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INTRODUCCION Y OBJETIVO

Importancia de la anamnesis y exploracion fisica de los signos del desarrollo puberal en los casos de dolor abdominal agudo en mujeres en edades cercanas a la
adolescencia presentando el Sindrome de Rokitansky como etiologia poco habitual de abdominalgia en urgencias pediatricas.

RESUMEN DEL CASO e

. Mujer, 12 afios. Antecedentes. CIR disarmonico, hidronefrosis derecha, CIV restrictiva Analitica sanguinea y orina normales.
autolimitada.

. Historia clinica: abdominalgia periumbilical de dos semanas de evolucién y vomitos frecuentes

Ecografia abdominal: rifién derecho hipotrdfico y

sin fiebre ni otros sintomas. multiquistico con ausencia de uréter derecho.
. Exploracion fisica: Somatometria y constantes normales. Tanner IV (mamas y vello). Signos Hallazgos sugerentes de hematometra con anejos y vagina
cutaneos de deshidratacién leve. Dolor a palpacion abdominal en FID sin signos de irritacion normoconfigurados

RM abdominopélvica: duplicidad de cuerpos uterinos con
hipoplasia de cérvix y hematometra bilateral. Displasia
multiquistica izquierda.

peritoneal. Resto normal.

32: neovagina con
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sobre conformador
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19: Apertura de
himen
imperforado

29: Reseccidn de
vagina ciega

Triptorelina para suprimir menstruacidon y mejorar el dolor

COMENTARIOS

El sindrome de Rokitansky es causa infrecuente de dolor abdominal agudo. Se trata de una agenesia miilleriana embrioldgica o atresia de vagina, Utero o ambos.

La mayoria de los casos son esporadicos ( algunos AD con penetrancia incompleta). Tienen genotipo femenino normal pero dificultad para las relaciones sexuales y la
concepcion. Se diagnostican mas frecuentemente por amenorrea primaria en pacientes con desarrollo sexual normal.

El tipo Il asocia, a diferencia del | (restringido a anomalias en sistema reproductivo) anomalias renales (40 %) problemas auditivos (10 %), anomalias esqueléticas
cervicotoracicas (10-12 %) y ocasionalmente defectos cardiacos.

La identificacidn del utero y estructuras miillerianas rudimentarias es dificil y la RM es la técnica de eleccidn.

El dolor abdominal (pélvico, ciclico, a veces intenso y persistente) puede ser el primer sintoma. Presente en el 70-80% a partir del inicio de la ovulacidn. Existe si hay
endometrio activo, debido a ovulacién con menstruacion retrograda por obstruccién de los cuernos uterinos. Precisa a veces andlogos de GnRh o histerectomia para
su remision. El bloqueo del plexo hipogastrico superior es un tratamiento novedoso bastante prometedor.
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