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I Anormalidades en el desarrollo
de los conductos miullerianos

Carlos Arturo Buitrago-Duque

Médico, Especialista en Ginecologia y Obstetricia de la Universidad Pontificia
Bolivariana. Colposcopia y cirugia laparoscopica ginecoldgica. Presidente de
la Federacién Colombiana de Obstetricia y Ginecologia. Profesor Titular del
postgrado de Ginecologia y Obstetricia.

Emmanuel Sanchez Diaz
Médico, Especialista en Ginecologia y Obstetricia
de la Universidad Pontificia Bolivariana.

| Generalidades

Las anormalidades mdllerianas son alteraciones del desarrollo del tracto genital
superior femenino, y pueden hacerse evidentes en cualquier momento desde el
nacimiento hasta la vida adulta de una mujer, siendo mas frecuente encontrarlas
en mujeres adolescentes sintomaticas o en pacientes con problemas de
fertilidad*?,

I Epidemiologia

La incidencia real de las anormalidades miillerianas es dificil de estimar, pues
muchas de ellas son asintomaticas, ademas, la gran heterogeneidad en los
criterios diagnésticos y las poblaciones tan diferentes estudiadas, hacen mas
dificil estimar con precision la incidencia de estos defectos?. Sin embargo, se
han reportado incidencias de hasta el 5% en pacientes a quienes se les realizé
una ecografia transvaginal con reconstruccién tridimensional por diferentes
indicaciones ginecoldgicas®. En las abortadoras a repeticién las anomalias son
tres veces mas frecuentes que en la poblacidn general y en la poblacién infértil
también son mas frecuentes.



Existe una asociacion epidemioldgica importante en las anormalidades
mdllerianas, gue debe ser tenida en cuenta al momento de hacer el diagndstico,
ya que se relacionan en un porcentaje considerable con anomalias a nivel renal
(hasta 30% - 40%), cardiaco o de columna vertebral (10% - 12%)%4, y es por
lo anterior que dentro del abordaje diagndstico siempre se deberd considerar la
evaluacion del tracto urinario y la columna vertebral.

En la sexta semana de vida intrauterina, las génadas primitivas indiferenciadas
sufren un proceso de diferenciacién hacia testiculos u ovarios de acuerdo
con la informacién genética contenida en los gametos, especificamente ante
la presencia del gen SRY localizado en el brazo corto del cromosoma V, y la
accion conjunta del gen SOX9 (localizado en el brazo largo del cromosoma
17)2. Concomitantemente, el embridn desarrolla un sistema de conductos para
la formacién de genitales internos masculinos (llamados los conductos de
Wolff o mesonéfricos) y otro para la formacion de genitales internos femeninos
(conductos de Miiller o paramesonéfricos). El factor fisioldgico que determina
cual de los conductos se desarrolla, es la presencia de hormona antimulleriana,
producida en las células de Sertoli a nivel testicular y que favorece el desarrollo
de un tracto genital masculino, induciendo la regresion de los conductos de
Midller; en consecuencia, la ausencia de esta hormona define el desarrollo de los
genitales internos de femeninos (trompas, Utero y tercio superior de vagina)?S,

Se han establecido algunas relaciones causales, principalmente de naturaleza
genética, que condicionan el desarrollo anormal de estos eventos embrioldgicos®,
y en términos generales el problema que da origen a estas anormalidades puede
estar en uno de tres procesos durante el desarrollo de los conductos de Miiller:
Fase de formacién: en esta fase se forman, alargan y canalizan los conductos
millerianos?®7. La alteracion de esta fase puede llevar a ausencia del desarrollo
de uno 0 ambos conductos, dando origen a la ausencia de Utero o hemiuteros sin
cavidades rudimentarias o una formacion anormal, dando origen a hemiuteros
con cavidades rudimentarias, comunicantes o no y funcionales o no.

Fase de fusidn: la zona caudal de los conductos fusionados se dirige hacia la pared
posterior del seno urogenital o zona de cloaca, ya separada del recto y forma
una pequefia protuberancia, el tubérculo paramesonéfrico o de Miiller. La placa
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vaginal se forma a partir de los bulbos del seno urogenital en el tubérculo de
Muller, que responden a la presencia o ausencia de la dehidrotestosterona 257,
La alteracion en esta fase lleva al desarrollo de Uteros bicorporales (simétricos).

