a) Secundaria a patologia hipotalamica. (15)

1.2.2.b) Hiperprolactinemia no organica. (15)

1.3. HIPERPROLACTINEMIAS

e Fisioldgica: Embarazo, suefio, ejercicio, estrés, estimulacion mamaria. (15)

e latrdgena: farmacos con propiedades antidopaminérgicas (metoclopramida,
sulpiride), alfametildopa, verapamilo, estrégenos, opiaceos, ranitidina. (15)

e Funcional: sin causa conocida. (=50% existe tumor hipofisario no detectado)

e Secundaria a patologia hipotalamica-hipofisaria. (15)

e Secundaria a hipotiroidismo, insuficiencia renal cronica, cirrosis, Sindrome
de ovario poliquistico. (15)

e Tumoral: prolactinoma. (15)

e Refleja: hiperestimulacion del arco reflejo mama-hipofisis (cirugia costal,
VHZ). (15)
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2. AMENORREA GONADAL
2.1. FALLO OVARICO
e Disgenesia gonadal. (46XX, 46XY - Sindrome de Swyer, 45X0O - Sindrome
de Turner, mosaicismos). (15)
El sindrome Turner es la primera causa de amenorrea primaria. (15)
e Ovarios refractarios. (15)
e Fallo ovérico precoz. (15)
e Tumores ovéricos: De la granulosa, de la teca, de Brenner, teratomas,
cistoadenomas, tumor de krukemberg, metéstasis. (15)
e latrogenicas (RT, QT, CIA) (15)
2.2. SINDROME DE OVARIOS POLIQUISTICOS Y OTRAS
ENDOCRINOPATIAS (HIPERPLASIA ADRENAL, ENFERMEDAD DE
CUSHING). (15)

3. AMENORREA GENITAL
3.1. UTERINA
e Sindrome de Asherman. (15)
e Malformaciones uterinas: Agenesia uterina o cervical. (15)
3.2. VAGINAL
e Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (ausencia congénita de
vagina). Segunda causa mas frecuente de amenorrea primaria. (15)
e Sindrome de Morris (feminizacién testicular completa). Tercera causa de

amenorrea primaria. (15)
e Malformaciones vaginales: tabiques vaginales transversos. (15)

e Himeneal: himen imperforado. (15)
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DIAGNOSTICO

DIAGNOSTICO DE LAS PACIENTES EN LA CATEGORIA |

- AUSENCIA DE MAMA Y PRESENCIA DE UTERO

El diagnostico de este grupo se puede enfocar desde el punto de vista clinico de
acuerdo con la talla, presencia de retardo mental y de obesidad. ANEXO N°6 figura
2Y 3.(14)

El estudio inicial de este grupo se realiza solicitando hormona foliculo estimulante,
se subdividen las pacientes en hipergonadotrépicas con hormona foliculo estimulante
alta, mayor de 20 mUI/mL, y normo u hipogonadotrépicas con hormona foliculo
estimulante normal o baja, menor de 10 mUl/mL.(14)

DIAGNOSTICO DE LAS PACIENTES EN LA CATEGORIA II

MAMAS PRESENTES Y UTERO AUSENTE

El estudio de este grupo se inicia con testosterona serica (ANEXO N° 7 Figura
4).(14)

DIAGNOSTICO DE LAS PACIENTES EN LA CATEGORIA 111

MAMAS AUSENTES Y UTERO AUSENTE

El estudio inicial es con cariotipo. Clinicamente también se puede estudiar este grupo
de acuerdo a la presencia o no de hipertension (ANEXO N°8, Figura 5). (14)
DIAGNOSTICO DE LAS PACIENTES EN LA CATEGORIA IV

MAMAS PRESENTES Y UTERO PRESENTE

El estudio inicial de estas pacientes se realiza solicitando niveles de prolactina y

hormona tiroestimulante. (14)

TRATAMIENTO
ENFOQUE DE MANEJO
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EL INTERROGATORIO PARA LAS PACIENTES CON AMENORREA
PRIMARIA
Las preguntas deben tener una adecuada secuencia para identificar la causa de la

amenorrea primaria:(14)

En la anamnesis se debe hacer énfasis en:(14)

El desarrollo de las mamas y caracteres sexuales secundarios que sugieran falla
ovarica o hipofisiaria, o anormalidades cromosomicas. (14)

Historia familiar que sugiera un desorden familiar, haciendo énfasis en trastornos
mentales.(14)

Estatura en mujeres miembros de la familia, que puedan indicar sindrome de
Turner o enfermedad hipotalamica-hipofisiaria. (14)

Enfermedades neuroldgicas en la infancia. (14)

Sintomas de virilizacion: la presencia de virilizacion sugiere sindrome de ovario
poliquistico, tumores de ovario o adrenales que liberan androgenos, o presencia de
material cromosomico. (14)

Historia de estrés, cambio de peso, dieta o ejercicio que pueda resultar en
amenorrea hipotalamica. (14)

Ingesta de medicamentos que puedan causar amenorrea. (14)

Presencia de galactorrea por exceso de prolactina. (14)

Sintomas de enfermedades hipotalamohipofisarias, incluyendo cefalea, vision

borrosa, poliuria y polidipsia. (14)
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EL EXAMEN FiSICO

