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RESUMEN

La Amenorrea se define basicamente como la ausencia de menstruaciones por tres meses desde
el momento en que se realiza el diagnéstico y representa un sintoma que puede ser consecuencia
de un problema estructural o funcional en las adolescentes y es un motivo de consulta en
ginecologia Infanto juvenil. Esta, a su vez, puede ser primaria o secundaria segun el momento de
presentacion, siendo la amenorrea primaria la menos frecuente y de mas dificil diagnéstico. Debido
a esto, el médico debe estar familiarizado con los fendmenos fisiolégicos involucrados con la
pubertad. Se presentan tres casos que consultaron por presentar amenorrea por patologias
distintas, y que fueron sometidas a evaluacién clinica para obtener el diagnéstico, resultando ser:
un sindrome disgenético tipo sindrome de Turner, una malformacion del tracto genital tipo Atresia
de Vagina y un sindrome de Morris o Insensibilidad completa a los Andrégenos. Se mencionan
los datos clinicos y paraclinicos para obtener el diagnéstico final en cada uno de los casos clinicos
planteados, asi como también la conducta médica y quirirgica posterior al diagnostico. Se
concluye que la amenorrea primaria durante la adolescencia es poco frecuente en la practica
diaria, y que su abordaje, diagndstico y tratamiento deben ser de caracter multidisciplinario.

Palabras Clave: Amenorrea primaria, Atresia Vaginal, Sindrome de Turner, Insensibilidad a los
Andrégenos, adolescentes.
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A BSTRACT

Diagnosis and treatment of primary amenorrhea in adolescents. A review of three clinical
cases.

Primary amenorrhea is the absence of menstruation for tree months from the time of diagnosis; it is
a symptom of either a functional or a structural problem, and the cause of consultation at the
adolescent gynecology clinic. Amenorrhea can be primary or secondary; the primary type being
less frequent than the secondary one, but more difficult to diagnose. For this reason, the
physician must be well acquainted with the physiological phenomenon of puberty. Three cases of
primary amenorrhea are reported, from different pathologies: Turner Syndrome, Genital Tract
Malformation (Vaginal Atresia) and Morris Syndrome (complete insensitivity to androgens). The
most important clinical and paraclinical data for the final diagnosis of each of the three cases are
discussed, as well as the medical and surgical treatment after the diagnosis. It is concluded that
primary amenorrhea during adolescence is not a common disorder in the clinical practice, and that
its diagnosis and treatment requires a multidisciplinary approach.

Key Words: Primary Amenorrhea, Vaginal Atresia, Turner Syndrome, Insensitivity to Androgens,
Adolescents.

INTRODUCCION

La amenorrea, es motivo de consulta en Ginecologia Infanto Juvenil y se
define simplemente como la ausencia de menstruaciones por no menos de
tres meses consecutivos; esta a su vez se clasifica en primaria o
secundaria en base al momento en que se presenta. En las adolescentes
pueden indistintamente presentarse ambos tipos de amenorrea; siendo la
secundaria mas comun y teniendo como principal diagnéstico diferencial:
el embarazo, el cual siempre debe ser descartado antes de buscar alguna
otra causa de amenorrea en adolescentes. (1,2).

Contrariamente la amenorrea primaria, si bien es menos comun es de mas
dificil diagnéstico cuando esta presente, lo que obliga siempre al clinico a
buscar la causa subyacente. EI médico que aborda esta problematica
durante la adolescencia, debe tener conocimientos béasicos sobre la
fenomenologia puberal que ocurre en estos primeros afios posterior a la
menarquia(2-4); asi como también del espectro de variantes que pueden
presentarse entre el limite de lo normal para la edad y lo meramente
patolégico; ya que existe un amplio espectro de diagndsticos diferenciales
que abarcan desde trastornos de tipo endocrino o genéticos, pasando por
factores de indole psicolégico, factores ambientales y anomalias
estructurales del aparato genital (4).

Definicion de amenorrea primaria.Se define como amenorrea primaria, a
la ausencia de menstruaciones a los 16 afos 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 anos) (4) 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 ultimo concepto
compartido con el de pubertad retardada) (5).
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Es importante tener en consideracion que para presentarse la menarquia, y
en consecuencia las sucesivas hemorragias menstruales; es indispensable
contar con un aparato genital femenino bien constituido, que posea ovarios
bien conformados con elementos histolégicamente maduros y competentes,
que produzcan adecuadas concentraciones de hormonas esteroideas
(estrégenos y progesterona) y que respondan satisfactoriamente a un
comando superior regulador (eje hipotalamo hip6fisis — gonadal- eje -H-H-
G) que funcione armdnicamente y en secuencia l6gica; asi como también
un tracto genital de salida indemne y expedito, que permita la salida del
fluido menstrual (5). Por lo tanto; cualquier alteracion a nivel de alguno de
estos compartimientos fisiolégicos (eje-H-H-G, ovarios, utero, vagina),
puede conllevar finalmente a la expresién de un trastorno de base que se
traducira clinicamente en amenorrea (3-5).

