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Resumen  

El síndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH), denominado también 

aplasia mülleriana, es un trastorno caracterizado por agenesia del útero y de la región 

superior de la vagina en pacientes femeninas con características sexuales secundarias 

normales y un cariotipo femenino normal (46XX). Tiene una prevalencia estimada de 1 

en 5000 mujeres nacidas vivas. Suele dignosticarse durante la adolescencia, al 

estudiarse a las pacientes por amenorrea primaria. Se clasifica como aplasia útero-

vaginal aislada tipo I o, asociado a manifestaciones extragenitales, tipo II. Las 

anomalías extragenitales suelen incluir anomalías renales, esqueléticas, del oído, o 

malformaciones cardíacas. Aún hoy se desconoce su etiología exacta, lo cual se debe al 

nivel de complejidad de las vías genéticas implicadas durante el desarrollo 

embriogenético de los conductos müllerianos. La ecografía y la resonancia magnética 

constituyen los medios diagnósticos fundamentales más usados. El tratamiento para la 

agenesia vaginal se enfoca en procederes encaminados a la creación de una neovagina, 

ya sea con dilataciones vaginales no invasivas, las cuales se recomiendan como terapia 

de primera línea, o por cirugía. Este síndrome implica infertilidad por factor uterino 

absoluto, cuyas opciones terapéuticas principales son la fertilización in vitro, utilizando 

ovocitos autólogos y una portadora gestacional sustituta, así como el trasplante de útero 

para lograr la maternidad biológica. El impacto psicosexual que implica este síndrome 

requiere de asesoramiento psicológico continuo y educación terapéutica. 

Palabras claves: MRKH, agenesia vaginal, neovagina, infertilidad  
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Abstract 

Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) syndrome, also known as Müllerian aplasia, 

is a disorder characterized by agenesis of the uterus and the upper region of the vagina 

in female patients with normal secondary sexual features and a normal female karyotype 

(46XX). It shows a prevalence of around 1 in 5000 live births. It is usually diagnosed 

during adolescence when patients are studied for primary amenorrhea. It is classified as 

type I isolated útero-vaginal aplasia or as type II, when it is associated with non-genital 

signs. Non-genital abnormalities often include ear, renal, cardiac, or skeletal 

malformations. Its exact etiology is still unknown today, which is due to the level of 

complexity of the genetic pathways involved during embryogenetic development of the 

Müllerian ducts. Ultrasound and magnetic resonance imaging are the most widely used 

fundamental diagnostic means. Treatment for vaginal agenesis focuses on procedures 

aimed at the creation of a neovagina, either with non-invasive vaginal dilations, which 

are recommended as first-line therapy, or by surgery. This syndrome implies absolute 

uterine factor infertility, whose main therapeutic options are in vitro fertilization using 

autologous oocytes and a surrogate gestational carrier, as well as uterine transplantation 

to achieve biological motherhood. The psychosexual impact that this syndrome implies 

requires continuous psychological counseling and therapeutic education. 

Key words: MRKH, vaginal agenesis, neovagina, infertility 

1. SÍNDROME DE MAYER-ROKITANSKY-KÜSTER-HAUSER (MRKH)  

El síndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser, el cual se conoce también 

con el nombre de aplasia mülleriana, es un trastorno congénito caracterizado por 

agenesia o aplasia uterina y de la parte superior de la vagina en mujeres con un cariotipo 

femenino normal (46XX). Los órganos genitales externos parecen normales y los 

pacientes suelen tener una función endocrina reproductiva normal y llegan a la pubertad 

mostrando signos normales de telarquia y pubarquia. 

1.1. Epidemiología  

Se considera la segunda causa más frecuente de amenorrea primaria durante la 

adolescencia, después de la insuficiencia ovárica, y se presenta en un 16 % de estas 

pacientes. Tiene una prevalencia general, de 1 cada 5000 mujeres nacidas vivas.  

El síndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser lleva el nombre de los cuatro 

principales autores que describieron esta afección durante un período de unos 130 años. 

El primer reporte de esta enfermedad lo hizo en 1829 el anatomista alemán August 

Franz Josef Karl Mayer; luego, en 1838, el anatomista austríaco Carl von Rokitansky 

también lo reportó; posteriormente, en 1910, el ginecólogo alemán Hermann Küster y, 

en 1961, el ginecólogo suizo Georges Andre Hauser. (1,2,3,4) 

Sin embargo, la primera descripción de la ausencia congénita de útero y vagina 

se atribuye al italiano anatomista Realdo Colombo en 1562 quien, en su obra principal 

De Re Anatomica, describió una entidad que denominó vulva rara en una mujer sin 
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útero y vagina que se quejaban de dolor durante el coito. (5) 

Siglos más tarde, Mayer y Rokitansky informaron de forma independiente 

hallazgos patológicos basados en las autopsias de dos mujeres fallecidas, en las que 

identificaron yemas uterinas rudimentarias y describieron lo que llamaron útero bicorne 

con vagina sólida. 

Küster fue el primero en informar este hallazgo en una paciente viva a la cual se 

le realizó excéresis de los vestigios uterinos que le causaban molestias dolorosas. Por su 

parte, Hauser y Schreiner completaron la definición de agenesia útero-vaginal en 

mujeres con características sexuales secundarias normales y cariotipo femenino normal 

basado en una serie de 21 casos.  

Todas estas contribuciones describieron agenesias útero-vaginales aisladas sin 

malformaciones extragenitales asociadas, que en la literatura contemporánea se 

denomina la variedad tipo I de este síndrome que tiene una incidencia que oscila entre 

56 y 72 %.  

En 1977, Schmid-Tannwald y Hauser describieron siete casos con 

malformaciones renales al que denominaron síndrome atípico. Duncan y colaboradores 

reportaron dos casos con un fenotipo severo de agenesia útero-vaginal, asociado con 

malformaciones renales y esqueléticas y sugirieron la asociación MURCS (por sus 

siglas en inglés) — Aplasia de los conductos de Müller, aplasia renal y displasia 

cervicotorácica—. (6) 

En la literatura actual, estos dos subgrupos forman parte del síndrome MRKH 

tipo II, que incluye todos los casos con cualquier anomalía extragenital asociada (renal, 

esquelética y otras, con una incidencia que oscila entre 28 y 44 %. 

