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RESUMO

Relata-se o caso clinico de paciente feminino, 46 anos de idade, que procurou, ha 21
anos, atendimento médico, ap6s varias tentativas frustradas de engravidar. Nao havia
levado em consideragao que sua menarca nao tinha acontecido, o que ocorreu talvez
a sua pouca informacao. Trata-se da sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser. A
obtencao do diagndstico exigiu intensa propedéutica, como ultrassonografia abdomi-
nal total e pélvica endovaginal, laparotomia exploradora e urografia excretora. Nao
ha consenso quanto ao melhor acesso terapéutico. A paciente nao foi submetida a
qualquer das formas terapéuticas.

Palavras-chave: Utero/anormalidades; Ductos Paramesonéfricos/anormalidades;
Sindrome.

ABSTRACT

This clinical case approaches a 46-years-old female patient that sought medical care 21
years ago, after several frustrated attempts to get pregnant. She did not realize that had
not had her menarche, probably because of her low level of education. This is a case of
the Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (SMRKH) Syndrome. The diagnosis demanded inten-
sive propaedeutics, including total abdominal and pelvic / endovaginal ultrasonography,
exploratory laparotomy, and excretion urography. There is no consensus on the best
treatment, and the patient was not provided any of the treatments available.

Key words: Uterus/abnormalities;, Paramesonephric ducts / abnormalities; Syndrome.

INTRODUCAO

A sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (SMRKH) consiste na agenesia
ou disgenesia da por¢cao milleriana da vagina e do utero, determinada durante o
processo de embriogénese dos 6rgaos genitais femininos. Os genitais externos e o
himen sdo normais.!?

As malformacgoes uterinas sao secundarias a falhas de desenvolvimento, reabsor-
¢ao ou fusao dos ductos miillerianos. Por volta da sexta semana do desenvolvimen-
to embrionario, uma invaginacao do epitélio de revestimento celémico forma uma
depressao que cria um sulco, cujas bordas se fundem para formar os canais laterais
miillerianos (ou paramesonéfricos). Os canais miillerianos formam-se, inicialmente,
no alto da parede dorsal da cavidade celomica e, progressivamente, crescem cau-
dalmente, entrando na pelve, onde pendem para o centro, fundindo-se medialmente.
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Mais adiante, o crescimento caudal leva esses canais
fusionados ao contato com o seio urogenital. As por-
¢Oes nao fusionadas transformam-se nas trompas de
Fal6pio e a por¢ao caudal, no ttero e na vagina. A por-
¢ao superior da vagina €, portanto, considerada de ori-
gem miilleriana e a porcao inferior, do seio urogenital.
Todo o epitélio de revestimento (do tGtero e trompas) é
originario do epitélio celomico. Devido a isso, as mal-
formagoes uterinas sao também denominadas malfor-
macoOes ou anomalias miillerianas.?

A sua incidéncia é de cerca de 1/5.000 mulheres
nascidas.*

A SMRKH foi relatada inicialmente por Columbus,
em 1562. Posteriormente, Mayer, em 1829, e Rokitansky,
em 1838, descreveram as alteragoes encontradas em
autopsia do entao chamado uterus bipartitus. Kiister,
em 1910, prop0s a terapia cirdrgica e Hauser, em 1962,
definiu a sindrome que consiste em: genitalia externa
normal, vagina ausente, ltero ausente ou rudimentar,
tubas uterinas e ovarios normais, podendo estar asso-
ciada a anormalidades renais e esqueléticas.!

A principal divida de pacientes portadores dessa
sindrome e de suas familias e que resulta em preocu-
pacao e ansiedade em respondé-la consiste em saber
sobre as repercussoes que tém em sua fungao repro-
dutiva e a feminilidade.

Os objetivos deste relato sao o de apresentar um
caso de SMRKH confirmado por exames fisico e com-
plementares e discutir a respeito de suas caracteristicas.

RELATODECASO

MT.A.L., 46 anos de idade, feminino, leucodér-
mica, profissao do lar, casada ha 28 anos, natural e
procedente de Ibertioga — MG.

A paciente comecou a procurar atendimento mé-
dico aos 25 anos de idade, apos varias tentativas frus-
tradas de engravidar. Ainda nao havia levado em con-
sideragao que sua menarca nao tinha acontecido. Tal
fato deveu-se talvez a pouca informagao da paciente.

Nao era tabagista, alcoolista, nem fazia uso de dro-
gas ou medicamentos. Possuia amputacao da perna
esquerda apo6s acidente automobilistico ha 20 anos.

As mamas eram normais para a idade, trofi-
cas, sem alteracoes. Os o6rgaos genitais externos
apresentavam pilificacao normal, grandes e pe-
quenos labios desenvolvidos, e coloracao normal.
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A colposcopia revelava vagina em fundo cego elasti-
co de aproximadamente 2 cm de profundidade.

