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RESUMO: A sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH) é uma anomalia
congénita rara caracterizada pela aplasia ou hipoplasia do ttero e dos dois tercos superiores da
vagina, enquanto os ovarios mantém funcionamento normal, permitindo o desenvolvimento
de caracteristicas sexuais secundirias femininas normais. Essa condicio afeta
aproximadamente 1 em cada 4.500 mulheres e costuma ser diagnosticada na adolescéncia, diante
do quadro de amenorreia primiria em pacientes com desenvolvimento puberal adequado. O
diagnéstico precoce e o planejamento adequado para a restauragio anatdmica e funcional da
neovagina sio de extrema importincia, considerando o impacto dessa condi¢do nio apenas na
satde fisica, mas também no bem-estar psicoldégico e na qualidade de vida das pacientes. A
criagio de uma neovagina representa um dos principais objetivos terapéuticos, existindo
diversas técnicas cirdrgicas e ndo cirdrgicas para esse fim. Nos dltimos anos, a cirurgia
minimamente invasiva, especialmente a vaginoplastia por via laparoscépica, tem se destacado
como uma opcio favordvel para a reconstrucdo vaginal, ao combinar bons resultados funcionais
com menor morbidade e recuperagio mais rdpida. O presente caso descreve a experiéncia de
uma paciente adolescente com diagnéstico de MRKH submetida a esse tipo de abordagem
cirdrgica, ressaltando as particularidades do manejo, as potenciais complicacdes e os resultados

funcionais obtidos.
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ABSTRACT: The Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH) syndrome is a rare congenital
anomaly characterized by aplasia or hypoplasia of the uterus and the upper two-thirds of the
vagina, while the ovaries maintain normal function, allowing the development of normal
female secondary sexual characteristics. This condition affects approximately 1 in every 4,500
women and is usually diagnosed during adolescence due to primary amenorrhea in patients
with normal pubertal development. Early diagnosis and adequate planning for the anatomical
and functional restoration of the neovagina are of great importance, considering the impact of
this condition not only on physical health but also on the psychological well-being and quality
of life of patients. The creation of a neovagina represents one of the main therapeutic goals, for
which various surgical and non-surgical techniques are available. In recent years, minimally
invasive surgery, particularly laparoscopic vaginoplasty, has emerged as a favorable option for
vaginal reconstruction, combining good functional outcomes with lower morbidity and faster
recovery. This case describes the experience of an adolescent patient diagnosed with MRKH
syndrome who underwent this surgical approach, highlighting the particularities of

management, potential complications, and functional outcomes obtained.
Keywords: Vagina / surgery. Vagina / abnormalities. Paramesonephric Ducts.

RESUMEN: El sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH) es una anomalia
congénita poco frecuente caracterizada por la aplasia o hipoplasia del atero y de los dos tercios
superiores de la vagina, mientras que los ovarios mantienen un funcionamiento normal, lo que
permite el desarrollo de caracteristicas sexuales secundarias femeninas normales. Esta
condicién afecta aproximadamente a 1 de cada 4.500 mujeres y suele diagnosticarse en la
adolescencia, ante la presencia de amenorrea primaria en pacientes con desarrollo puberal
adecuado. El diagnéstico precoz y la planificacién adecuada para la restauracién anatémica y
funcional de la neovagina son de suma importancia, considerando el impacto que esta condicién
tiene no solo en la salud fisica, sino también en el bienestar psicolégico y en la calidad de vida
de las pacientes. La creacién de una neovagina representa uno de los principales objetivos
terapéuticos, para lo cual existen diversas técnicas quirirgicas y no quirdrgicas. En los 4ltimos
afios, la cirugia minimamente invasiva, en especial la vaginoplastia por via laparoscépica, se ha
consolidado como una opcién favorable para la reconstruccién vaginal, al combinar buenos
resultados funcionales con menor morbilidad y una recuperacién mas ripida. El presente caso
describe la experiencia de una paciente adolescente con diagndstico de MRKH sometida a este
tipo de abordaje quirtrgico, destacando las particularidades del manejo, las posibles

complicaciones y los resultados funcionales obtenidos.
Palabras clave: Vagina/cirurgia. Vagina/anormalidades. Ductos paramesonéfricos.