Fase de reabsorcidn: el tabique resultante de la fusién de los conductos en la fase
anterior, se reabsorbe dando lugar a una cavidad uterina Unica y permeable, un cérvix
Unicoy un canal vaginal Unico. Tanto el proceso de fusidén como reabsorcién comienzan
en el istmo uterino y progresan simultaneamente tanto caudal como cranealmente.
Hacia la parte caudal, el seno urogenital se separa dando lugar a la uretra, los dos
tercios distales de la vagina y a la membrana himeneal 257, La alteracion en esta fase
da como resultados Uteros tabicados en mayor o menor grado.

® Figura 1. Anormalidades segun el momento de la alteracidn.

| Anormalidades segtin el momento de la alteracion |

| Fase de formacion | | Fase de fusién - canalizacién | | Fase de reabsorcién |

| Falla en el proceso |

v v v v v v

Ausencia de la Alteracion en Ausencia Fusi6n Ausencia Regresién o
formacién de los formaciéndel completaenla incomnleta completa reabsorcion
2 conductos conducto fusion p reabsorcién parcial
Agenesia - . . . Sz
aplasia Utero unicorne Utero didelfo Utero bicorne Septo completo ] P let
miilleriana incompeto

Utero
arcuato

Fuente: Elaboracion propia de los autores.

Elespectrode manifestaciones clinicas puede ser muy amplio y va desde pacientes
asintomaticas hasta alteraciones anatdmicas visibles de los genitales, masas
pélvicas, amenorrea primaria, hemorragia uterina anormal, incapacidad para el
uso de tampones o sostener relaciones sexuales, dispareunia, retencién urinaria,



infertilidad o pobres desenlaces en el embarazo (como parto pretérmino, abortos
recurrentes, anormalidades anatomicas fetales o restriccion del crecimiento
fetal); este espectro es el que finalmente va a determinar el tipo de tratamiento
que requiere la paciente 28,

Dentro del abordaje siempre serd fundamental el examen ginecoldgico (que
incluye especuloscopia y tacto vaginal), aungue es importante tener claro que
en la mayoria de los casos sera insuficiente para esclarecer completamente
el diagndstico. Existen multiples ayudas diagndsticas que se detallaran mas
adelante, sin embargo, la aproximacidn inicial debera hacerse en todos los casos
con una ecografia pélvica, idealmente con abordaje transvaginal; la importancia
de un diagndéstico anatémicamente preciso radica en su papel indispensable
en la eleccién de la estrategia terapéutica a implementar de acuerdo con la
sintomatologia predominante de la paciente®.

Algunas anormalidades millerianas representan un verdadero reto diagnostico
para el ecografista, ya que comparten similitudes estructurales gue pueden
llevar a clasificaciones erréneas y, en consecuencia, a conductas inapropiadas
cuyo desenlace no va a ser la mejorfa de la paciente; es asi como con frecuencia
se sobreponen los diagndsticos de Utero bicorne, tabicado y arcuato, para dicha
aproximacion se propone el siguiente algoritmo (figura 2) que se basa en la
evaluacién del Utero en un corte coronal que se obtiene con una reconstruccion
tridimensional®:
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® Figura 2. Algoritmo para la diferenciacion entre Utero septado,

Hendidura externa

Grosor miometrial

Linea intercornual 4—6 --------- Q/
Anguto de la hendidura

Hendidura interna

Realice reconstruccién 3D del dtero
Obtenga un corte coronal

Identifique puntos de referencia
(Ver esquema)

@ Hendidura externa
@ Lineaintercornual
@ Identacion (Hendidura interna)

!

