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Resumo

Os autores descrevem o caso de uma paciente jovem com amenorreia primaria e caracteres sexuais secundarios normais.

A investigacdo diagndstica constatou a ocorréncia da sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser.
Unitermos: Ductos paramesonéfricos; Anormalidades.

Abstract

The authors describe the case of a young female patient with primary amenorrhea and normal secondary sexual char-

acteristics. The diagnostic investigation demonstrated the occurrence of Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser’s syndrome.
Keywords: Paramesonephric (Mullerian) ducts; Abnormalities.
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INTRODUCAO

A sindrome de Mayer-Rokitansky-Kus-
ter-Hauser € uma condigdo incomum, com
incidéncia de um para cada 4.000-5.000
nascimentos de meninas?, sendo a se-
gunda causamais frequente de amenorreia
priméria, apés as disgenesiasgonadais®. E
uma forma de agenesia milleriana carac-
terizadapor atresiavaginal, anomalias ute-
rinas e tub&rias, que podem incluir ausén-
ciaou hipoplasia. As pacientes apresentam
caridtipo 46,X X e caracteres sexual s secun-
dérios normais, uma vez que 0s ovarios
estéo presentes e funcionantes, porém nao
ha menstruacéo®.

A sindrome se apresentaem trésformas,
classificadas segundo o acometimento de
estruturas além do aparelho reprodutor. A
sindrome tipica, tipo |, € representada por
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ateracOes restritas ao sistema reprodutor.
A segunda, tipo 11, € umasindrome atipica,
naqual estdo presentes assimetriano rema-
nescente uterino e anomalia das tubas ute-
rinas. Esta forma pode estar associada a
doenga ovariana, alteracdes renais, 6sseas
e otolgicas congénitas. Um terceiro tipo,
denominado MURCS, envolve hipoplasia
ou aplasia uterovaginal, malformagoes re-
nais, Gsseas e cardiacas™™.

As malformagdes renais que podem ser
encontradas sd0 agenesiaunilateral, rimem
ferradura, hipoplasia renal, rins ectopicos
e hidronefrose. As malformagdes ésseas
ocorrem principa mente nasvértebras, sen-
do maiscomuns afusdo de veértebras, prin-
cipalmentecervicais, sindromedeKlippel-
Feil e escoliose. As alteragdes cardiacas e
digitais, como sindactiliae polidactilia, so
mais raras que as anteriores,

A etiologia permanece desconhecida,
porém o aumentado ndmero de casos em
grupos familiares ressalta a hipotese de
uma causa genética®.

Nesterelato apresentamos o caso deuma
paciente de 16 anos deidade, com amenor-
reiaprimériae caracteres sexuai s secunda
riosnormais, submetidaainvestigagéo cli-
nicorradiol 6gica e tratamento cirdrgico.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 16 anos de
idade, com amenorreia priméria, sem ou-
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tras afeccOes clinicas. Ao exame clinico
constatou-se desenvol vimento dos caracte-
res sexuais secundérios compativel com a
idade cronoldgica. Ao exame ginecol 6gico
observou-se uretra em fenda com bordas
elevadas. N&o foi realizado exame gineco-
I6gico com espéculo.

A ultrassonografiatranspélvicando evi-
denciou imagem uterina e ovarios em seus
sitios habituais, no entanto, foi inconclu-
siva por causa de dificuldades técnicas. A
ressonancia magnética, o Gtero ndo foi vi-
sualizado e 0s ovérios possuiam volume,
sinal e localizagdo sem anormalidades. O
cana vagina também nao foi visualizado
por este método (Figura 1).

A avaliagdo genética revelou caridtipo
46,X X, determinando, desse modo, o diag-
nostico de sindrome de M ayer-Rokitansky-
Kuster-Hauser. A paciente foi submetidaa
correcdo cirlrgica da vagina (neovagino-
plastia).