Hasta la fecha hay evidencia de solo dos estudios basados en la población que 

investigan la prevalencia de este síndrome MRKH. Aittomäki y colaboradores 

reportaron una cohorte de 161 pacientes tratadas en los cinco hospitales universitarios 

en Finlandia de 1978 a 1993, con una prevalencia de 1 en 4961 niñas recién nacidas. (7) 

Recientemente, Herlin y colaboradores informaron una cohorte en Dinamarca 

identificado a través de búsquedas en el Registro Nacional Danés de Pacientes de 1994 

a 2015 seguido de revisiones de historias clínicas. Resultó en una prevalencia de 1 en 

4982 nacimientos de mujeres vivas. Los dos estudios se basaron en poblaciones del 

continente europeo, por lo que no se conoce si dicha prevalencia difiere en otras 

poblaciones. (8) 



AFECCIONES INFRECUENTES EN LA PRÁCTICA QUIRÚRGICA  
CAP. 5. SÍNDROME DE MAYER-ROKITANSKY-KÜSTER-HAUSER ISBN:  978-631-90039-1-8 

Pacheco M., Bajaña D., Zuñiga Y., Rojas E. 
86 

1.2. Etiología  

Anatómicamente, el tracto reproductor femenino en humanos incluye las 

trompas de Falopio, útero, cuello uterino y vagina. Durante la formación embriológica, 

las trompas de Falopio, el útero, el cuello uterino y los dos tercios superiores de la 

vagina se originan de los conductos paramesonéfricos (müllerianos), a diferencia de la 

parte inferior de la vagina que se deriva del seno urogenital.  

La formación de los conductos paramesonéfricos comienza alrededor de la 

quinta a sexta semana de gestación, como invaginaciones craneocaudales bilaterales del 

epitelio celómico de las crestas urogenitales (mesodermo intermedio), creciendo guiado 

caudalmente por los conductos mesonéfricos (de Wolff) para llegar al seno urogenital 

(endodermo). La porción caudal de los dos paramesonéfricos se fusiona para formar el 

útero, el cuello uterino y la parte superior de la vagina; mientras que las partes 

superiores de estos forman los dos oviductos. El síndrome MRKH es causado ya sea por 

agenesia completa o aplasia de los los conductos paramesonéfricos para formar el útero 

y la región superior de la vagina. (9) 

Su etiología del síndrome MRKH aún no está clara. El patrón tisular y la 

morfogénesis de órganos en el embrión humano es un proceso complejo y es el 

resultado de una combinación de factores genéticos, morfógenos, químicos y fuerzas 

mecánicas. 

De forma general, en la actualidad, la etiología incluye factores monogénicos, 

oligogénicos, poligénicos, multifactoriales y ambientales. Además, los mecanismos 

reguladores como factores epigenéticos y eventos genéticos somáticos durante el 

desarrollo también podrían estar involucrados. El aumento de informes de ocurrencia 

familiar de este síndrome y su asociación a otras anomalías apoyan una etiología 

genética monogénica. (10) 

La mayoría de las genealogías sugieren herencia autosómica dominante con 

penetrancia incompleta, especialmente en familias con agregación tanto de este 

síndrome como de las anomalías renales, a lo que se había referido la literatura anterior 

como displasia urogenital hereditaria. (11) 

En cambio, la mayoría de los casos ocurren esporádicamente, sin recurrencia en 

los resultados de embarazos subrogados, y varios informes de pares de gemelos 

discordantes apoyan etiologías poligénicas multifactoriales o no genéticas por 

exposiciones a agentes teratógenos. 
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La contribución de la genética en lo que se refiere a este síndrome puede ser 

subestimada en ocasiones, condicionada por: las discutibles etiologías, el predominio de 

su incidencia esporádica y, en especial, por la naturaleza de los casos que involucra un 

factor uterino absoluto, la infertilidad, lo cual dificulta la transmisión vertical del 

rasgo.(12) 

Los primeros estudios genéticos se basan en hipótesis del enfoque del gen 

candidato. En embriones masculinos, la hormona antimülleriana (AMH) inhibe el 

desarrollo de estructuras müllerianas, lo que sugiere la sobreexpresión de esta hormona 

y sus receptores como causa del síndrome. Sin embargo, los estudios no han logrado 

encontrar evidencia para esta hipótesis. (13) 

Estudios de varios candidatos de genes basados en las vías de desarrollo de las 

enfermedades asociadas han refutado que puedan causar este síndrome. Se han 

detectado mutaciones en el gen WNT4 en pacientes con aplasia mülleriana y 

virilización con hiperandrogenismo. (14) 

Sin embargo, esto debe ser considerado una entidad separada y no una causa del 

síndrome (aplasia mülleriana e hiperandrogenismo). Además, se han reportado variantes 

genéticas en el Gen WNT9B, implicadas en el desarrollo genitourinario. Recientemente, 

un estudio investigó el microquimerismo masculino como una posible causa, pero sin 

reporte de evidencias para apoyar esta hipótesis. (15,16,17,18) 

Varios hallazgos genéticos interesantes surgieron después del advenimiento del 

uso de micromatrices cromosómicas. Este método permitió búsquedas en todo el 

genoma sin hipótesis para desequilibrios cromosómicos (deleciones/duplicaciones) y 

varias variaciones de número de copia recurrentes (CNV) han sido identificadas las 

ubicadas en las regiones cromosómicas 1q21.1, 16p11.2, 17q12 y 22q11.21. (19,20,21,22,23) 

Aun así, es importante ser cauteloso en lo que respecta a las conclusiones de 

estos hallazgos para la confirmación de lesiones patógenas. Las variantes genéticas más 

prometedoras son 17q12 y 16p11.2. El locus 17q12 abarca LHX1 y HNF1B. Las 

variantes de un solo nucleótido en LHX1 se han informado en este síndrome y, en 

ratones, da como resultado una aplasia mülleriana. (24,25) 

La variante en HNF1B está asociada con varios trastornos renales y anomalías 

uterinas, sin embargo, su papel exacto en la patogénesis de este síndrome aún no está 

confirmado. El locus 16p.11.2 abarca el gen TBX6 en el que se han identificado 

variantes de un solo nucleótido de significado desconocido. (26,27) 
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A pesar del progreso después del advenimiento de la micromatriz cromosómica, 

los hallazgos genéticos informados hasta ahora solo se aplican a una minoría de 

pacientes. Durante la última década ha existido una creciente disponibilidad de 

tecnologías de secuenciación masivamente paralelas, lo cual se conoce como 

secuenciación de próxima generación (NGS, por sus siglas en inglés). Recientemente, 

Pan y colaboradores, mediante el análisis de secuenciación del genoma completo 

(WGS, por sus siglas en inglés) en nueve tríos de síndrome MRKH (paciente y ambos 

padres), demostraron la capacidad de WGS en la detección imparcial de la nueva 

variación genómica. 