Se debe hacer énfasis en:(14)

e Evaluacion del desarrollo puberal: caracteres sexuales secundarios.(14)

e Antropometria: estatura, peso, cintura, cadera, indice de masa corporal, relacion
de segmentos superior-inferior y relacion de talla-envergadura.(14)

o Coeficiente intelectual.(14)

e Palpacion de la tiroides.(14)

e Desarrollo mamario.(14)

e Examen cuidadoso de los genitales, tamafio del clitoris, aspecto de labios mayores
y menores, orificio himeneal.(14)

e Examen de la piel en busqueda de hirsutismo, acne, estria, hiperpigmentacion o
vitiligo.(14)

AYUDAS DIAGNOSTICAS

Es necesario realizar una ecografia para identificar la presencia o ausencia de utero.
Se deben realizar examenes de laboratorio individualizados, los cuales deben ser
solicitados de acuerdo a la clasificacion propuesta por Mashchak CA vy

colaboradores. (14)
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PROTOCOLO DE ATENCION INTEGRAL A ADOLESCENTES

AMENORREA PRIMARIA

DEFINICION

Falta de menarquia a los 14 o 15 afios, con ausencia de caracteres sexuales
secundarios

Falta de menarquia de los 16 a 18 afios con o sin caracteres sexuales secundarios
Falta de menarquia a pesar de haber alcanzado un Tanner mamario 5, un afio antes
Falta de menarquia a pesar de haber iniciado desarrollo mamario Tanner 2, cinco

afios antes.(16)

CAUSAS

Anomalias congenitas: himen imperforado, ausencia de 1/3 distal de vagina,
ausencia de Utero, tabiques transversos de vagina, entre otros.

Alteraciones cromosomicas: sindrome de Turner, mosaico de Turner, deciencia
de los receptores a nivel ovarico, entre otros.

Trastornos endocrinos a nivel hipotalamico o hiposario (sindrome de Kallman,
hipogonadismo hipotalamico, enfermedades tiroideas, hiperprolactinemia, otras
enfermedades hiposarias). Hiperplasia suprarrenal congénita, sindrome de ovario

poliquistico, insensibilidad androgénica. (16)

DIAGNOSTICO
HISTORIA CLINICA

Historia familiar de crecimiento y desarrollo sexual: edades de la menarquia de la
madre, abuela, tias, hermanas.

Desarrollo de la adolescente desde la nifiez, aparicion de los caracteres sexuales
secundarios

Historia menstrual.

Sintomas de embarazo.

Tipo de dieta; adelgazamiento.

Nivel de actividad fisica (atletismo, competencias de alto nivel).
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e Alteraciones emocionales (estrés).

e Medicacion; uso de hormonas.

e Sintomas y signos asociados: cefaleas, trastornos visuales, palpitaciones,
taquicardia, aumento del vello corporal, salida de secrecion lactea por pezones.

e Estadio de Tanner (16)

LABORATORIO

e Biometria hematica

e Prueba de embarazo en sangre.

e T4, TSH, prolactina, FSH, LH, ultrasonografia pelvica

e Resonancia magnética cerebral en casos de hiperprolactinemia. (16)

RECOMENDACIONES CLAVES EN LA PRACTICA, SEGUN EVIDENCIA

CLINICA

e Una adolescente con amenorrea primaria y desarrollo sexual que incluya vello
pubiano debe ser evaluada para corroborar la presencia de Utero y vagina.

e Entoda mujer con amenorrea secundaria debe realizarse prueba de embarazo.

e La mujer con sindrome de ovario poliquistico debe ser valorada para intolerancia

a la glucosa. (16)
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PROCEDIMIENTO

Anamnesis, examen fisico, prueba de  Evaluar el estadio de Tanner y descartar

embarazo, ecografia. embarazo
Descartar malformaciones del aparato Himen imperforado
genital: examen ginecoldgico, ecografia
Ausencia de Utero o vagina
Adherencias uterinas o vaginales
Investigar posibles enfermedades Investigar posibles enfermedades
Diabetes Hipotiroidismo Tuberculosis

Enfermedad de Crohn Desnutricion

Trastornos neurolégicos Virilizacién

(exceso de andrdgenos)

Evaluar factores de estrés Entrenamiento fisico exagerado (ballet,

atletismo)

Trastornos alimentarios (anorexia,

bulimia)

Conflictos familiares o escolares

Suspension de anticonceptivos

TRATAMIENTO
El objetivo principal es restablecer la menstruacion. Se debe considerar la causa y
siempre que sea posible considerar los deseos de fecundidad de la paciente. (16)
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NO FARMACOLOGICO

Informar a la adolescente que la amenorrea es muy comdn en situaciones de
estrés.

Si la amenorrea es inducida por el ejercicio debe considerarse la disminucién de la
intensidad del entrenamiento.

En mujeres anoréxicas debe intentarse modificar la conducta y habitos dietéticos.
Un aumento de peso de un 2-3% suele determinar la aparicion de las
menstruaciones normales en 2-3 meses; en estos casos puede ser necesaria una

interconsulta con salud mental. (16)

FARMACOLOGICO

En hiperprolactinemia esta indicado un agonista de la dopamina, la bromocriptina:
se comienza con dosis de 1,25 mg al acostarse y se va aumentando hasta 2,5 mg —

5mg cada 8-12h, hasta normalizar los valores de prolactina.

En ciclos anovulatorios: si la adolescente desea ademas anticoncepcion prescribir
anticonceptivos orales (etinilestradiol 35 mg + levonorgestrel 150 mcg) a dosis
bajas; si no desea anticoncepcion prescribir un gestageno ciclicamente (5-10 mg
de medroxiprogesterona, o 200- 300 mg de progesterona natural durante 10-12
dias al mes). (16)

REFERENCIA'Y CONTRARREFERENCIA

Nivel I: Promocidn, prevencion y diagnostico

Niveles Il y Ill: Tratamiento de especialidad de amenorrea primaria y secundaria.
(16)
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1.1

1.2.

1. OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL
Analizar falencias del manejo en primer y segundo nivel en adolescentes con

amenorrea primaria.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

Diferenciar entre causas anatomicas y genéticas de amenorrea primaria
mediante protocolos ya establecidos.

Analizar los factores que interfirieron para llegar al diagndstico oportuno
sobre hipoplasia uterina en el segundo nivel de atencion.

Identificar el cumplimiento de los protocolos existentes para el diagnostico de

amenorrea primaria.
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1. RECOPILACION Y DESCRIPCION DE LAS FUENTES DE
INFORMACION DISPONIBLES

El presente caso clinico, se realizd mediante el apoyo de mdaltiples fuentes de
informacion y el anélisis detallado de:

Historia Clinica completa del paciente en la cual se obtuvo la mayor parte de los
datos del caso clinico, la misma que se encuentra disponible en la base de datos del
Hospital General Puyo, que fue revisada por la autora, donde se obtuvo informacion
sobre manejos clinicos, medicamentos suministrados, exdmenes de laboratorio, de
imagen, caracteristicas de la atencion, identificacion de puntos criticos, asi como sus

oportunidades de mejora de la enfermedad de la paciente.

Los datos de relevancia en el analisis del presente caso y que no constaban en la
historia del paciente fueron obtenidas mediante entrevistas directas y activas con el
paciente, ademas de complementar la informacion con una entrevista con los

familiares de la paciente.

La informacion cientifica fue obtenida de articulos de revision actualizados de
diversas fuentes bibliograficas y el protocolo de atencion integral a adolescentes,
para ofrecer al lector una idea clara sobre el manejo inicial de los pacientes que
presenten este tipo de patologia y las complicaciones basadas en la evidencia

disponible y las recomendaciones actuales.

35



HISTORIA CLINICA

ANAMNESIS

Fecha de consulta: 21 Junio 2013

Paciente femenina de 18 afios de edad, nacida y residente en la cuidad de Puyo,
ciudadela Pastaza, soltera, instruccion secundaria, estudiante, grupo sanguineo

desconoce.

Antecedentes Patoldgicos Personales
Ninguno

Antecedentes Patoldgicos Familiares
Linea paterna: Ninguna.

Linea materna: Abuela Diabetes Mellitus Tipo 2.

Antecedentes Gineco-Obstetricos:

> Menarquia: no presenta

» Fecha ultima de menstruacién: no presenta

» Ciclos menstruales: no presenta

» Cirugias ginecoldgicas: no presenta

» Parejas sexual: 0

» Inicio de vida sexual activa: no presenta

» Enfermedades de transmision sexual: no presenta
» Gestas: 0

» Partos: 0

» Ceséreas: 0

Historia Pasada No Patoldgica:

»  Alimentacion: 3 v/d, comidas ricas en carbohidratos y grasas.
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Miccion: 4-5 v/d
Defecacion: 1 v/ al dia
Suefo: 6 h/d
Medicamentos: no refiere
Aseo — Bafio: cada dia
Alcohol: no consume.

Tabaquismo: no consume.

vV V. .V VYV VYV VY VYV V

Alergias: No refiere

MOTIVO DE CONSULTA

> Ausencia de menstruacion

ENFERMEDAD ACTUAL

Paciente presenta ausencia de ciclos menstruales como fecha real y aparente no
refiere y sin causa aparente, motivo por el cual acude a Subcentro de salud Urbano
Puyo, y es referida a Hospital General Puyo para su respectiva valoracion.

Fuente de informacion: Paciente

REVISION ACTUAL DE APARATOS Y SISTEMAS

Aparato Respiratorio

Sin Patologia Aparente

Aparato Circulatorio

Sin Patologia Aparente

Aparato Digestivo

Sin Patologia Aparente
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Aparato Genito-Urinario
Referido en la enfermedad actual
Sistema Endocrino

Sin Patologia Aparente

Sistema Nervioso

Sin Patologia Aparente

Aparato Locomotor

Sin patologia aparente.

EXAMEN FISICO

Signos vitales de ingreso.

Tension Arterial: 110/70 MMHG

Frecuencia cardiaca: 80 latidos por minuto

Frecuencia respiratoria: 20 respiraciones por minuto

Temperatura: 36.5°C

Peso: 81.3 kilogramos ~ Talla: 177 centimetros Indice de Masa Corporal: 25.9

Inspeccion general:

Paciente consiente, orientado en tiempo, espacio y persona, afebril.
Cabeza: Normocefalica, cabello de implantacién normal

Ojos: Conjuntivas y escleras anictéricas, Isocoria, normoreactividad.

Nariz: No se evidencia secrecion fosas nasales permeables
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Boca: Mucosas orales hiumedas. Paladar y duro sin patologia, Gvula de color

rosada, piezas dentales en regular estado.
Orofaringe: No eritematosa, no hipertrofia de amigdalas, no pustulas no placas.

Cuello: corto, con movimientos pasivos Yy activos conservados, sin

presencia de ingurgitacion yugular. Tiroides OA

Torax: Expansibilidad conservada. Mamas Taner Ill (ANEXO N°9, Cuadro 5),

Presencia de vello axilar.
Corazon: Ruidos cardiacos normofonéticos ritmicos no soplos
Pulmones: Murmullo vesicular conservado, no se ausculta ruidos sobreafiadidos.

