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Resumo

A Sindrome de Mayer-Rokitansky-
Kiister-Hauser (SMRKH]) consiste na agenesia
ou disgenesia da por¢do miilleriana da vagi-
na ¢ do titero, durante a embriogénese. Revi-
samos os aspectos diagndstico e terapéutico
desta entidade, com o relato de um caso sub-
metido a reconstrucio vaginal pela técnica
laparoscopica de Vecchietti.

DESCRITORES: Sindrome de
Rokitansky; agenesia miilleriana; técnica de
Vecchietti.

~

A Sindrome de Mayer-Rokitansky-
Kuster-Hauser (SMRKII) consiste na agenesia
ou disgenesia da porcdo miilleriana da vagi-
na e do utero, determinada durante o pro-
cesso de embriogénese dos 6rgéos genitais fe-
mininos!39),

A incidéncia desta sindrome é cerca de
1:5.000 4 1:20.000 nascimentos femininos
.58 A SMRKH pode ser encontrada em sua
forma total, caracterizada por brotos muscu-
lares uterinos e tubas uterinas normais, ou
na sua forma parcial, com remanescentes
uterinos e falopianos assimétricos.

A sindrome foi relatada inicialmente
por Columbus, em 1562. Posieriormente,

Mayer, em 1829, e Rokitansky, em 1838, des-

creveram as alterac¢des encontradas em au-
tépsia do entdo chamado “uterus bipartitus”.
Kiister, em 1910, propés a terapia cirurgica e
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Hauser, em 1962, definiu a sindrome que con-
siste em: genitadlia externa normal, vagina
ausente, titero ausente ou rudimentar, tubas
uterinas e ovarios normais, podendo estar
associado & anormalidades renais e
esqueléticas 13,

Trata-se de uma doenca que provoca
preocupacdo e ansiedade na paciente e sua
familia, produzindo dividas importantes so-
bre a feminilidade e funcao reprodutiva.

T.A.A., 16 anos, feminina, branca, estu-
dante. :
Procurou o servigo de Ginecologia, referindo
amenorréia primaria.

Hébitos: nega tabagismo, etilismo, uso de
drogas ou medicamentos.

Antecedentes pessoais e familiares: n.d.n.
Antecedentes ginecolégicos: paciente virgo.

Ao Exame fisico:

Mamas normais para a idade, tréficas, sem
alteragdes.

Orgios genitais externos: pilificacdo normal,
grandes e pequenos labios desenvolvidos, co-
lorac¢ao normal.

Presenca de himen imperfurado (Fig. 1).
Demais aparelhos: sem alteracées.

Exames Compleméntares:
- LH, FSH, Estradiol, Progesterona e Prolactina:
dentro dos limites da normalidade.
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- USG: Vagina: eco-vaginal néo
caracterizadeo.

Utero: 2,3 x 1,8 x 0,9 cm com as-
pecto hipoplasico.
Ovérios: duas estruturas gonadais alongadas,
medindo 3,6 x 1,8 cm a direitae 3,2 x 1,7 cm
a esquerda, presenca de pequenas formacoes
cisticas compativeis com foliculos.
- Tomografia computadorizada: Gitero néo ca-
racterizado, ovarios normais. Auséncia de
anormalidades renais ou esqueléticas. '
- Cariétipo: 46,XX.

Conduta:

A paciente foi submetida a cirurgia de cons-
trucédo de neovagina pela técnica de
Vecchietti, assistida por laparoscopia
(Fig.2). A neovagina foi feita tracionando
uma oliva dentro da vagina em fundo cego
(Fig.3) e aplicando tensio continua através
de fios que partem da parede abdominal an-
terior (Fig.4), passados por laparoscopia e
fixados & traclo (Fig.5). Evoluiu sem
intercorréncias intra e pds-operatérias, ten-
do alta hospitalar no 30. PO.

Discussao

A agenesia de vagina esta
freqiientemente associada & SMRKH “*9, e
esta é devido 4 anomalia no crescimento des-
cendente normal dos canais paramesonéfricos
fundidos em direcdo ao seio urogenital. A
causa para tal fato ainda permanece obscu-
ra, discute-se a influéncia de uma heranca
multifatorial poligénica pela ocorréncia fa-
miliar ®.

As pacientes sio, normalmente,
assintomaticas e apresentam caracteres se-
xuais secundérios normais. Geralmente re-
ferem como queixa principal a amenorréia
priméria, mas podem referir esterilidade e
dispareunia ®%7, Na avaliacdo ginecologi-
ca, apresentam agenesia parcial ou completa
do atero, com vagina ausente ou hipopléasica.
Podem ser encontradas anormalidades extra-
genitais congénitas, particularmente dos rins
(em um terco dos casos) € dos 08508 como
vértebras, bragos, méos e face (em 20% dos
pacientes) 7.