Sin embargo, queda un desafío para interpretar la patogenicidad de estos 

hallazgos y es necesario realizar investigaciones de cohortes más grandes para 

identificar la variación genética recurrente. Además, es fundamental una historia clínica 

detallada y la evaluación de exámenes radiológicos para la detección de sutiles 

anomalías genitourinarias en familiares de las pacientes. 

En 2019, Herlin y colaboradores describieron la secuenciación del exoma 

completo (WES, por sus siglas en inglés) en la tercera generación de una familia en dos 

mujeres primas que tienen este síndrome tipo II y agenesia renal unilateral, y dos 

familiares varones con agenesia renal. El estudio informó una variante sin sentido co-

segregante en GREB1L, un gen identificado en 2017, que causa agenesia renal bilateral 

en fetos y agenesias uteriana en los del sexo femenino. (28,29) 

Recientemente, Jacquinet y colaboradores informaron que en fetos de cuatro 

familias con aplasia útero-vaginal asociada a agenesia renal, las variantes de GREB1L 

se identificaron a partir de la secuenciación del exoma completo. GREB1L parece ser el 

primer gen en mostrar una gran asociación con este síndrome tipo II con anomalías 

renales que siguen a la herencia autosómica dominante con penetrancia incompleta. (30) 

La investigación continua en la genética del síndrome MRKH es imprescindible 

para proporcionar un mejor conocimiento de la patogenia y mejorar la atención y el 

asesoramiento del paciente. Sin embargo, la identificación anticipada de las causas 

monogénicas del síndrome sugiere nuevas interrogantes. (31) 

La creciente disponibilidad de trasplante de útero como tratamiento de fertilidad 

y la fertilización in vitro (FIV), usando una portadora gestacional permitirá que un 

mayor número de pacientes logren la maternidad biológica en el futuro y, por lo tanto, 

podríamos esperar una demanda creciente para diagnósticos prenatales, incluidas las 
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pruebas genéticas previas a la implantación de algunas pacientes que tienen un 

diagnóstico genético para su trastorno. Opiniones sobre las pruebas genéticas prenatales 

son muy individuales y algunas pacientes las solicitarán, mientras que otras se 

opondrán. Por lo tanto, en la práctica reproductiva, siempre se debe respetar la 

autonomía de cada individuo. Es importante destacar que tales opciones solo deben 

considerarse para pacientes con un diagnóstico genético exhaustivo, con un notable 

riesgo de recurrencia y siempre debe ir precedida de un asesoramiento genético. 

2. Anamnesis y exploración física  

Las pacientes que presentan el síndrome MRKH, por lo general, llegan a 

consulta durante la adolescencia con amenorrea primaria —ausencia de períodos 

menstruales a la edad de 16 años— después de una pubertad normal y un desarrollo 

adecuado de las características sexuales secundarias. 

Otros síntomas referidos en la práctica médica incluyen dispareunia y dolor 

abdominal (cíclico). Finalmente, las pacientes en la edad pediátrica más pequeñas solo 

son referidas, después de haber encontrado la agenesia vaginal o uterina como un 

hallazgo incidental mediante estudios de imágenes a una edad temprana, aunque dichas 

interpretaciones pueden ser falsas al relacionarlas al útero prepuberal. Este hallazgo 

también puede ser reportado durante una intervención quirúrgica específicamente en la 

revisión de una exploración video laparoscópica. 

El examen físico debe realizarlo un ginecólogo infanto-juvenil con experiencia. 

Debe incluir el examen de los genitales externos y examen del introito/vagina con 

respecto a la edad y la motivación del paciente. Es bueno recomendar que debe evitarse 

en adolescentes prepúberes.  

Los principales elementos clínicos del examen ginecológico son: altura normal, 

características sexuales secundarias y crecimiento del cabello. Genitales externos 

normales. Vagina corta y ciega (0-3 cm) sin cuello uterino en el vértice. No se detecta 

útero a la palpación manual. 

La agenesia/aplasia del útero en el síndrome MRKH tiene dos presentaciones 

fenotípicas fundamentales: dos yemas uterinas aplásicas en la pared lateral pélvica 

derivada de los conductos müllerianos, más frecuente en el tipo I o la ausencia completa 

de uno o ambos conductos de Müller, a menudo vistos en el tipo II y asociado con 

malformaciones renales homolaterales. Los dos brotes uterinos se ven en combinación 

con un remanente uterino o banda fibrosa en la línea media. (32) 
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La presencia de remanente uterino se ha reportado en el 48-95% de los pacientes 

y se asocia con un riesgo de dolor abdominal cíclico (catamenial) debido a la presencia 

de endometrio activo. Algunas pacientes con endometrio que responden a los cambios 

de esteroides cíclicos del ciclo menstrual pueden incluso desarrollar hematometra 

debido a la criptomenorrea en la cavidad remanente. (33) 

La endometriosis es otra característica que puede ocurrir en este síndrome, 

especialmente en pacientes con restos uterinos y endometrio activo. Este fenómeno se 

sustenta en la hipótesis de la menstruación retrógrada (teoría de implantación de 

Sampson), lo cual está respaldado, además, por la asociación de la endometriosis con 

otras anomalías müllerianas obstructivas como el síndrome de Herlyn-Werner-

Wunderlich.  Sin embargo, es importante señalar que esta teoría no se adapta a todas las 

lesiones endometriósicas, incluida la endometriosis en pacientes con este síndrome sin 

restos uterinos y endometriosis extraabdominal, para las que son válidas otras 

teorías.(34,35) 

Otras características ginecológicas que pueden encontrarse en el síndrome 

incluyen leiomiomas en el útero rudimentario, adenomiosis y hernias inguinales de 

ovario/conducto de Müller. (36,37,38) 

En este síndrome ambos ovarios están típicamente presentes y con buen 

funcionamiento. Sin embargo, su posición anatómica suele ser más craneal que la 

posición normal, y se encuentran a menudo en posición lateral, en lugar de medial a la 

arteria ilíaca externa, probablemente debido a la falta de desarrollo de la trompa de 

Falopio. Las anomalías de los ovarios son raras y solo se encuentran en 5-10 % de 

casos. Las diferentes anomalías notificadas previamente incluyen agenesia unilateral, 

ovarios ectópicos, ovarios poliquísticos, ovarios en estrías y, en raras ocasiones, 

tumores. (39) 

Como se mencionó anteriormente, el síndrome MRKH se clasifica en dos 

grupos, teniendo en cuenta su asociación o no con anomalías extragenitales: tipo I 

(aislado) sin anomalías y tipo II (incluida la asociación MURCS) con presencia de 

anomalías extragenitales.  