INTRODUCAO

A Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH), também denominada

agenesia ou aplasia miilleriana, corresponde a uma anomalia congénita rara do trato genital
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feminino, na qual ocorre auséncia ou subdesenvolvimento do ttero e do terco superior da
vagina, apesar da preservacio do caridtipo 46,XX e do desenvolvimento normal das
caracteristicas sexuais secunddrias (HERLIN; PETERSEN; BRANNSTROM, 2020).
Apresenta uma prevaléncia estimada de 1 caso a cada 4.500 mulheres. A condi¢io pode ocorrer
de forma isolada (tipo I) ou, mais frequentemente, estar associada a malformagdes renais,
vertebrais e, em menor propor¢io, auditivas e cardiacas, caracterizando o tipo II, também
conhecido como associagio MURCS.

O principal sinal clinico costuma ser a amenorreia primdiria em adolescentes que
apresentam desenvolvimento puberal e caracteristicas sexuais secundarias normais, além de

genitilia externa e ovdrios funcionais, com caridtipo 46,XX e auséncia de alteracdes

cromossdmicas  detectadas (MORCEL; CAMBORIEUX; PROGRAMME DE
RECHERCHES SUR LES APLASIES MULLERIENNES, 2007). O diagnéstico precoce e o
planejamento adequado para a reconstru¢io anatdmica e funcional da neovagina sdo
fundamentais, devido ao impacto fisico, psicolégico e social da Sindrome de Mayer-
Rokitansky-Kiister-Hauser.

A criagio de uma neovagina é um dos principais objetivos terapéuticos, podendo ser
alcancada por métodos cirirgicos ou nio cirtrgicos. Nos tltimos anos, a vaginoplastia por via
laparoscépica tem se destacado como uma alternativa minimamente invasiva, oferecendo bons
resultados funcionais, menor morbidade e recuperagio mais rdpida. O presente relato aborda o
caso de uma adolescente com diagnéstico de MRKH submetida a esse procedimento,

enfatizando aspectos do manejo, possiveis complicagdes e resultados obtidos.

METODOS

Trata-se de um relato de caso clinico de uma paciente adolescente diagnosticada com
Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH), submetida 3 vaginoplastia por via
laparoscépica pela técnica de Vecchietti, em hospital de referéncia em ginecologia. O estudo
foi conduzido em conformidade com os principios éticos e diretrizes reconhecidas
internacionalmente e adotadas pelo Ministério de Salud Pudblica del Paraguay e respeitou
integralmente os preceitos de confidencialidade e anonimato da paciente, garantindo a protec¢io
de sua identidade e dados pessoais. Todas as informagdes clinicas foram coletadas
exclusivamente para fins cientificos e educacionais, preservando-se os detalhes que pudessem

permitir sua identificagio. A paciente, juntamente com seu responsdvel legal, forneceu
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consentimento livre e esclarecido para o uso dos dados clinicos e imagens médicas com
finalidade académica e cientifica. A descri¢do do caso foi organizada de forma a abordar os
seguintes aspectos: dados clinicos iniciais, exames diagnésticos, técnica cirdrgica empregada,

evolugdo pds-operatéria e resultados anatdmicos e funcionais observados.

RELATO DE CASO

Adolescente de 17 anos, natural de Fernando de la Mora, com antecedente de tireoidite
autoimune em tratamento, procurou o servico de ginecologia infanto juvenil por auséncia de
menstruagdo. Ao exame fisico, apresentava desenvolvimento normal dos caracteres sexuais
secundérios, com presenca de pelos pubianos em padrio romboidal e pelos axilares. Exames de
imagem, incluindo ultrassonografia e ressonincia magnética pélvica, evidenciaram auséncia de
Utero e vagina, com ovirios em posi¢io anatdmica e com caracteristicas preservadas. O
cariétipo foi 46,XX. Realizou-se cistoscopia diagnéstica, que revelou agenesia vaginal, bexiga
com paredes irregulares e dstios ureterais tépicos. Com diagnéstico de Sindrome de Mayer-
Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH), foi indicada videolaparoscopia diagnéstica, que
confirmou auséncia de dtero e tubas uterinas, com oviarios presentes e normais (Figura1 e 2).
Posteriormente, foi realizada vaginoplastia pela técnica de Vecchietti (TVV) por via
laparoscépica, criando-se um ttnel extraperitoneal para insercio de pontos de tracio
direcionados a uma oliva vaginal conectada a uma placa externa (Figura 3 e 4). A tracdo foi
ajustada progressivamente (1 cm por dia) até se obter uma neovagina de 8 a 10 cm. A paciente
recebeu alta com orientagdes para uso gradual de dilatadores vaginais e, posteriormente, inicio
das relacdes sexuais como parte da manutencio do canal vaginal. A evolugio foi favordvel, com
resultados anatémicos e funcionais satisfatérios, incluindo vida sexual ativa sem complicagges.
A técnica laparoscépica demonstrou proporcionar melhor visualiza¢do, menor morbidade e
recuperacio mais rdpida em comparagio s técnicas abertas, sendo uma opgio segura e eficaz

para pacientes com agenesia vaginal secunddria 8 MRKH.
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Figura 1 e 2 : Exame ginecolégico com uso de espéculo evidenciando auséncia de canal vaginal e fundo cego,
compativel com sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH).