A continuacién se presentan tres casos de amenorrea primaria; que
pueden ser conducidos por todo médico encargado de la atencion en salud
de las adolescentes (Pediatra, Endocrin6logo, Gineco6logo infantil, etc.) y
que corresponden a casos pertenecientes a la Unidad de Atencion Integral
de nifas y adolescentes; ubicada en el Instituto Docente de Urologia
(IDU), en la urbanizacién la “Vifia”, Estado Carabobo, las cuales fueron
estudiadas y tratadas en nuestra wunidad especializada, previo
consentimiento informado a las adolescentes y sus familiares.

Primer caso: Se trata de adolescente de 15 afnos de edad natural y
procedente del estado Carabobo, quién consulté por presentar talla baja y
ausencia de menstruaciones; como antecedentes: inicio de boton mamario
bilateral a los 13 afos, vello pubico y axilar a los 12 afios y medio; siendo
portadora de valvulopatia tricuspidea. Al examen fisico: presenté:
implantacion baja de cabello (region frontal y nucal), discreto Pterigium
Colli, hipertelorismo mamario (ver figura 1), pabellones auriculares de
implantacion baja; TANNER Il mamario / pubico, genitales externos de
configuraciéon externa normal con himen grueso integro y anular,
desviacion lateral de columna dorso lumbar y genus valgus bilateral, talla
< percentil 3; peso: entre percentiles 50 - 75.

- Laboratorio: FSH: 5,4 miliuUD / ml; LH: > 1 miliUD / ml; Estradiol: 22
pg / ml; Edad Osea: 11 afios (< 4 DE); se realizaron dos cariotipos,
el primero a la edad de 5 afnos y el segundo recientemente a los 14
anos, ambos con la técnica de bandas “G”, linfocitos en sangre
periférica y mas de 20 metafases, obteniéndose como resultado en
ambos un cariotipo femenino normal: 46 XX.

- Ecografia pélvica: La ecografia pélvica revelé Uutero de
caracteristicas prepuberales de predominio cilindrico con
abombamiento a nivel de fondo uterino, ambos ovarios visibles, con
diametros menores con respecto a la edad, no homogéneos, con
escasa actividad folicular.
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Fig. 1. Sindrome de Turner, evidencia de Pterigium Colli e Hipertelorismo
Mamario; llama la atencion el buen desarrollo mamario.

Segundo caso. Se trata de adolescente de 12 anos de edad natural y
procedente del estado Cojedes, quién consulté en compafia de su
representante por presentar dolor tipo célico de fuerte intensidad en
hipogastrio, que se irradiaba a raiz de muslo derecho y que se presentaba
tipicamente los primeros 5 dias de cada mes, sin presentar acalmias al
administrar analgésicos convencionales, ameritando hospitalizacion para
manejo del dolor y administracion de analgésicos por via endovenosa en
par de ocasiones, como antecedentes: telarquia a los 9 ainos y pubarquia a
los 11 afos de edad. Al examen fisico: aparentes buenas condiciones
generales, peso y talla entre percentiles 25 y 50, TANNER IV mamario /
pubico, abdomen blando sin signos de irritacion peritoneal, doloroso a la
palpacién en hipogastrio en donde se evidencié tumoracion dolorosa de
bordes imprecisos. Genitales: labios mayores, labios menores y clitoris
normales, uretra francamente estrogenizada, con mucosa redundante
periorificial, previa realizacién de maniobra de la tienda o de Capraro (2),
la cual consiste en tomar ambos labios mayores con dedos pulgar e indice,
separandolos de la linea media y tironeando de ellos hacia delante y
abajo, permitiendo asi visualizar en forma adecuada zona anatémicamente
correspondiente a introito vaginal, observandose a este nivel la presencia
de un rafe medio fibrotico y ausencia de himen; con una regiéon anal de
aspecto y configuracion normal (ver figura 2), finalmente al tacto bimanual
(abdominal y rectal) se confirma tumoraciéon hipogéastrica que ocupa parte
del cilindro utero vaginal y cuyo polo inferior se palpa y se proyecta a 4 cm
del margen anal.