Las malformaciones renales son las anomalías extragenitales más frecuentes y 

ocurren en un 30 a 40 % en cohortes europeas. Dentro de este grupo de malformaciones 

renales asociadas se destaca la agenesia renal unilateral (URA, por sus siglas en inglés), 

con una prevalencia de un 50 % y generalmente vinculada a la ausencia completa del 
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ipsilateral conducto de Müller que sugiere una estrecha relación entre desarrollo 

temprano del riñón y de los conductos müllerianos. Pueden presentarse otras 

malformaciones renales como riñón pélvico, riñón dúplex, y riñón en herradura. (40,41) 

Autores como Deng y colaboradores reportaron una prevalencia menor de 

malformaciones renales, de solo 13 % en su cohorte china, en relación con la 

referenciada por las cohortes europeas, lo que sugiere la posibilidad de variaciones 

fenotípicas interétnicas en este síndrome. Pan y colaboradores también informaron una 

prevalencia aún más baja de solo un 5 % en su cohorte china, pero ese estudio no 

incluyó información sobre el grado de exámenes renales realizados, lo que podría 

implicar una subestimación de este indicador. (42,43) 

Las anomalías del esqueleto constituyen las segundas manifestaciones 

extragenitales más frecuentes en este síndrome. Típicamente involucran el esqueleto 

axial, dentro de las que se destacan la escoliosis, la anomalía de Klippel-Feil, las 

hemivértebras, la aplasia costal y, con menor frecuencia, las extremidades. (44) 

También pueden encontrarse anomalías cardíacas en menos del 5% de los 

pacientes, dentro de las que se reportan la estenosis de la válvula pulmonar y la 

comunicación interauricular.  

Es importante destacar que, a pesar de que en muchas ocasiones no se incluye en 

el examen de rutina, puede detectarse deficiencia auditiva, incluida la pérdida auditiva 

tanto neurosensorial como conductiva, presente en menos del 5 % de los casos, 

secundaria a atresia del meato externo o anquilosis.  

Strübbe y colaboradores realizaron una evaluación sistemática de anomalías 

otorrinofaríngea asociadas que reportó un 11 % de pacientes con anomalías del oído, lo 

que podría indicar una subestimación. (45) 

En un número reducido de pacientes, se ha informado la presencia de este 

síndrome con un fenotipo muy grave denominado Asociación VACTERL y que 

incluye: defecto vertebral, atresia anal, defecto cardíaco, atresia esofágica con fístula 

traqueoesofágica, defecto renal y defecto de las extremidades. También se han 

reportado casos aislados con malformaciones anorrectales. (46) 

3. Diagnóstico 

Debe sospecharse en toda adolescente con amenorrea primaria, asociado a 

características sexuales secundarias normales y un cariotipo femenino normal (46XX). 

El diagnóstico definitivo se basa en los hallazgos imagenológicos encontrados en la 
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resonancia magnética nuclear, la cual constituye el medio diagnóstico preferido para 

estos casos, pues permite confirmar la agenesia del útero y de la región superior de la 

vagina que acompaña a este síndrome. 

3.1. Exámenes complementarios de imágenes  

La ultrasonografía de genitales internos se realiza por vía transperineal o 

transabdominal; esta revela la ausencia del útero y canal vaginal y la presencia de dos 

ovarios funcionales. Es un medio diagnóstico fácilmente accesible y está disponible en 

la mayoría de los entornos, pero no siempre es efectivo para identificar las estructuras 

müllerianas y los ovarios, los cuales suelen estar situados en una posición alta en la 

pelvis, con frecuencia al nivel del borde pélvico. La presencia de ovarios extrapélvicos 

ha sido reportada en un 16-19 % de las pacientes. (47) 

Por otro lado, la resonancia magnética nuclear (RMN) de los genitales internos 

es considerada como el método estándar de preferencia para diagnosticar la agenesia 

útero-vaginal en el síndrome MRKH y debe utilizarse siempre que esté disponible. 

Permite confirmar el diagnóstico y determinar la presencia de yemas uterinas 

rudimentarias o agenesia útero-vaginal completa.  

La resonancia magnética no es un examen invasivo y su aporte es superior al de 

la tomografía computarizada (TC) para visualizar las estructuras müllerianas 

detalladamente (agenesia completa o restos uterinos), así como la presencia de 

endometrio en dichos restos uterinos. La RMN también permite distinguir los ovarios, 

así como malformaciones extragenitales; tiene alta concordancia interevaluadora con la 

laparoscopia. Esto hace que sea de gran utilidad para la planificación quirúrgica de 

todas las anomalías uterinas, incluido el MRKH. (48,49,50) 

3.2. Exámenes para otras malformaciones asociadas 

Debe realizarse el examen de los riñones por ecografía y/o resonancia para 

detectar malformaciones renales, las cuales tienen una prevalencia de un 30 %.  

Las imágenes EOS, por su parte, se utilizan para hacer una evaluación anatómica 

de todo el sistema musculoesquelético y para descartar malformaciones a este nivel.  

También se debe realizar una valoración otorrinofaríngea para evaluar el nivel 

de deterioro de la audición, así como una ecocardiografía para detectar defectos 

cardiacos congénitos. 

3.3. Análisis de laboratorio bioquímicos  

Las Gonadotropinas (FSH, LH) reportan niveles normales después del ciclo 

menstrual, al igual que el estradiol y el estado de los andrógenos femeninos. 
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El análisis cromosómico por bandas se realiza a menudo para confirmar el 

cariotipo femenino normal (46XX). También se puede usar para diferenciar de los 

trastornos del desarrollo sexual (46XY).  