Fonte: Carmen Alicia Péssera Espinoza; Leticia Olmedo Cartaman; Leticia Oviedo; Ligia Maria Oliveira de
Souza, 2025.

Figuras 3 e 4. Etapas intraoperatérias e resultado pés-operatério da vaginoplastia laparoscépica pela técnica de

Vecchietti (TVV).
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Fonte: Carmen Alicia Péssera Espinoza; Leticia Olmedo Cartaman; Leticia Oviedo; Ligia Maria Oliveira de
Souza, 2025.

DISCUSSOES

A paciente adolescente procurou atendimento por amenorréia primdria e auséncia de
vagina funcional, apresentando desenvolvimento normal dos caracteres sexuais secundérios, o
que orientou a suspeita clinica da sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH). O
diagnéstico foi confirmado por exames de imagem, incluindo ultrassonografia transabdominal

e ressonincia magnética, que evidenciaram auséncia uterina e vaginal, com ovérios bem

preservados (FEDELE et al., 2008).
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A decisdo terapéutica consistiu na realizagio de vaginoplastia laparoscépica para criagdo
de uma neovagina, considerando mdltiplos fatores: idade da paciente, desejo de vida sexual
futura, baixo indice de complicacbes e a preservacio anatédmica proporcionada pela via
laparoscépica (BIANCHI et al., 2019). Durante o procedimento, foi criado um espago no plano
reto-vesical, utilizando disseccio delicada para evitar lesdes de estruturas adjacentes. Em
seguida, foi inserido um molde recoberto por enxerto autélogo de pele ou mucosa, com o
objetivo de favorecer a epitelizagio do novo canal vaginal (RIBEIRO et al., 2020).

O abordagem laparoscépico proporcionou melhor visualizagdo anatémica, menor
invasividade, redu¢io da dor pés-operatéria, menor sangramento e periodo de hospitalizaco
reduzido, quando comparado a técnicas cléssicas, como a vaginoplastia de McIndoe ou a técnica
original de Vecchietti (OPPELT et al., 2012). A literatura atual demonstra taxas elevadas de
sucesso anatémico e funcional, com formacio adequada da neovagina e bom desempenho
sexual posterior (PIZZO et al., 2021).

O seguimento pés-operatério incluiu dilatagdes vaginais progressivas para prevencio de
estenose, além de fisioterapia pélvica para otimizar a funcdo sexual e muscular. O tratamento
também envolveu apoio psicolégico e aconselhamento em sadde sexual, reconhecendo a

. A . ~ .
importincia do suporte emocional para adolescentes que enfrentam malformacdes genitais

congénitas (MORCEL et al., 2008).
E essencial o acompanhamento a longo prazo, considerando possiveis complicacdes
como fibrose, estenose ou dispareunia. A abordagem multidisciplinar é fundamental para

otimizar os resultados, envolvendo ginecologistas, cirurgides, psicélogos e sexélogos, com

participagdo ativa da paciente e da familia em todas as etapas do processo terapéutico

(BRUCKER et al., 2019).

CONSIDERACOES FINAIS

O manejo da sindrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH) em adolescentes
submetidas 4 neovagina laparoscépica representa uma opgio terapéutica avangada, que oferece
bons resultados funcionais e baixos riscos a curto prazo. Essa técnica permite restaurar a
anatomia vaginal, favorecendo a vida sexual futura e contribuindo para a melhoria da qualidade
de vida, embora exija acompanhamento rigoroso e uma abordagem integral que contemple
também as dimensdes psicolégicas e sociais da paciente. O sucesso do tratamento depende nio

apenas da habilidade cirdrgica, mas também de uma atencdo individualizada, do
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acompanhamento interdisciplinar e do apoio familiar, fatores essenciais para a adaptagio
emocional e funcional a médio e longo prazo. Este caso ilustra a relevincia da cirurgia
minimamente invasiva no manejo da MRKH e ressalta a necessidade de protocolos
padronizados para otimizar o cuidado de pacientes adolescentes com malformaces genitais

congénitas, garantindo resultados duradouros e humanizados.
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