Abdomen: Suave, depresible, no doloroso a la palpacion profunda. No

se palpan viceromegalias; ruidos hidroaéreos presentes.

Regidon Inguino Genital: Genitales presencia de vello pubico en distribucion

adecuada para el sexo.

Extremidades: superiores e inferiores simétricas, tono y fuerza conservada

Examen Elemental Neuroldgico: Paciente consiente, Glasgow 15/15, pares

craneales sin alteracion, ROTS: conservados, Flexor plantar conservado.
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EXAMENES DE LABORATORIO
Tabla 1 Quimica sanguinea

QUIMICA SANGUINEA

CORTISOL AM 6.65 VN: 50 — 250 NG/ML
COTISOL PM 4.24 VN:

Elaborado por: Jessica Lépez

Tabla 2 Perfil hormonal

HORMONA DE 0.715 NG/ML VN: HASTA 8.0
CRECIMIENTO NG/ML
TESTOSTERONA 0.00201 VN: 0.0007 —0.00350
LIBRE
TESTOSTERONA: 0.17 NG/DL VN: 0.04 - 0.82

Elaborado por: Jessica Lépez

Tabla3 . Perfil Tiroideo

FUNCION TIROIDEA

T3: 14.02 NG/DL VN: 82 —179 NG/DL
T4: 9.21 UG/DL VN: 5.2 -12.5UG/DL
TSH: 1.59 UI/ML VN: 0.4 - 4.0 UI/ML

Elaborado por: Jessica Léopez

Tabla 4. DHEAS

EXAMENES DHEAS:

DHEAS: 273 Ug/dL VN: 148 — 407
IGF1 SOMATOMEDINA C: 275 NG/ML VN: 115 - 551

Elaborado por: Jessica Léopez




Tabla 5. Hormonas FSH y LH
HORMONAS FSH Y LH

LH Fase Folicular: 3.6 MUJERES:
Fase Ovulatoria: 20 VN:
Fase Lutea: 2.2 Fase Folicular: 2.4 —12.6
Fase Ovulatoria: 14.0 — 96.0
Fase Lutea: 1.0-11.4
FSH Fase Folicular: 4.2 MUJERES:
Fase Ovulatoria: 5.5 VN:

Fase Luteinica: 2.2

Fase Folicular: 3.50 —12.50
Fase Ovulatoria: 4.70 — 21.50
Fase Luteinica: 1.70 —7.70

Elaborado por: Jessica Lépez
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DESARROLLO

IV.1. DESCRIPCION CRONOLOGICA DETALLADA DEL CASO

Paciente femenina de 18 afios de edad, nacida y residente en la cuidad de Puyo,
soltera, instruccion secundaria, estudiante, grupo sanguineo desconoce, sin
antecedentes patoldgicos personales y familiares de importancia, es referida el dia 18
Junio 2013 (ANEXO N°10,Figura 6 Hoja de referencia), del Subcentro de Salud
Urbano al Hospital General Puyo y es atendida 21 Junio 2013 en el servicio de
Ginecologia, por presentar ausencia de menstruacion como fecha real y aparente no
refiere y sin causa aparente, motivo por el cual acude a Subcentro de salud Urbano

Puyo, y es referida a Hospital General Puyo para su respectiva valoracion

Los signos vitales eran Tension Arterial: 110/70 MMHG, Frecuencia cardiaca: 80
latidos por minuto, Frecuencia respiratoria: 20 respiraciones por minuto,
Temperatura: 36.5°C, Peso: 81.3 kilogramos, Talla: 177 centimetros, indice de Masa
Corporal: 25.9

Al examen fisico presentaba: Cuello: corto, con movimientos pasivos Yy activos
conservados, sin  presencia de ingurgitacion yugular. Tiroides OA; Torax:
Expansibilidad conservada. Mamas Taner 11l (ANEXO 9, Cuadro 5), Presencia de
vello axilar; Regidén Inguino Genital: Genitales presencia de vello pdbico en
distribucién adecuada para el sexo. ANEXO N°11, Figura 7 historia clinica de

Hospital General Puyo. NOTA: Se envia a realizar ecografia pélvica
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(21/08/2013) Paciente acude a control con resultado de ecografia pélvica, presenta
los signos vitales de: Tension Arterial: 100/60 MMHG, Frecuencia cardiaca: 76
latidos por minuto, Frecuencia respiratoria: 18 respiraciones por minuto,
Temperatura: 36.5°C, Peso: 81.5 kilogramos, Talla: 177 centimetros, indice de Masa
Corporal: 26.01 ANEXO N¢ 11, Figura 7 historia clinica de Hospital General Puyo

(ANEXO N°11, Figura 8) Resultado de ecografia pélvica la misma que reporta:

- Vejiga de buena capacidad, de paredes finas regulares, sin contenido ecogénico en
su interior.

- Utero de dificil visualizacion; en anteversion, muy pequefio, mide 3,86
centimetros de longitud por 1.49 centimetro de transverso y 0.70 centimetros de
anteroposterior.

- Miometrio homogéneo, sin lesiones patologicas ocupantes de espacio

- Cérvix pequefio

- No se diferencia cavidad endometrial ni endometrio

- Ovario derecho con pequefia formacion quistica folicular (8m.m) de forma,
tamano y situacion normal.

- Ovario izquierdo no visualizado; en este contexto no se visualizan masas y/o
lesiones ocupantes de espacio.

- Fondo de saco de Douglas libre.

Diagnostico: En el reporte de ecografia paciente presenta hipoplasia uterina (Utero

infantil).