También, la laparoscopia resulta a veces necesaria, particularmente cuando hay 

síntomas pélvicos debido a la presencia cuernos uterinos y restos müllerianos con 

endometrio funcional; sin embargo, no se prefiere como medio de diagnóstico porque es 

invasivo y requiere anestesia general. Además, si el manejo quirúrgico está planeado 

para el tratamiento, se puede considerar este como otra oportunidad para hacer más 

evaluaciones en ese momento. (51) 

3.4. Diagnóstico diferencial 

Muchas afecciones pueden mostrar similitud con el Síndrome de Mayer-

Rokitansky-Küster-Hauser. Cuando los hallazgos del examen físico son consistentes 

con vagina ausente o hipoplásica, el diagnóstico diferencial inmediato incluye el 

síndrome de insensibilidad completa a los andrógenos, que se debe a una mutación 

inactivante en el receptor de andrógenos. 

En ocasiones, la agenesia vaginal puede confundirse con el himen imperforado o 

tabique vaginal transverso, en el cual el examen ultrasonográfico revela un canal 

vaginal proximal y, posiblemente, hematocolpos. Esta interpretación errónea puede 

tener implicaciones iatrogénicas desafortunadas.  

Una forma rara de agenesia mülleriana se asocia en las mujeres con virilización 

clínica con hiperandrogenemia y es causada por mutaciones en WNT4 (aplasia 

mülleriana e hiperandrogenismo) y generalmente se considera una entidad separada del 

síndrome MRKH. (52) 

En ocasiones la agenesia mülleriana se informa falsamente en mujeres 46XX y 

45X con insuficiencia ovárica (disgenesia gonadal) y deficiencia de estrógenos. Sin 

embargo, en estas pacientes la exposición exógena a los estrógenos induce el desarrollo 

del útero, lo que sugiere ausencia de desarrollo uterino puberal y no agenesia. En 

general, las imágenes del útero prepuberal deben de interpretarse con cautela, debido al 

riesgo de falsas conclusiones positivas de agenesia o aplasia. (53) 

Varias características también se comparten con trastornos del desarrollo sexual 

en pacientes 46XY. El síndrome de insensibilidad completo a los andrógenos, también 

conocido como síndrome de Morris, es un trastorno ligado al cromosoma X que afecta 

genéticamente a los hombres 46XY, como causa de mutaciones hemicigóticas en el gen 
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receptor del andrógeno AR (síndrome de insensibilidad a los andrógenos). Estos 

pacientes tienen una apariencia femenina normal, vagina ciega, ausencia uterina y un 

desarrollo mamario, pero con escaso vello púbico en la pubertad. (54) 

También la deficiencia de 17-hidroxilasa o 17,20-liasa en mujeres 46XY 

causadas por mutaciones bialélicas en CYP17A1, puede incluir genitales externos 

normales y en ocasiones ambiguos, ausencia del útero y una vagina acortada debido a 

una incompleta masculinización (hiperplasia adrenal congénita). Si existe alguna duda 

al realizar estos diagnósticos diferenciales, resulta útil el análisis cromosómico, por lo 

que debe considerarse para poder distinguir este síndrome de los trastornos del 

desarrollo sexual 46XY. (55) 

4. Manejo terapéutico   

Históricamente, la corrección mediante la creación de una neovagina funcional, 

en la agenesia vaginal del síndrome MRKH, ha sido un elemento distintivo del 

tratamiento de esta afección. Se han reportado diferentes modalidades terapéuticas para 

la construcción vaginal, ya sea por métodos quirúrgicos o no.  

4.1. Tratamiento no quirúrgico  

Desde el año 2002, el Colegio Americano de Obstetricia y Ginecología (ACOG, 

por sus siglas en inglés), recomienda la terapia de dilatación como tratamiento de 

primera línea basado en la alta tasa de éxito general que oscila entre un 90 y un 96 %, al 

ser un procedimiento no invasivo, con una baja tasa de complicaciones y de bajo costo. 

Este tratamiento debe ser supervisado y seguido por un profesional de la salud con 

experiencia en esta terapia debido al riesgo de bajo cumplimiento con el uso de 

dilatadores. (56) 

Se recomienda reservar la cirugía para pacientes que experimentan fracaso con 

la terapia de dilatación y se hace énfasis en que el procedimiento quirúrgico aún 

requiere dilatación posquirúrgica para evitar estrecheces. (57) 

Callens y colaboradores también apoyan la terapia de dilatación como primera 

opción y sugieren, además, la vaginoplastia laparoscópica de Vecchietti como segunda 

línea terapéutica. (58) 

En cualquier opción de tratamiento lo más importante es realizar un exhaustivo 

asesoramiento sobre los resultados futuros y las posibles complicaciones, derivadas a 

partir de cualquier intento de construcción vaginal, aspecto fundamental para asegurar la 

plena madurez y motivación de las pacientes que van a ser sometidas a este régimen 

terapéutico. Por otro lado, es importante reconocer la opción de no tratamiento que, para 
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algunas pacientes, podría ser la elección correcta. 

El método no invasivo más utilizado es la autodilatación, también conocido 

como el método de Frank, quien lo publicara por primera vez en 1938. En este 

procedimiento, los dilatadores progresivos se colocan manualmente en el vértice vaginal 

durante un espacio de tiempo de 10 a 30 minutos, de una a tres veces al día, y se va 

aumentando el nivel en cuanto a largo y ancho del dilatador. Este proceder demanda la 

presencia de un hoyuelo vaginal corto para iniciar y, generalmente, toma unos 6 meses 

para alcanzar el ancho y la profundidad funcional. (59) 

Debe estar acompañado de asesoramiento completo para garantizar la 

preparación del paciente y las instrucciones sobre la técnica, siempre deben preceder al 

inicio de la dilatación. La educación terapéutica durante el tratamiento es fundamental 

para lograr el éxito, así como un seguimiento estricto para monitorear el progreso y 

brindar un buen apoyo y orientación.  

Algunos de los inconvenientes que han sido identificados incluyen: calambres y 

fatiga del paciente, incomodidad, problemas de privacidad y falta de tiempo para dilatar 

diariamente.  