Foi submetida a urografia excretora que revelou
rim pélvico unico funcionante. A ultrassonografia ab-
dominal total e pélvica endovaginal mostrou agene-
sia do rim direito e rim esquerdo ectépico localizado
em regiao pélvica esquerda. O ttero nao foi visualiza-
do. A laparotomia exploradora a auséncia do utero,
com ovarios presentes, rim tinico pélvico a esquerda.

Os exames complementares mostravam: FSH:
52,5 mUI/mL LH: 22,1 mUI/mL T4: Tiroxina livre: 1,53
ng/dL TSH: 5,469 uUl/mL

DISCUSSAO

As malformacoes uterinas nao sao comumente
encontradas na clinica ginecolégica devido a gran-
de variedade de sua apresentacao e ao fato de que
a maioria delas nao é diagnosticada antes de uma
gestacao ou apenas ap6s a manifestacao de um pro-
blema obstétrico.?

As portadoras de SMRKH sao, normalmente, as-
sintomaticas e apresentam caracteres sexuais secun-
darios normais. O diagnostico é feito geralmente na
idade adulta. As queixas usuais sao amenorreia pri-
maria ou tentativas frustradas de se estabelecerem
coitos. Tal fato afeta intimamente a qualidade de vida
dessas pacientes. Também hé incapacidade para o
intercurso sexual pleno e infertilidade."?3

A SMRKH ¢é caracterizada pelo cariétipo 46XX,
diferenciando-se da sindrome da feminizacao tes-
ticular e de outros hermafroditismos masculinos
(cariétipo 46XY). Outros diagnoésticos diferenciais
importantes sao himen imperfurado e septo vaginal
transverso. Essa sindrome também é caracterizada
por hormonios gonadotréficos normais.¢

A paciente em questao apresenta os niveis de go-
nadotrofinas acima do valor de referéncia. Ha cerca
de quatro meses, fogachos acompanhados de sudo-
rese profusa comecaram a aparecer. Ao associar 0s
niveis hormonais a sintomatologia vasomotora su-
pracitada e a idade da paciente, pode-se inferir que
a provavel causa dessa triade € a faléncia ovariana,
j& que nao ha o parametro de alteracoes menstruais
para detectar tal faléncia, devido a agenesia uterina.
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Tal fato pode ser explicado por faléncia ovariana
devida a idade e ao surgimento de fogachos acompa-
nhados de sudorese profusa ha mais ou menos 1 ano.

A avaliacao ginecoldgica revela agenesia parcial
ou completa do utero, com vagina ausente ou hipo-
plasica sendo possivel o encontro de anormalidades
extragenitais congénitas, particularmente dos rins
(um terco dos casos) e dos 0ssos, como vértebras,
bragos, maos e face (em 20% dos pacientes).!

A ultrassonografia pélvica e a laparotomia explo-
radora auxiliam o diagnostico, pois podem evidenciar
auséncia de corpo uterino ou presenca de dois hemi-
corpos uterinos, além de trompas e ovarios normais.!

Atualmente, nao ha consenso sobre o melhor
acesso terapéutico. O mais usado é a reconstrugao
vaginal cirtrgica (neovagina). Algumas técnicas uti-
lizam retalho de pele glitea sobre um molde de vagi-
na, depois de haver feito um trajeto em espago uror-
retal. Outras utilizam al¢a de sigmoide, outras, ainda,
pele de grandes e pequenos labios. Também existem
os dilatadores vaginais de diametros e de longitudes
crescentes, que podem ser usados em alguns casos
em que ja existam uma fissura vaginal.!’

A psicoterapia é fundamental para reconhecer e
auxiliar a resolver os problemas psicologicos da mu-
lher com agenesia miilleriana, sobretudo a ansiedade
em relacao a sua feminilidade e a distorcao de sua
imagem fisica, que podem afetar a sua autoestima. Re-
comenda-se que a terapia seja familiar, uma vez que o
ajustamento emocional € muito importante na decisao
do procedimento e a época da sua realizagao.’

O parceiro também deve ser esclarecido no que
concerne a anomalia de sua companheira, para que
possa colaborar quando for liberada para o ato sexu-
al, apds o tratamento, por meio de atividade sexual
adequada a manutencao das dimensoes da vagina.?

CONCLUSAO

A SMRKH é caracterizada por genitalias externas
normais, agenesia de vagina, aplasia uterina, tubas
uterinas e ovarios normais.

Os exames de imagem revelam alteracOes em vagi-
na e udtero, mas sao pouco esclarecedores, sendo ne-
cessaria, em muitos casos, a realizacao da laparotomia
exploradora para o estabelecimento do diagndstico.

Ainda nao ha consenso sobre o melhor acesso
terap€utico para corrigir essa anomalia, visto o eleva-
do nimero de métodos cirtrgicos propostos.

E necessario, ainda, incentivar a abordagem multidis-
ciplinar nessas pacientes, especialmente, a psicoterapia.
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