Se envia a realizar a paciente examenes de laboratorio de testosterona, hormona
foliculo estimulante y hormona leutinizante; funcidn tiroidea, cortisol, hormona de
crecimiento y dehidroepiandrostenediona, ademas de un cariotipo, llegando a una
impresion diagnostica de  Sindrome de feminizacién testicular y Amenorrea

primaria
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(19/10/2013) Paciente acude a control con resultados de testosterona, hormona
foliculo estimulante y hormona leutinizante, funcion tiroidea, cortisol, hormona de
crecimiento y dehidroepiandrostenediona la misma que reporta encontrarse dentro
de parametros normales. Ademas de una prueba de cariotipo el mismo que indica que

no presenta ninguna patologia, reportando en el resultado lo siguiente:

Se realiza estudio citogenética en linfocitos de sangre periférica.

Cultivo en medio RPMI enriquecido con fitohemaglutinina. Se cosecha a las 72
horas bajo técnica convencional. Son analizados 25 metafases bandeadas por
la técnica GTG. Con el sistema CW 4000.

Resultado: no se encuentra alteraciones numericas ni estructurales

Cariotipo: FEMENINO NORMAL 46, XX. (ANEXO N°13, Figura 9)

NOTA: paciente para proximo control se pide que se realice Tomografia Axial
Computarizada de pelvis

(12/01/2014) Para el siguiente control paciente se realiza en Hospital IESS de

Riobamba, reportando examen de tomografia de pelvis:

- No se observan signos evidentes de liquido libre en cavidad pélvica
- Vejiga de represion leve sin imagenes en su interior

- Estructura 6sea y muscular de la pelvis sin alteracion

No se observan signos evidentes adenopatias en las diferentes cadenas ganglionares
iliacas Utero anteverso central de tamafio disminuido que mide 27 x 9 mm

endometrio no visible, ovarios no se observa por este método diagndstico.

Resultado: Utero hipoplasico (ANEXO N°14, Figura 10)
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ANALISIS DEL PROBLEMA

Al momento de analizar el presente caso clinico de acuerdo al motivo de consulta por
el cual acudié la paciente, y al realizar la correspondiente anamnesis para obtener
informacidn para poder llegar al diagnéstico, se concluye que la apaciente presenta
una afectacion congénita de los conductos de Miuller, y entre su clasificacion se

encuentra la hipoplasia uterina.

En el caso analizado la situacion clinica de la paciente toma conciencia de su
patologia al ser adolescente y no presentaba menarquia, generandole inquietud por

lo que decide acudir a facultativo pero no de una manera inmediata.

IV.2. DESCRIPCION DE LOS FACTORES DE RIESGO

Los factores de riesgo son circunstancias o situaciones que condicionan la
probabilidad de presentar una patologia. Estos factores se pueden observar en la
poblacion sana y aumentan el riesgo de sufrir una enfermedad, la identificacion de
los mismos es imprescindible para la prevencion primaria de la salud y tratamiento

oportuno.

FACTORES GENETICOS

Las anormalidades genéticas, producen alteraciones a nivel de los conductos de
Mdiller, lesiones hipotalamo-hipofisarias y disfuncion hormonal y con ello la
patologia estudiada se presenta, asi mismo las alteraciones de los cromosomas
produciendo alteraciones enzimaticas o de receptores y con ello el desarrollo de la

patologia.
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FACTORES ENDOCRINOS
Se presentan cuando existe una alteracion a nivel funcional u orgéanico en el eje del

hipotalamo, hipdfisis y ovario.

FACTORES SOCIALES
Se debe al nivel de conocimiento de la paciente, puesto que no se preocupé a tiempo
sobre el problema que estaba suscitando, ademas de los familiares en este caso de la

madre que no presento sobre la patologia de la paciente.

IV.3.  ANALISIS DE LOS FACTORES RELACIONADOS CON LOS

SERVICIOS DE SALUD

OPORTUNIDAD EN LA SOLICITUD DE LA CONSULTA

Paciente al inicio de su patologia adolescente que es referida del Subcentro de Salud
Urbano Puyo al Hospital General Puyo por presentar ausencia de menstruacion desde
su adolescencia, es atendida por servicio de Ginecologia quien realiza anamnesis y
un examen fisico de la paciente se encuentran sin patologia, se envia a realizar a
paciente ecografia pélvica la misma que ya nos reporta que paciente presenta

hipoplasia uterina (Gtero infantil).

Posteriormente se envia a realizar examen de laboratorio perfil tiroideo, cortisol,
hormona de crecimiento y dehidroepiandrostenediona, los mismos que indica que se

encuentra dentro de parametros normales.
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Para seguir mas a fondo la investigacion de la patologia del paciente se envia a
realizar un cariotipo reportando un cariotipo normal. Ademéas de una Tomografia
Axial Computarizada la misma que indica en el resultado un Gtero hipoplasico.

ACCESO A LA ATENCION MEDICA

La paciente accedio al servicio médico desde su inicio al Hospital General Puyo, que
demogréaficamente se encuentra en un lugar accesible ya que le envian de una zona

urbana de la misma ciudad.

TRAMITES ADMINISTRATIVOS

Es importante indicar que para el estudio de la paciente los examenes a solicitar se
demoraban para realizarlos y por ende el resultado no llegaba a un tiempo estimado
para llegar a su diagnostico, por lo que paciente decide no acudir a proximos

controles médicos.