- Ecografia pélvica: La ecografia pélvica reportéd: Gtero discretamente
aumentado de volumen con respecto a la edad. Endometrio
engrosado y canal vaginal distendido con tumoraciéon ecolltcida por
probable coleccién hematica, de aproximadamente 120 mL, que
superaba en la medicion de sus didmetros al utero (ver Figura 3).

- Otros estudios. La ecografia abdominal revelé ambos rifiones con
dimensiones acordes a la edad de la paciente y de ubicacién
normales. La Urografia de Eliminacién no reporté anomalias

74



Salus online |15-1 Abril 2011 Amenorrea primaria en adolescentes p. 75

morfolégicas en vias urinarias y la Resonancia Magnética Nuclear
(RMN) confirm6é presencia de tumoracién por colecciéon descrita
previamente a la ecografia.

CLINICA DEL CENTRO
ULTRASOUND

PAD:DGC PRNT:R C

Fig. 2. Atresia de tercio inferior vaginal; presencia rafe medio en zona correspondiente a introito
vaginal. Fig. 3. Vagina distendida por secrecién hematica (aprox. 120 mL) por atresia del tercio
inferior de vagina. Obsérvese salida de fluido menstrual a través de orificio cervical externo (M).

Tercer caso: Se trata de adolescente de 18 anos de edad, natural y
procedente del estado Carabobo, quién consulta por no presentar
menstruaciones y dificultad para tener relaciones sexuales con su
pareja; como antecedentes de importancia tenemos: telarquia a los 10
anos, pubarquia a los 12 afos de edad y correccion de hernia inguinal
derecha a los 6 anos de edad, no precisandose naturaleza del contenido
herniario y si hubo o no extracciéon del mismo. Al examen fisico: aparentes
buenas condiciones generales, piel morena hidratada, peso: percentil 50,
talla > percentil 90, escaso vello corporal, axilar y pubico, mamas:
voluminosas, bien conformadas vy simétricas, areolas pigmentadas
TANNER |V bilateral, abdomen plano no doloroso; genitales: pubarquia 1V,
labios mayores, menores, clitoris y uretra normales, introito vaginal visible
con trayecto corto vaginal (vaginometria 2 cm.), regién anal normal. Al
tacto rectal: ausencia de cilindro utero vaginal.

- Paraclinicos. Se realiz6 cariotipo en sangre periférica (bandas “G”)
a veinte metafases, que report6: cariotipo masculino normal 46 XY.

- Laboratorio Testosterona libre: 31,8 ng/mL (Valores referenciales:
Hombre: 8-48; Mujer: 0,7-3,2 ng/mL).

- Ecografia pélvica. Reveld pelvis vacia y/o ausencia de estructuras
mullerianas (Gtero y ovarios)

DISCUSION

Los tres casos expuestos tienen en comun la ausencia de menstruaciones,
pero obedecen a causas distintas; en el primer caso se trata de un
trastorno disgenético tipo sindrome de Turner, en donde encontramos: talla
baja, estigmas turnerianos, hipogonadismo hipergonadotrépico y ausencia
de menstruaciones a la edad de 15 anos.(6,7), este sindrome puede
presentar variantes, pudiendo ser en este caso una variedad tipo mosaico,
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lo que ha permitido el inicio espontdneo de caracteres sexuales sin
requerir terapia hormonal sustitutiva; pudiendo en algunos casos
reportados presentar menstruaciones e incluso embarazos (8-10). En esta
paciente, se practicé valoracion por cardiologia infantil, encontrandose
como hallazgo a la ecocardiografia: estenosis leve a nivel de vélvula
tricispide sin repercusion hemodinamica. Se realiz6é laparoscopia para
toma de biopsia y cariotipo gonadal, el cual reporté: cariotipo 45X / 46 XX;
lo cual confirma como diagnoéstico definitivo, wun Sindrome de Turner
variedad mosaico y evidencia la utilidad de este tipo de procedimiento
quirargico en el estudio de todo sindrome disgenético (11); inicidndose
posteriormente la evaluacion por traumatologia para correccion de
problemas ortopédicos y el inicio del tratamiento hormonal sustitutivo con
apoyo psicolégico y reforzamiento de autoestima importante en estas
adolescentes (12).