Posteriormente, Ingram trató de encontrar soluciones a dichas molestias, 

utilizando el mismo peso del cuerpo y la gravedad de la paciente, lo cual ayudaría con la 

dilatación, y describió un método con dilatadores progresivamente crecientes adaptados 

a un asiento de bicicleta, sobre el que las pacientes ejercen presión perineal, sentándose 

e inclinándose ligeramente hacia adelante. Se les pide a los pacientes que hagan esto en 

intervalos de 15 a 30 minutos al menos dos horas por día. De manera similar al método 

de Frank, los dilatadores aumentan de tamaño progresivamente. (60) 

Una opción no invasiva alternativa es la dilatación mediante el coito (método de 

d'Alberton), que se ha reportado con resultados favorables tanto anatómicos como 

funcionales, en comparación con la autodilatación y la cirugía. Este método, sin 

embargo, requiere una actividad coital regular con una pareja y, por lo tanto, este 

enfoque no es una opción adecuada para todas las pacientes. (61) 

Estos métodos basados en la dilatación del hoyuelo vaginal proporcionan a la 

vagina un revestimiento mucoso normal. Esto puede ser ventajoso en una situación de 

trasplante uterino, ya que esto implica una vagina con una microbiota vaginal normal, lo 

que puede ser importante para el éxito de la transferencia de embriones. 

Entre las ventajas que ofrecen los métodos anteriormente descritos están el 
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hecho de que no se requiera hospitalización, el control adecuado de la paciente, la 

conveniencia en cuestiones de rentabilidad, así como el bajo índice de morbilidad y de 

complicaciones. Además, si estos métodos no resultaran del todo eficaces o si la 

paciente no pudiera realizar el tratamiento en su totalidad, también podría contar con la 

opción de la intervención quirúrgica.  

El hecho de que la paciente se familiarice más con el uso de un molde se 

considera una ventaja, porque el molde también debe usarse extensamente después de la 

cirugía. También, se pueden evaluar las habilidades y la motivación de la paciente para 

usar un molde durante el período de dilatación; si una opción quirúrgica necesita ser 

considerada, la falta de cooperación postoperatoria de la paciente puede conducir al 

fracaso de casi cualquier terapia adicional. 

Las principales desventajas de la terapia de dilatación son: el riesgo de 

cumplimiento inadecuado, especialmente en las pacientes más jóvenes, disponibilidad 

de tiempo necesario para la obtención de resultados satisfactorios, la incomodidad que 

experimentan algunas pacientes y un bajo riesgo de dilatación uretral. 

Al evaluar las diferentes opciones terapéuticas de las pacientes, es importante 

destacar que no existe una solución rápida para obtener una vagina funcional y las 

modalidades quirúrgicas aún requieren de dilatación postoperatoria continua, ya sea por 

coito regular o dilatadores vaginales para asegurar un resultado satisfactorio a largo 

plazo. 

A pesar de que la mayoría de las investigaciones realizadas a nivel internacional 

y las recomendaciones del Colegio Americano de Obstetricia y Ginecología sugieren la 

dilatación como la terapia de primera línea para la agenesia vaginal, esta opción aún no 

es aceptada por algunos expertos quirúrgicos. (62) 

La rareza de este síndrome implica que la mayoría de los centros de tratamiento 

solo adquieren experiencia y, por lo tanto, preferencia por un solo procedimiento. Esto 

puede traer consigo sesgos en sus publicaciones, en lo que respecta a resultados y a 

complicaciones.  

Además, la mayoría de los estudios difieren en términos de seguimiento y 

medición de resultados, existen pocos estudios comparativos de los procedimientos, los 

cuales generalmente concluyen que la dilatación no es inferior a la cirugía. Otra 

limitación común en la mayoría de los estudios previos es que están enfocados en el 

resultado anatómico (profundidad y ancho neovaginal), en lugar del resultado funcional 
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y la satisfacción de la paciente.  

4.2. Tratamiento quirúrgico  

Los diversos métodos quirúrgicos utilizados se dividen en dos subcategorías 

para facilitar su comprensión: de tracción y basados en injertos.  

Un procedimiento quirúrgico alternativo es el laparoscópico de Vecchietti, 

donde la construcción vaginal consiste en la colocación de un dispositivo de tracción 

quirúrgica en la pared abdominal anterior con hilos subperitoneales adheridos a un 

molde en la vagina. La tensión se incrementa en el dispositivo para aumentar el 

estiramiento en la vagina cada dos días como paciente ambulatoria. (63,64) 

Después de obtener una longitud funcional de 7 a 8 cm, el cordón se retira y se 

utilizan dilatadores para mantener la longitud. Este enfoque utiliza métodos quirúrgicos 

para crear una vagina a través estiramiento del tejido, muy parecido a los métodos de 

Frank e Ingram, pero debido a que requiere una disección cuidadosa, solo se 

recomienda para tejido sin cirugía previa. (65) 

Los principales procedimientos quirúrgicos basados en injertos que se han 

utilizado para la creación de una neovagina son: Vaginoplastia de McIndoe (injerto de 

piel dividida que cubre un molde, colocada en la bolsa disecada entre el recto y la 

vejiga), vaginoplastia de Baldwin (injerto intestinal), vaginoplastia de Davydov (injerto 

peritoneal) y vulvavaginoplastia de Williams (colgajos de labios mayores). 

Recientemente, se han informado vaginoplastias utilizando tejido vulvar autólogo 

cultivado y se han sugerido biomateriales de ingeniería tisular. (66, 67,68,69,70,71) 

El procedimiento de Abbe-McIndoe es el más conocido entre estos 

procedimientos y utiliza un enfoque vaginal con una división injerto de tejido grueso 

tomado de la cara anterior del muslo o de la nalga. Luego, el injerto se coloca sobre un 

stent vaginal y se introduce en el espacio previamente disecado entre la vejiga y recto. 

El stent vaginal que sirve de molde para el injerto, permanece en su lugar durante los 

primeros 7 días postoperatorios. Después de la curación inicial de la cirugía, la paciente 

tiene una vagina funcional. Este abordaje requiere dilatación continua o frecuentes 

relaciones sexuales para prevenir la formación de estenosis.  

Una interesante modificación del procedimiento McIndoe original ha sido 

notificado con el uso de autólogos vaginales cultivados in vitro de tejido vaginal, luego 

se realiza la neovaginoplastia con tejido vaginal autólogo como material de injerto. En 

un informe de 23 casos, todas las pacientes completaron el cuestionario del Índice de 
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Función Sexual Femenina a los 12 meses después de la cirugía, con puntajes 

consistentes con una calidad de vida sexual satisfactoria. Hay investigaciones 

prometedoras en curso sobre el desarrollo de líneas celulares autólogas derivadas de la 

mucosa vaginal, para trasplante autólogo en el tratamiento de pacientes con agenesia 

vaginal. 