IV.4. IDENTIFICACION DE LOS PUNTOS CRITICOS

- La evaluacién inadecuada del primer nivel de atencién al no cumplir con el
protocolo de manejo de pacientes adolescentes con amenorrea primaria,
realizando una investigacion superficial sobre la patologia de la paciente y ser

referida a segundo nivel de salud con un diagnostico inconcluso.
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- Fallo del segundo nivel de atencion de salud por que al momento de solicitar
examenes de laboratorio e imagenes, tenian un periodo de tiempo prolongado para
ser realizados debido a la demanda hospitalaria por lo que dificulto llegar a su

diagndstico oportuno.

- Fallo por parte de la paciente que al ser evaluada en el segundo nivel de atencion
de salud y llegar a un diagndstico sobre su patologia decide abandonar sus

controles médicos en esta unidad de salud.
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IV.5.

Tabla 5

CARACTERIZACION DE LAS OPORTUNIDADES DE

MEJORA

La evaluacion inadecuada del primer

nivel de atencién al no cumplir con

el protocolo de manejo de pacientes
adolescentes con amenorrea
primaria, realizando una

investigacion superficial sobre la
patologia de la paciente y ser
referida a segundo nivel de salud con

un diagnostico inconcluso.

Fallo del segundo nivel de atencion
de salud por que al momento de

solicitar exdmenes de laboratorio e

imagenes, tenian un periodo de
tiempo  prolongado  para  ser
realizados debido a la demanda

hospitalaria por lo que dificult6

llegar a su diagnostico oportuno.

Fallo por parte de la paciente que al
ser evaluada en el segundo nivel de
atencién de salud y llegar a un
diagnéstico  sobre

su patologia
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Por parte del primer nivel de
atencion revisar y socializar los
protocolos establecidos por el
Ministerio de Salud Publica sobre
la Atencién Integral a
Adolescentes, donde presenta el
manejo de amenorreas, para llegar a
un diagnéstico adecuado y en caso
que supere su capacidad resolutiva
aplicar el sistema de referencia para
que reciba una atencion
especializada.

Buscar nuevos convenios con el
sistema de salud para realizar los
examenes que solicita el segundo
nivel de atencion, para llegar a un
diagnostico de la patologia de

manera mas rapida.

Concientizar a la paciente sobre su
patologia y que continde acudiendo

a sus controles médicos.



decide abandonar sus controles
médicos en esta unidad de salud.

IV.6. PROPUESTA DE TRATAMIENTO ALTERNATIVO.

Al revisar las normas y protocolos en la literatura sobre el tratamiento de la
hipoplasia uterina, al ser una patologia en la que existe una alteracion en el desarrollo
de los conductos de Muller, los pacientes no van a presentar anomalias fenotipicas en
el nacimiento, pero llegando a la pubertad se evidencia como amenorrea primaria,

pues no hay algun tratamiento médico, quirargico para esta patologia.

El tratamiento propuesto a corto plazo es implementar un algoritmo diagnostico para
diferenciar las causas de amenorreas y diagnosticar de manera oportuna las

alteraciones de los conductos de Muller, en el primer nivel de atencién.

A largo plazo garantizar la fertilidad de la paciente ya que paciente presenta ovarios
y puede ser candidata para recoleccién de ovulos, vientre de alquiler, siempre y

cuando  teniendo en cuenta las connotaciones éticas que esto implica.
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IV. CONCLUSIONES

Al existir un protocolo de manejo establecido por el Misterio de Salud Publica
sobre la Atencién Integral a Adolescentes, donde se encuentra el manejo de
pacientes que presentan amenorreas, el personal médico no cumplié con este
protocolo por lo que deberia motivarse para revisarlo y ponerlo en préctica en su

vida profesional.

En el segundo nivel de atencion se establecio los factores que retrasan la
oportuna solicitud de la consulta, los mismos que son: demanda de pacientes,

falta de personal para coordinar su atencion.
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VI. ANEXOS

Anexo N°1, Cuadro 1.

Cuadro 1. Clasificacion de la Sociedad Americana de Fertilidad (AFS)

Clase | Hipoplasia y agenesia
Clase Il Unicorne

Clase Il Didelfo

Clase IV Bicorne

Clase V Septado

Clase VI Arcuato

Clase VI

(a) vaginal, (b) cervical, (c) fundica, (d) tubaria
(a) comunicante, (b) no comunicante, (c) sin cavidad, (d) sin cuerno

(a) parcial, (b) completo
(a) parcial, (b) completo

Relacionado con DEB (dietiletilbestrol)

Tomado de: American Fertility Society. The AFS classification of adnexal adhesions,

distal tubal occlusion, tubal occlusion secondary to tubal ligation, tubal pregnancies,

Mdllerian anomalies and intrauterine adhesions. Fertil Steril 1988;49:944-955.

ANEXO N° 2 Figura 1

| Hipoplasia/agenesia

it

(a) vaginal (b) Cervical

NI

(e)Fandico (d)Tubaria (e)Combinado

It Unicorne

%

(b) No
comunicante

T W

(c) Sin cavidad (d) Sin cuerno

(a) Comunicante

1l Didelfo

‘Y

Iv Bicorne

hifhid

(a) Completo  (b) Parcial

Vv Septado

YO

(a) Completo (b) Parcial

Vi Arcuato

VvitRelacionado con DEB

s

Figura 1. Clasificacion de la Sociedad Americana de Fertilidad (AFS). Tomada de:

American Fertility Society. The AFS classification of adnexal adhesions, distal tubal

occlusion, tubal occlusion secondary to tubal ligation, tubal pregnancies, Millerian

anomalies and intrauterine adhesions. Fertil Steril 1988;49:944-955.
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ANEXO N°3 Cuadro 2.