DISCUSSAO

A apresentacdo clinicatipica é amenor-
reia priméria, acompanhada ou ndo de cdli-
cas ciclicas, em adolescente com caracteres
sexuals secundérios compativeis com aida
de, sem sinaisdevirilizagdo. O exame gine-
coldgico pode detectar auséncia do canal
vaginal ou encurtamento da vagina>2%9,

A redlizagdo de exames de imagem,
como a ultrassonografia e a ressonancia

Radiol Bras. 2011 Mai/Jun;44(3):192-194



Manfroi RG et al.

Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser

Figura 1. A: Imagem no plano sagital T2, sem supressao de gordura: observar loja uterina vazia. B: Imagem ponderada em T2, sem supressao de gordura,
no plano axial: observar ovarios com forma e volume normais, em sitio habitual, o direito apresentando foliculos (seta). C: Imagem ponderada em T2, no plano
axial: observar auséncia da vagina. D: Imagem ponderada em T2, no plano axial: observar a auséncia do Utero.

magnética, associados ou ndo & laparosco-
pia, € necessaria paraque se possam deter-
minar as caracteristicas anatdbmicas da sin-
drome. A ultrassonografia € o primeiro
exameaser solicitado. Esteexame podere-
velar a auséncia do Utero entre a bexiga e
o reto®®9), A |amina vestigial, quando en-
contradano sitio habitual do (tero, pode ser
confundida com este. Ainda podem ser
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observadas anomalias renais quando h&
sindrome do tipo 11®.

A ressonanciamagnéticaé o método de
imagem que apresenta maior sensibilidade
e especificidade naavaliacdo da sindrome,
ndo apenas por permitir a realizagdo de
imagens multiplanares, mas também por
possibilitar a obtencéo de sequéncias com
saturacdo de gordura. Permite boa defini-

¢a0 de alteragBes anatdbmicas como a age-
nesia uterina, além de avaliagdo do ovério,
vagina e anomalias associadas™*59.

A laparoscopia esté indicada apenas
quando a avaiacdo pelos dois métodos
anteriores for insatisfatoria e for possivel,
por este ato, tragar uma conduta terapéu-
tica. Apds o diagnéstico de sindrome de
Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser, deve-se

193




Manfroi RG et al.

fazer umainvestigagdo clinicaparaaiden-
tificacdo de possivels malformagdes asso-
ciadas™®.

O diagndstico final é a associagéo dos
achados nesses métodos com o cari6tipo.
O diagnostico diferencial deve ser feito
com outras situacBes em que a paciente
apresentaamenorreiaprimériae caracteres
sexuai s secundérios desenvolvidos, como
auséncia congénita de Utero e vagina, atre-
siavaginal isoladacom sindrome dainsen-
sibilidade androgénica e septo vagina
transverso com himen imperfurado®.

A sindrome de Mayer-Rokitansky-Kus-
ter-Hauser, pelasateragdesanatdmicasque
acaracteriza, gera ansiedade e consequén-
ciaspsicol 6gicasenaqualidade devidadas
pacientes, devendo por isso ter uma abor-
dagem multidisciplinar®®. O tratamento
anatdbmico indicado é a criaco de uma
neovagina, de modo cirdrgico ou ndo, o
gue pode permitir a essas pacientes uma
vidasexual normal®®. Quando aviacirdr-
gica € escolhida, remanescentes uterinos
podem ser retirados, com o intuito de evi-
tar endometriose futura®.

194

Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser

As pacientes que desgiam ter filhos deve
ser encorgjada a adogdo e apresentada a
possibilidade de ter filhos biol 6gicos por
meio da técnica de reproducgdo assistida,
uma vez que, por possuirem ovérios fun-
cionantes, essas mulheres produzem 6vu-
los normais'?.

Mesmo com 0s recentes avangos no
manejo desta sindrome, o seu diagndstico
traz significativo impacto psicol6gico e na
qualidade de vida das pacientes, em raz&o
daimpossibilidade de menstruar edeengra-
vidar. O estresse causado pelo diagndstico
pode ser aliviado pelos tratamentos cirur-
gico ou ndo cirdrgico, pela passagem do
tempo, pelo aconselhamento, pelo suporte
de familiares e por grupos de gjuda®®.
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