Mayor de 5mm

Mida la distancia del punto A al punto B Menor de 5mmo
GROSOR MIOMETRIAL Sobrepasa linea intercomual

l |

Tome 2 medias

Determine nimero de cérvix
4.1-Distancia del punto Bal C 4.2 - Angulo de hendidura (Clinica o eograficamente)

(linea intercornual a indentacién)

PROFUNDIDAD HENDIDURA ANGULO HENDIDURA
4.1 Profundidad hendidura >15mm 4.1 Profundidad hendidura <15mm 1
4.2 Angulo agudo 4.2 Angulo obtuso

Fuente: Elaboracion propia de los autores con base en las referencias'®'",

2

Este algoritmo pretende facilitar la diferenciacion entre estas tres anormalidades
millerianas, sin embargo, existen algunas diferencias sutiles entre las sociedades
académicas respecto a las definiciones y, asi mismo, otras caracteristicas
orientadoras que permiten determinar con certeza a cual de estas anormalidades
nos estamaos enfrentando y, por lo tanto, ofrecer la mejor estrategia de tratamiento
de acuerdo con las necesidades de cada paciente, a continuacién, se presenta la

tabla 1, que contiene dichas caracteristicas:



Tabla 1. Caracteristicas diferenciales adicionales entre Utero septado, arcuato

y bicorne
Caracteristicas
Anormalidad . ) ,
miilleriana Hendidura _Grosor. Profundlldad de Angulp dela
externa miometrial la hendidura hendidura
Bicorne Cdéncavo Menor a5 mm No hg}/ Mayor de 90°
mencion
Contorno
Arcuato externo No h?,y Menor a Mayor de 90°
mencion 15mm
normal
0, 0,
ESRHE /| =°0% No hay >50% No hay
del grosor ., del grosor -
ESGE . . mencion . . mencion
miometrial miometrial
ASRM Menor de No hg/y Mayor de Menor de 90°
Septado 10 mm mencion 15mm
Menor de No hay No hay No hay
CUME 2 - .,
10 mm mencion mencion mencion
oTROS | Nohay o orasmm | Nohay No hay
mencion mencion mencion
Fuente: elaboracidn propia de los autores.
Existen otras ayudas diagndsticas como la resonancia magnética,

histerosalpingografia, histerosonografia y la laparohisteroscopia. El estandar de
oro para el diagndstico de la anormalidades mullerianas es la resonancia nuclear
magnética, que proporciona imagenes muy detalladas de todo el tracto genital
femenino, excepto de las trompas de Falopio %13, sin embargo, la aparicién de
la ecografia en 3D con reconstruccién de la imagen, ha demostrado que tiene
un rendimiento tan bueno como la resonancia con un nivel de acuerdo adecuado
en manos entrenadas !5, realizarse recomienda realizar los estudios en fase
proliferativa avanzada o mejor aun en fase secretora, debido a las caracteristicas
ecogénicas de los tejidos*®.

Cada una de las herramientas diagndsticas disponibles tiene fortalezas vy
debilidades que son detalladas en la tabla 1; es por lo anterior que no existe una
Unica estrategia diagndstica que permita evaluar completamente el tracto genital
superior y habitualmente es necesario combinar estas herramientas para lograr
una mejor aproximacion a la anatomia.
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[ Tabla 2. Ayudas diagndsticas.

Ayuda diagndstica

Ventajas

Desventajas

Ecografia2 D

+ Simple.

» No invasivo.

* Bajo costo.

+ Generalmente disponible.

+ Brinda buena informacion.

« Idealmente realizarla fase
secretora.

Permite evaluar alteraciones
renales concomitantes.

+ Depende de experiencia del
examinador.

Dificultad para obtener un plano
coronal, en el plano frontal.

.

Ecografia 3D

.

Buena reproducibilidad.

Alto nivel de acuerdo
interobservador.

Proporciona imagenes adicionales.
Imagenes mas confiables.

Permite evaluacion de cervix uterino
y vagina.

.

.

.

.

Menos disponible.
Requiere entrenamiento mas
especializado.

.

Resonancia
magnética

Informacidn tridimensional objetiva
y confiable sobre toda la anatomia
genital y peritoneal.

Se puede utilizar en todos los casos,
incluidas las obstructivas.

+ Mas caro y menos disponible.
Necesita un profesional calificado
para interpretar resultados.

.

Histerosonografia

+ Minimamente invasivo.

Bajo costo.

Proporciona buena informacion
sobre cervix y la cavidad uterina.

.

+ Depende mucho del examinador.
La distension de la cavidad
uterina puede modificar sus
contornos internos, generando
falsas negativas.

Histerosalpingografia

+ Proporciona informacion sobre
cavidad uterina.