Cuadro 2: Clasificacidn clinica y embriologica de Acién

1. Agenesia o hipoplasia de la cresta urogenital; (tero unicorne con agenesia uterina, tubaria, ovarica y renal en el lado coniralateral.
2. Anomalias mesonéfricas con ausencia de la abertura del conducto Wolffiano al seno urogenital y al nacimiento de las pelvicillas (y, por
tanto, agenesia renal). La funcién “inductora” del conducto Wolffiano sobre el conducto milleriano también falla, y generalmente existe
una duplicidad Utero-vaginal ademas de hemi-vagina ciega ipsilateral con agenesia renal, que se manifiesta clinicamente como:
a) Hematocolpos unilateral
b) Pseudoquiste de Gardner en la pared antero-lateral de la vagina
c) Reabsorcion parcial del septo inter-vaginal, observado como un “ojal” en la pared antero-lateral de la vagina normal, que permite
acceso a los organos genitales del lado de la agenesia renal
d) Agenesia vaginal o cérvico-vaginal unilateral completa, y [1] sin comunicacion o [2] con comunicacién entre ambos hemi-tteros
(Utero comunicante)
3. Anomalias miillerianas aisladas que afectan:
a) Conductos milllerianos: malformaciones uterinas comunes, como (tero unicorne (generalmente con un cuerno uterino rudimen-
tario), bicorne, septado y didelfo
b) Tubérculo millleriano: afresia cérvico-vaginal y anomalias segmentarias, como septum vaginal transverso
¢) Ambos conducto y tubérculo milllerianos (unilateral o bilateral): sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser
4. Anomalias del seno urogenital: anomalias de la cloaca y ofras.
5. Malformaciones combinadas: anomalias wolffianas, miillerianas y cloacales.

Tomado de: Acién P, Acién M, Sanchez-Ferrer M. Complex malformations of the
female genital tract. New types and revision of classification. Hum Reprod
2004;19:2377-2384.
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ANEXO N°4 Cuadro 3

Cuadro 3 Clasificacion UCUAM (vagina, cuello uterino, utero, anexos y

malformaciones asociadas) de Oppelt.

Viagina () 0
1
:
1
4
5
g
C
&
#
Cuslo ubering (C) 0
1
2
&
#
Utera L) 0
1
2
1
4
&
i
Anens () i
1
2
1
&
#
Mallrmaciones asosiadas M) 0
R
g
C
N
g
#

figvmal

8) Alresia parcal del himen

b Adreia compleda del himen

#) Vagina seplada incompleta < 50%

b) Vagina seplada completa

Esbanasit del inlroil

Hipoglasia

8) Abretia unilaleral

b Adretia compheta

[1] Sene wogenital (canfuencia profunda), [2] sana uroperital {ronlusnda medial), [3) sena
urogenital {confluencia elevada)

Cloaca

Oirag

Deasconoddas

Marmal

Cuslla ubadnt duphtads (doble)

&) Alresiafaplasia uniateral

b) Alresiafaplasia bilaleral

Oirag

Dasconoddas

Marmal

&) Arcuata, (b) septada < 50% de la cavidad ulerina, (£) saplada » 0% d& la cavidad uerina
Bicorme

Hipoplasia

&) Rudimentaria unilalesal o apkisicn

b) Rudimentaria bilsteral o aplisico
Oirag

Descanocidas

Marmal

&) Maformacitn tubana unilateral, ovanos narmales, [b) malformacian lubara bilsleral,
Duarios narmales

&) Hipoplasia'gonadal uniateral, {b) hiponlasiatgonadal bilalsral
#) Aplasia unilaberal, (b aplasia bilataral
Oirag

Dasconiddas

hanguna

Renales

Escuelélicas

Cardiacas

Meurtldgicas

Oirag

Dasconddas

Tomado de: Oppelt P, Renner SP, Brucker S, Strissel PL, et al. The VCUAM
(Vagina Cervix Uterus Adnex Associated Malformation) Classification: a new
classification for genital malformations. Fertil Steril 2005;84:1493-1497
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ANEXO 5 Cuadro 4. Clasificacién de amenorreas, GIER 2010

Organica
—  Hipotalamica B FUﬂqunaI FSH, LH |
Amenorrea central ————  Hipofisaria nga!'ilca E2 |
L » Hiperprolactinemia Funcional
- FSH, LH t
A dal : Fallo ovArico = E> |
menorres gonacs SOP-endocrinopatias
: _ : Uterina FSH LH N
Amenorrea genital Vaginal Sk

ANEXO N°6 figura2 Y 3

FIGURA N°2 Clasificacion de la amenorrea primaria en pacientes con talla baja.

Eutroficas Obesas
| [
Shuliome do Ticnes l; Coeficiente intelectual —|
Mosaicismo
Delecion del brazo corto Normal Anormal del cromosoma X
| I
i S. Frohlich
Algunos casos de sindrome S. Prader L-Wilki
de Turner S. Lawrence-M.Biedl

Hipotiroidismo congenito
g

Figura 3. Clasificacion de la amenorrea primaria en pacientes con talla normal o alta

Talla normal o alta

 — Anosmia —
No S1
| |
,— FSH Sindrome Kallman

Normal o bajas Alta

Sintesis inadecuada

Presion arterial
de GnRH |

Insuficiencia aislada

| Normal Elevada de gonadotropinas
Craneofaringiomas I |
Encefalitis " S s :
Delecion brazo largo Deficiencia de 17 hidroxilasa
del cromosoma X con cariotipo 46 XX
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ANEXO N° 7 Figura 4
Figura 4 Clasificacion de la amenorrea primaria con base en los valores de

Testosterona serica

testosterona.