En el segundo caso: la presencia de caracteres sexuales en estadios
avanzados de maduracién (TANNER), el dolor tipo célico episdédico con
presentacién ciclica y la ausencia de menstruaciones con presencia de
tumor por colecciébn a nivel utero vaginal (hematocolpometra) debe
orientar a una imposibilidad existente a nivel del tracto genital para la
salida del fluido menstrual (criptomenorrea); obteniéndose como
diagnéstico definitivo: Atresia de tercio inferior de vagina, la cual fue
corroborada por ecografia pélvica .a pesar de que en el protocolo de
estudio estandarizado a nivel mundial, la RMN representa el “Standard
Gold” en el abordaje diagnéstico de las malformaciones mullerianas
(13,14); en esta oportunidad con una buena ecografia practicada por un
observador experimentado, resulté ser un estudio orientador, no invasivo
de bajo costo y facil uso. De la misma forma, es importante senalar que
ante la presencia de una malformacién mulleriana, es indispensable
descartar alguna alteracion del tracto urinario, por la clara asociacién con
alteraciones genitourinarias en esta patologia de hasta un 40% (15); esto
debido al origen embriolégico que comparten ambas estructuras, sobretodo
en casos de atresia y / o agenesia vaginal, tal cual se describe en la
literatura y como correspondié en este caso. En esta paciente se siguio
una conducta expectante con controles clinicos y ecograficos y tratamiento
sintomatico del dolor pélvico de tres meses desde el inicio del dolor, con la
finalidad de lograr adelgazamiento del segmento atrésico por parte del
tumor por coleccidén creciente a nivel vaginal y posteriormente se realizé la
correccion quirurgica que consisti6é en una Zzeta plastia: procedimiento
quirargico reconstructivo que consiste en separacidon, previa diseccién en
la linea media de zona atrésica de dos colgajos cutaneos de vagina para
su posterior afrontamiento a mucosa vaginal normal. (15). Posteriormente
se realiz6 drenaje del hematocolpometra y anastomosis término — terminal
de bordes de mucosa vaginal no atrésicos.(16-17)

Finalmente en el tercer caso, ante una adolescente con talla alta, escaso
vello corporal y pubico, antecedente de cura de hernia inguinal uni o
bilateral, ausencia de estructuras mullerianas a la ecografia pélvica y
trayecto vaginal corto, debemos plantearnos el diagnéstico de
Insensibilidad periférica a los andrégenos variedad completa, 6 Sindrome
de Morris; cuyo diagndstico diferencial obligado es con los sindromes de
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aplasia Mulleriana tipo Sindrome de Rokitansky, el cual se estableci6 a
través de los hallazgos clinicos y ecograficos descritos ademas del
cariotipo (15). Por tratarse en este caso de una variedad completa no
curs6 con ambigledad genital desde el nacimiento, lo que ocasion6 el
diagnoéstico tardio en la adolescencia, cuando cursé con amenorrea
primaria.

En esta paciente se practicé previa evaluacién psicolégica, laparotomia
exploradora y extirpacion de ambas génadas intraabdominales por el
riesgo elevado de malignizacion en presencia de cariotipo XY (30 %) que
se incrementa con la edad (18-20), reportandose en la biopsia de génadas
extraidas, elementos macro y microscopicamente compatibles con tejido
testicular, células tubulares hipoplasicas e hiperplasia adenomatosa de
células de Leydig. Debido a las dificultades de la paciente para las
relaciones sexuales y por no tener actualmente una pareja estable, se
realizdé la creacion de una neovagina, utilizando un segmento de colon
sigmoides (21), previa creacion de un espacio entre vejiga y recto, la cual
fue realizada sin inconvenientes, obteniéndose asi resultados
satisfactorios.

Conclusiones y recomendaciones: Es indudable que las causas de
amenorrea primaria en una adolescente pueden ser muchas y son poco
frecuentes en la practica médica diaria; sin embargo vemos que con
simples datos aportados en su mayoria por el examen fisico podemos
orientar adecuadamente el diagnéstico; de aqui se desprende que el
pediatra y todo médico que evalua nifas y adolescentes (ginecdélogo
infanto juvenil, cirujano pediatra, urélogo pediatra, etc.) deben siempre
incluir la evaluacién minuciosa de genitales al examen fisico general y con
vision multidisciplinaria orientar hacia otras especialidades el caso clinico
cuando este lo amerite. Finalmente recomendamos realizar otros estudios
que incluyan un numero mayor de casos, con la finalidad de establecer un
protocolo que oriente el estudio y abordaje interdisciplinario de estas
patologias en nuestra regién.
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