La vaginoplastia intestinal se puede realizar utilizando un segmento de colon 

sigmoide, íleon o yeyuno. Con este enfoque, hay un bajo riesgo de contracción del 

tejido y poca necesidad de dilatación vaginal a largo plazo. El tejido produce 

«lubricación»; sin embargo, la descarga a veces puede ser excesiva. La recolección del 

segmento de intestino, por lo general, requiere de una laparotomía; aunque los enfoques 

laparoscópicos han sido reportados con resección intestinal y anastomosis que puede 

asociarse con una mayor morbilidad. 

El procedimiento de Davydov se basa en la epitelización de la vagina usando 

una técnica de injerto peritoneal autólogo. El concepto fue descrito por primera vez por 

Ott en 1897, pero sufrió varias modificaciones, incluido el uso de la laparoscopia. Para 

la disección y movilización del peritoneo del saco de Douglas. A nivel vaginal, se crea 

un espacio similar al de los otros procedimientos de injerto, hasta que el peritoneo se 

alcance. Luego se abre el saco peritoneal movilizado hacia abajo para conectar con el 

epitelio vaginal. 

Finalmente, el peritoneo se cierra a nivel abdominal sobre un orificio vaginal, y 

el stent permanece colocado durante siete días. El postoperatorio es similar a las otras 

técnicas de injerto, que requieren un uso regular de dilatadores vaginales para prevenir 

la obliteración.  

Una revisión reciente de los resultados a largo plazo de este enfoque en una 

comparación con el tratamiento no quirúrgico de Frank mostró que la mayoría de las 

complicaciones son las comunes al abordaje quirúrgico como lesión rectal y 

obliteración de la neovagina. (72,73,74) 

En uno de los pocos ensayos controlados aleatorios prospectivos comparando 

diferentes técnicas, se encontró que, aunque tanto el injerto intestinal como el 

procedimiento de Davydov logran una longitud vaginal similar, este último se asocia 

con menos incomodidad y menos quejas de secreción vaginal que el procedimiento de 

injerto intestinal. 

Callens y colaboradores realizaron una revisión bibliográfica exhaustiva, sobre 
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el manejo de la agenesia vaginal. En general, las desventajas de los métodos quirúrgicos 

son la invasividad, el riesgo anestésico, el riesgo de estenosis neovaginales que 

requieren dilatación postquirúrgica, así como las complicaciones específicas 

relacionadas con diferentes tejidos del injerto. (75) 

La decisión del método quirúrgico a emplear suele basarse en la experiencia y 

preferencia personal del cirujano. De modo que es menester buscar en primera instancia 

la referencia a centros hospitalarios que cuenten con especialistas experimentados en 

esta área, teniendo en cuenta que la cirugía primaria suele tener mayores probabilidades 

de éxito. Múltiples estudios han demostrado que las cirugías subsiguientes aumentaron 

la posibilidad de morbilidad operatoria con lesión de los órganos circundantes y 

funcionamiento deficiente resultante. Curiosamente, los resultados del tratamiento 

quirúrgico no muestran cambios con el uso previo de técnicas no quirúrgicas o intento 

de coito. 

5. Infertilidad y trasplante de útero 

Las mujeres con Síndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser pertenecen al 

grupo de mujeres con infertilidad por factor uterino absoluto (AUFI, por sus siglas en 

inglés), que comprende aquellas pacientes con ausencia anatómica del útero o presencia 

de un útero no funcional, en términos de implantar un embrión y llevar un embarazo. 

Otras afecciones que pertenecen a este grupo involucran a las mujeres 

histerectomizadas durante su vida fértil debido a malignidad (principalmente cáncer de 

cuello uterino), con enfermedad benigna (leiomioma) o a aquellas que se han sometido a 

un procedimiento para salvar su vida debido a una hemorragia obstétrica masiva.  

Las opciones de maternidad para mujeres con este síndrome y otras causas de 

infertilidad por factor uterino absoluto han sido abordadas tradicionalmente con la 

adopción legal. Desde mediados de la década de 1990, la subrogación gestacional (GS, 

por sus siglas en inglés) ha sido una alternativa para ganar la maternidad genética y, 

después de la adopción de la madre que da a luz, también la maternidad legal. (76,77) 

En este procedimiento, la fertilización in vitro se realiza primero con ovocitos de 

la mujer con este síndrome y el esperma de su pareja. Luego se coloca un embrión 

dentro del útero de otra mujer —la gestante sustituta portadora—. Este acuerdo puede 

ser comercial o altruista (típicamente con una estrecha pariente (madre, hermana) como 

portadora) dependiendo de la jurisdicción en el país o estado específico, como los que 

se realizan en California, con carácter principalmente comercial, y Canadá 
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exclusivamente altruista. (78) 

La subrogación gestacional no está permitida en los países nórdicos y en muchas 

otras partes del mundo las razones se basan en concepciones éticas, religiosas, legales o 

una combinación de ellas. Sin embargo, se conoce que muchas mujeres con este 

síndrome, residentes en países que no aprueban este procedimiento, se someten al 

mismo a pesar de tales restricciones. Se estima que entre los principales países que 

facilitan el turismo reproductivo están EE. UU, Ucrania, Georgia y la India. (79) 

El trasplante de útero se ha convertido actualmente en el primer tratamiento 

verdadero de infertilidad para mujeres con MRKH, al asignarles una completa 

maternidad gestacional, genética y legal. 

A través de una investigación basada en animales y continuas discusiones éticas, 

en Suecia, un equipo experimentado optimizó la técnica quirúrgica, la inmunosupresión 

para el injerto uterino, el diagnóstico del rechazo, y aseguró el desarrollo normal de la 

descendencia a partir de un trasplante alogénico,  

La cirugía de trasplante uterino en las mujeres MRKH se realiza, generalmente, 

mediante una incisión en la línea media subumbilical. La bóveda vaginal se separa de la 

vejiga y el recto por disección, lo cual es posible a través de la escisión del remanente 

uterino en la línea media. Luego se disecan las arterias y venas ilíacas externas y se 

limpian de tejido circundante para permitir la anastomosis.  

Bränn ström y su equipo suelen colocar también suturas de fijación a los 

ligamentos sacrouterinos, a los redondos y a los cardinales. Luego, el útero enfriado y 

enrojecido se coloca desde la mesa trasera hacia la pelvis. Seguidamente, se realizan 

anastomosis terminolaterales con el segmento ilíaco interno en los vasos uterinos del 

injerto a los vasos ilíacos externos del receptor. Después de la reperfusión, la vagina se 

abre para realizar anastomosis vaginal de extremo a extremo, a la que sigue la fijación 

del útero a los ligamentos. (80) 

La inmunosupresión utilizada para las pacientes trasplantadas es la terapia de 

inducción estándar, similar a la que se emplea para el trasplante de riñón. El pilar de la 

inmunosupresión de mantenimiento se basa en las propiedades del fármaco Tacrolimus, 

inhibidor de la calcineurina. 