+ Utilizada mas en escenarios de
fertilidad.

+ Examen invasivo.

Doloroso.

+ No evalua el contorno externo.

+ No es util en anormalidades
obstructivas.

Histeroscopia

+ Minimamente invasiva.

Informacidn fiable sobre vagina, el

canal cervical y cavidad uterina.

- |deal realizarla entre el dia 5-10.

Permite observar y tratar patologias

asociadas (miomas, polipos).

+ Permite tratamiento inmediato en
algunos casos.

- No evalua los contornos externos
ni el grosor de la pared uterina.

+ No diferencia el Utero tabicado
del bicorne.

|Laparoscopia

+ Evalta contorno externo del Utero y
las estructuras peritoneales.

+ Permite evaluar la permeabilidad

tubarica.

Permite evaluar presencia y

caracteristicas de los ovarios.

+ Examen invasivo.

Requiere anestesia general.
+ No evalua grosor de la pared
uterina.

Depende de la experiencia

y evaluacion subjetiva de
examinador.

Fuente: Elaboracidn propia de los autores con base en la referencia®.



A lo largo de la historia se han propuesto multiples sistemas de clasificacion con
el objetivo de estandarizar la descripcion de las anormalidades del tracto genital
femenino y asi facilitar la comunicacidn, el diagnéstico y ofrecer el prondstico;
tradicionalmente uno de los mas ampliamente aceptados y utilizados es el
propuesto por la sociedad americana de fertilidad (AFS por sus siglas en inglés)
en 1988, por su simplicidad; sin embargo, una de sus principales debilidades
es que se centra Unicamente en el Utero, ignorando el cérvix y la vagina, por
lo que hay malformaciones complejas que no pueden describirse con este
sistema de clasificacion. Posteriormente, se propusieron otros sistemas como
el VCUAM (Vagina, Cervix, Uterus, Adnexa, and associated Malformations) de
Oppetl y colaboradores, con el objetivo de describir de forma maés precisa estas
anormalidades y resolver el vacio que dejaba la de la AFS; en la misma direccidn la
Sociedad Europea de Reproduccién Humana y Embriologia (ESHRE por sus siglas
eninglés) en 2013 propuso una clasificacidn basada principalmente en la anatomia
uterina, el cérvix y la vaginal’; un cambio importante en esta clasificacion es que
el Utero arcuato se cataloga como una variante normal y no una anormalidad
como tal. Estas clasificaciones resultaban dificiles de utilizar y no favorecian la
estandarizacion, adicionalmente, son meramente descriptivas y no basadas en
la embriologfa, por lo que no pueden sugerir otras anormalidades asociadas®1®,

Figura 3. Linea del tiempo: clasificaciones anormalidades millerianas.

- Defectos fusion lineamedia  Reviso clasificacion de Buttram VCUAM Incorporaba caracteristicas de
- Malformacion unilateral Basado principalmente en Vagina Cervix Uterus ASRMy de Ancien
« Defectos canalizacion malformaciones uterinas Adnex-associated Malformation
1953 1988 2005 2103
Jones & Rock ASRM Oppetiy cols ESHRE - ESGE

1907 1987 2004 2011 2021
Strassman et al Buttram & Gibbons Acien & Acien Revisién ASRM ASRM

Malformaciones simétricas Estudio de 144 pacientes Basada en criterios Basada en criterios Milleriam anormales
dobles vs asimétricas 5 grupos de anormalidades embrioldgicos y clinicos embrioldgicos y clinicos classification 2021

Fuente: Elaboracidn propia de los autores con base en las referencias'’?,

Recientemente la sociedad americana de medicina reproductiva (ASRM por sus
siglaseninglés conocida anteriormente como AFS) publicd una nueva clasificacién,
para su desarrollo revisaron todas las clasificaciones existentes y tuvieron en
cuenta las fortalezas de la clasificacidn de 1988 y afiadieron descriptores para las
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anormalidades del cérvix y la vagina (escanee el QR para acceder al archivo). Sin
embargo, a pesar de los intentos de desarrollar un Unico sistema de clasificacién
inclusivo, todavia hay anomalias Unicas y raras que a menudo no pueden ser
categorizadas adecuadamente por los sistemas existentes?,

Estaultimaclasificaciondivide lasanomalias en nueve categorias: agenesiamidilleriana,
agenesia cervical, Utero unicorne, Utero didelfo, Utero bicorne, Utero septado, tabique
vaginal longitudinal, tabique vaginal transverso y anomalias complejas.