A SMRKH é caracterizada por um
cariétipo 46,XX, diferenciando-se da
sindrome da feminizacio testicular e de ou-
tros hermafroditismos masculinos (cariétipo
46,XY). Outros diagndésticos diferenciais im-
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portantes sdo himen imperfurado e septo va-
ginal transverso ¥,

A ultrassonografia pélvica e a
laparotomia exploradora auxiliam o diagnés-
tico pois podem evidenciar auséncia de cor-
po uterino ou presenca de dois hemicorpos
uterinos, além de trompas € ovarios normais
{6)

Ainda ndo ha um consenso sobre o nle-
lhor acesso terapéutico para corrigir esta
anomalia, visto o grande namero de métodos
cirdrgicos propostos 2,

A técnica de Vecchietti € recente e ba-
seia-se na tracdo de fios colocados momen-
taneamente na regido suprapubica, através da
laparoscopia. Apdés a exploraclo
laparoscdpica da cavidade, uma agulha reta
¢ introduzida a partir da regido suprapubica
até o pseudohimen, localizado entre a bexi-
ga e oreto. O pseudohimen é perfurado cen-
tralmente ¢ um fio conectado & uma oliva é
exteriorizado para a cavidade abdominal an-
terior. O mesmo procedimento € feito do ou-
tro lado. Os fios sfio entdo atados 4 traclo e
sua tensio graduada . A tragéo precisa ser
gradual e progressiva pois, se excessiva, pode
causar necrose epitelial, enquanto a tracéo
limitada causa alongamento insuficiente da
vagina. A oliva é retirada no 6°. - 8°. pés-
operatério. A atividade sexual é permitida
apds 10°. - 15°. dia apés a remogéo .

Concluségo ===
A SMREKH ¢ caracterizada por
genitalias externas normais, agenesia de va-
gina, aplasia uterina, tubas uterinas e ova-
rios normais.

Os exames de imagem revelam alte-
racfes em vagina e Gitero, mas sdo pouco
esclarecedores, sendo necessario, em mui-
tos casos, a laparoscopia exploradora para
um melhor diagndstico.

Atualmente, o tratamento mais ade-
quado €& a reconstrucdo vaginal
(neovagina) pelo método de Vecchietti as-
sistida por laparoscopia. Trata-se de um
método eficiente, rapido e seguro, obien-
do-se uma neovagina totalmente
epitelizada em torno de 10 a 15 dias, com
menor indice de infecgio e outras compli-
cacdes. Além disso, a cirurgia
laparoscépica permite diminuir o tempo ci-
rargico e, assim, melhorar a recuperacéo
da paciente.



'Figura1 -Visuélizagﬁodagenitélia FiMakségem do fio de Figura 3 - Fixacao da protese
externa e vagina em fundo cego. nylon pela mucosa vaginal. vaginal.

Figura 4 - Exteriorizagao dos fios pela Figura 5 - Fixacao da pratese abdominal.
abertura abdominal.

AGRADECIMENTO

Agradecemos ao Dr. Ricardo Barbosa Diniz e ao Dr. Antonio Jose Lapa pela colaboracfo na execugéo deste trabalho.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. BORDALO,A.A.B.; COSTA,P.J.D.; SANTOS,P.S. Sindrome de Rokitansky-Kiister-Hauser. Revisdo e relato de caso. Ver Para Med,
12(1): 47-50, 1998.

2. FEDELE,L.; BIANCHI,S.: TOZZI,L.; BORRUTO,F.; VIGNALL M. A new laparoscopic procedure for creation of a neovagina in Mayer-
Rokitansky-Kiister-Hauser syndrome. Fertility and Sterility, 66(5): 854-7, 1996.

3. GIATRAS, K.; LICCIARDLF.; GRIFO,J.A. Laparoscopy for pelvic pain in the Mayer Rokitansky-Kiister-Hauser syndrome. A case
report. The Journal of Reproductive Medicine, 43(3): 203-205, 1998.

4, GIRALDO, F.; SOLANO, A;MORA,M.J.;ABEHSERA. M. The malaga flap for vaginoplasty in the Mayer -Rokitansky-Kiister-Hauser syndrome:
experience and early-term results. Plastic and reconstructive surgery, 98(2): 305-311, 1996.

5. MAKINODA,S.; HISHIYA,M.; SOGAME,M.; MIKUNLM. e col. Non-grafting method of vaginal construction for patients of vaginal
agenesis without functioning uterus (Mayer-Rokitansky-Ktster-Hauser syndrome). Int Surg, 81:383-389, 1996.

6. PERFETTILC.; NUCCIO,C. Sindrome de Rokitansky-Kiister-Hauser. Comunication de tres casos. Rev obstet ginecol Venezuela 43(1}):
35-40 passim, 1983. .

7. STRUBBE.E.H.; CREMERS,C.W.R.J.; WILLEMSEN,W.N.P.; ROLLAND,R.; THIJN,C.J.P. The Mayer-Rokitansky-Kiister -Hauser syndrome
without and with associated features: two separate entities? Clinical Dismorphology 3: 192-9, 1994.

8. WENTZ,A.C. Anomalias congénitas e intersexualidade. In: Novak Tratado de ginecologia. Rio de Janeiro. Guanabara. 11 ed. 103-7,
1990.(Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser e construcfo de neovagina. Relato de caso) ]

Fundacédo ABC m