En el futuro, es probable que la cirugía mínimamente invasiva por laparoscopia 

asistida por robot sea el enfoque principal para la cirugía del donante vivo y para la 

cirugía del receptor del trasplante. Esta perspectiva ofrecerá numerosas ventajas para las 
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pacientes, pues sufrirán menos trauma tisular, con posibilidad de reducir la duración de 

la estancia hospitalaria a 1 o 2 días y la baja por enfermedad a 1 o 2 semanas. (81,82) 

Es importante señalar que, a pesar de que el trasplante uterino aún se encuentra 

en etapa de fase experimental humana, el procedimiento ha demostrado ser un 

tratamiento de fertilidad efectivo con una tasa de bebés para llevar a casa superior al 80 

%, en pacientes con supervivencia del injerto de más de seis meses después del 

procedimiento. 

Otro aspecto esencial del trasplante, en comparación con aquellos que utilizan 

otros órganos sólidos, es que resulta el primer trasplante efímero donde la 

inmunosupresión es sólo por un tiempo restringido, y la medicación se puede retirar 

cuando se extrae el injerto. Generalmente, esto se logra dentro de los cinco años, cuando 

la mujer trasplantada ha dado a luz al número deseado de niños.  

Por lo tanto, los efectos secundarios negativos a largo plazo de inhibidores de la 

calcineurina, como la nefrotoxicidad, pueden ser evitados. Esto es importante en el 

contexto del síndrome MRKH, donde varios pacientes presentan insuficiencia renal 

única. 

6. Problemas psicológicos y psicosexuales 

El diagnóstico de este síndrome puede tener un gran impacto psicológico y/o 

psicosexual y constituye un sello distintivo del mismo. Por tal motivo, se hace necesario 

un manejo adecuado, lo cual implica el apoyo a la salud mental de la paciente al 

momento del diagnóstico inicial y en su vida futura. 

Inicialmente, muchas pacientes enfrentan problemas abrumadores con respecto a 

la identidad, sexualidad e infertilidad, por lo que es de suma importancia el 

asesoramiento especializado 

Por lo general, el diagnóstico se realiza durante la adolescencia que constituye 

un período de vulnerabilidad y desarrollo físico/emocional sensible, lo que impone aún 

más el cuidado y la conciencia del equipo de salud tratante hacia las emociones, 

reacciones y estrategias de afrontamiento de las pacientes. 

Además, es importante conocer los posibles aspectos culturales y su influencia 

en las reacciones al diagnóstico de las pacientes y sus familiares y parejas. 

El conocimiento de los aspectos psicológicos de este síndrome sigue siendo 

limitado. Los distintos estudios han coincidido en la presencia de niveles altos de 

malestar psicológico en las pacientes en comparación con los de mujeres sin esta 
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afección. 

La mayoría de las investigaciones se han centrado en la función sexual y el 

bienestar, utilizando pruebas cuantitativas como el Índice de Funcionamiento Sexual 

Femenino (FSFI, por sus siglas en inglés) y la Escala Revisada de Angustia Sexual 

Femenina (FSDS-R, por sus siglas en inglés), con el fin de medir el resultado funcional 

después la terapia neovaginal. (83,84,85) 

Otros estudios también se han centrado en síntomas psicológicos/psiquiátricos 

específicos tales como autoestima, depresión y ansiedad. Bargiel-Matusiewicz y 

colaboradores reportaron un gran índice de neuroticismo después del diagnóstico, así 

como bajo nivel de afrontamiento centrado en el problema. (86) 

Asimismo, se han reportado dos estudios cualitativos sobre cuestiones 

psicológicas en este síndrome, que han proporcionado las vivencias experimentadas por 

estas pacientes. Ernst y colaboradores informaron que las principales barreras están 

relacionadas con las emociones al recibir el diagnóstico y su impacto en la vida. 

Patterson y colaboradores identificaron cuatro temas principales: la independencia 

obstaculizada en relación con la participación de la madre en los cuidados, los 

sentimientos de ser diferentes, las dificultades para manejar la intimidad y la amenaza a 

la identidad femenina. (87,88) 

La sexualidad y la actividad sexual son conceptos complejos que debe evaluarse 

en los sentidos más amplios y no limitarlos a la capacidad mecánica de las relaciones 

sexuales con penetración.  

La Organización Mundial de la Salud (OMS) sugiere un enfoque holístico que 

describe la sexualidad en términos biopsicosociales. Sobre este punto de vista, es 

importante reconocer las posibilidades y habilidades de la paciente para alcanzar buena 

autoestima y bienestar, establecer relaciones sexuales, y empoderarse con capacidades 

de afrontamiento para hacer frente a los desafíos psicosexuales derivados de esta 

afección. 

Sin duda, proporcionar asesoramiento y apoyo adecuados a estas pacientes 

constituye un desafío para cualquier profesional de la salud, por lo que es crucial 

remitirlas a expertos en malformaciones genitales y/o trastornos del desarrollo sexual, 

sexólogos o psicólogos y grupos de apoyo. 

7. Conclusiones  

El cuidado de las pacientes con síndrome MRKH es complejo y requiere un 
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enfoque multidisciplinario centrado en el caso en particular, que aborda en conjunto 

temas ginecológicos, sexuales, psicológicos y de fertilidad.  

Durante la última década, se han reportado avances investigativos exitosos que 

apuestan por la creación de una neovagina, ya sea con dilataciones vaginales no 

invasivas, recomendadas como terapia de primera línea, o por cirugía. Dichas 

investigaciones concuerdan en el alto nivel de complejidad de las vías genéticas 

implicadas durante el desarrollo embriogenético del conducto mülleriano. 

Este síndrome implica infertilidad por factor uterino absoluto, cuyas opciones 

terapéuticas principales son la fertilización in vitro utilizando ovocitos autólogos y una 

portadora gestacional sustituta, así como el trasplante de útero para lograr la maternidad 

biológica.  

El impacto psicosexual que implica el síndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-

Hauser requiere de educación terapéutica y de asesoramiento psicológico continuo. 
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