Se sugiere al lector escanear el cddigo QR para acceder al articulo de la
clasificacion de la ASRM.

En general las anormalidades mullerianas, requieren un abordaje multidisciplinario
que incluya soporte psicosocial, asesoria en fertilidad y manejo quirdrgico dirigido.
Las anomalias obstructivas no representan emergencias quirdrgicas, a menos que
se presenten en el contexto de un cuadro de sepsis?; para definir la estrategia de
tratamiento, es necesario determinar el escenario en que se encuentra la paciente:

a. Paciente asintomatica.
En términos generales no requieren ningun tratamiento quirdrgico o médico.

b. Paciente con cuadro de dolor o compromiso infeccioso.
Es una manifestacién clésica sugestiva de anormalidades miillerianas del
tipo obstructivo, en los casos de Utero unicorne con cuernos rudimentarios,
puede considerarse la reseccidn quirlrgica de este cuerno a través de un
abordaje abierto o laparoscépico®.

c. Paciente con infertilidad.
Este es uno de los escenarios a los que con mayor frecuencia puede enfrentarse
el clinico, para el caso de mujeres con Uteros bicornes o didelfos se ha
aconsejado la correccién quirdrgica (metroplastia) en aquellas pacientes con
pérdida gestacional recurrente; el abordaje se ha descrito por via vaginal, abierto
o laparoscdpico, siendo este ultimo el de eleccién por su menor asociacién con
adherencias y menor dolor posoperatoric®,



En el caso de las pacientes con Utero arcuato o septado, actualmente el
tratamiento de primera linea es la divisién histeroscdpica, utilizando tijeras,
resectoscopio monopolar, laser o electrodo bipolar con excelentes resultados®?.
d. Incapacidad para sostener relaciones sexuales.

Para el caso de las agenesias mullerianas (como el sindrome de Mayer-
Rokitansky-Klster-Hauser), podria ser el escenario para el que esta reservado
una estrategia conservadora; el objetivo del tratamiento es permitir las
relaciones sexuales de forma satisfactoria y el abordaje tradicionalmente
propuesto es la autodilatacion del remanente vaginal, considerandose exitoso
cuando se consigue una neovagina con una longitud de al menaos 6 cm o que
sea suficiente para sostener relaciones sexuales, logrando este objetivo en
cerca del 70% a 88 % de las pacientes; y como segunda linea de tratamiento
se puede optar por la vaginoplastia, estrategia para la cual se han descrito
abordajes con tejido intestinal, injertos de piel o de mucosa oral®?2%,

Las anormalidades mullerianas no son condiciones infrecuentes y aungue poca
veces pueden llegar a comprometer la vida, pueden afectar la calidad de vida de
las pacientes, actualmente se dispone de mdltiples sistemas de clasificacion que
pretenden estandarizar los términos para facilitar el diagndstico y tratamiento,
es por eso gque se debe optar por un sistema clasificatorio que sea sencillo y
gue permita aproximarse con precision anatdmica a la anormalidad puntal de la
paciente, teniendo siempre en cuenta las relaciones embrioldgicas y anatémicas
gue permitan sospechar anormalidades asociadas extragenitales. La sospecha
diagndstico en la mayoria de las pacientes se da como hallazgo incidental en
ecografias transvaginales realizadas por alguna razén diferente a esta, o como
parte de un estudio de fertilidad. El adecuado asesoramiento y eleccién de
pruebas diagndsticas pueden determinar la anomalia especifica de cada paciente.

El tratamiento es esencialmente quirdrgico, en especial en las pacientes con
anomalias obstructivas, sin embargo, deberd considerarse el contexto clinico
puntal paraofrecer lamejor estrategia terapéuticaque puedeir desde una conducta
expectante hasta la vaginoplastia, dependiendo de su sintomatologia y deseo
reproductivo; sin olvidar jamas el apoyo psicoldgico que debe obligatoriamente
acompanfar a todas las pacientes.
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