Valor normal Valor normal
femenino masculino
Ausencia Insensibilidad

congenita de androgénica

utero (feminizacion
testicular)

ANEXO N°8, Figura 5

Figura 5 Clasificacion de la amenorrea primaria segun la presion arterial

Presion arterial

Normal Alta
Deficiencia Deficiencia
de 17, 20 desmolasa de 1 7-alfa-hidroxilasa
Agonadismo (sindrome del cariotipo XY

testiculo fantasma)
Sindrome de Frasier
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ANEXO N° 9, Cuadro 5

Cuadro 4. Estadios de Tanner. Desarrollo de los caracteres sexuales secundarios

DESARROLLO MAMARID NINAS DESARROLLO DEL VELLO PUBLAND

Estadio 1 (S1) NET 5 Estadio 1 {P1) B |
Marmas infariles. Solo o || |- 1) |" v i Ligera vellsidad infanti. '_
pestn estd ligeraments i 1 1 ] '
snbresleyado.

Extadio 2 (53] Estadio 2 (P2)
Brole mamario. Las arece ella escase, lacin v ligerar

3 ™ ' I

lag y pezones sobresaken
coma un cond. Esho indica
I nistericia de eida glars
dular subyacerte Aumeia
deel didemeten de la ansals.

menle mgmentado, usuak
menle a lo krga de la
lstis {difcuitad pars sre.
it e |a figura )

Estadio 3 (1) ra - =T Estadio 3 (P3) —
Continuacitn del e || (. .1 | /0 ||| vells rieado, ain eseasa. || Y
mienin con elevacidn de || |7 By ||| mene desarald, pero .
fmard  y aeold en un oEtuit, claraments  pige
mismo plane, mentado, sabre los kabios.
Estadio 4 [S4) Estadio 4 (P4)
La areols y &l patn pues Velo pubiang de po stk
den dislinguirs sama una \ :": o, perd Ao con mspedia || -
segunds  elevacion, por > ",.'. || 4 la distribucién [crecimisnis || Y
ercita del parann de la = il | ded vella hatia ks phsgues
T, Fguingies, pero o &n b
cara inferma de los rusios)
Estadio & (38) Estadio & [P5)
Desarrole mamario lotal, - _ Deswrolo de la velnsidad
La areola se encusria a ’ Y III A adulia con respeclo a fipe || F I|
nivel de la piel, y shla I.‘:—--” x‘_:_‘lll |{‘1 '|: 1B cantidsd; &l vells se | Y I
sobresale o pezon ' exfende en fema de un
{Nota: en algunos casas, la patrtn harizontal, & Hamas
rujer adulla pusde manke do fesmering, {lambién en
rerse en eskadio d) I8 cira imderna de hos mus.
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ANEXO N°10, Figura 6 Hoja de referencia
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ANEXO N°11, Figura 7 historia clinica de Hospital General Puyo
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ANEXO N°12, Figura 8 Ecografia pélvica

SERVICIO DE ULTRASONIDO

NOMBRE

FECHA

TIPO DE EXAMEN ECO PELVICO

REFERENTE DRA. ERICA LEON.

INFORME
regulares, sin contenida £COGENKO BN SU INtance

Vejiga de buena capacidad, de paredes finas
Utero de dificil visualizacion; en anteversion, muy pequeilo, mide 3.86 cm. de Jongitudinal x
tero postenor.

1.49 cm. de transversal y O 70 cm. de an
Miometrio homogéneo, $in |esiones patologicas ocupantes de espacio.
Cérvix pequefio.

No se diferencia cavidad endometrial ni endomelrio.
Ovario derecho con pequeha formacida quistica foliculer (8 m.m) de
situacidn normal. Ovario zquierdo no visualizado; en aste contexto no se Vi
Jesiones ccupantes de espacio.
Fondo de saco deé Douglas hibre.

torma, tamafio ¥
sualizan masas y/o

1Dg.- HIPOPLASIA UTERINA (UTERO INFANTIL}.

SU/04RTII 100014 ADM 040713 0M0
"~

I &7\ DR FERNANDO ESPIN NAZARENO STHEFANY 18
zé’mnmaous ADM 040713094208 o ”'N:;c“
e "

FORMACION FOLICULAR
amm

(47 \OR. FERNANDO ESPIN  NAZARENO STHEFANY 10 J -

% ANY 102, MIOS Tis04 4C

JOJounTIH3 1007:19  ADM 040713094309 : GINI
BINEC

]
(]l. Frec 4.0 My
on 17
s THEFANY 182, MID9 Tis0.4 4
LONGITUDINAL

UTERO TRANSVERSAL
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ANEXO N°13, Figura 9 Resultados de prueba funcion tiroidea y cariotipo

VICARIATO APOSTOLICO DE PUYO
DISPENSARIO MEDICO
LABORATORIO DE ANALISIE
BIOQUIMICO CLINICO

Nombre del Paciente: w
Feocha:

EXAMEN SOLICITADO: HORMONAS TIROIDEAS
T3= 1402 NG/DL (VN 82178)
T4= 9,21 UGDL

1,59 u UIML (VINDA40)

{(V/N 5,2-12,5)
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ANEXO N°14, Figura 10 resultado de Tomografia Axial Computarizada De
Pelvis
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