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Caso Clinico/Case Report

Associacao de MURCS no contexto de um sindrome de Mayer-
-Rokit ansky-Kister-Hauser — a propdsito de um caso clinico.

MURCS association in the context of a Mayer-Rokit  ansky-
-KUster-Hauser syndrome — a case report

Daniela Couto*, Inés Marques**, Fernanda Aguas***

Maternidade Bissaya Barreto, Coimbra

ABSTRACT

MURCSAssociation is a sporadic disease of unknown aetiology that includes mullerian duct aplasia,
renal agenesis and cervicothoracic somite dysplasia. The Mayer-Rokitansky-KUister-Hauser syndrome
may be a part of the broad spectrum of associated anomalies that constitute the AHIS&Rion.

We report a case of MURCAssociation in the context of a MayRokitansky-KisteHauser
syndrome diagnosed in a 15 year-old patient.

INTRODUCAO associada a caracteres sexuais secundarios normais. O
sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (agenesia

A Associagao de MURCS e uma entidade de etiologiulleriana) que se caracteriza por auséncia ou hipoplasia
desconhecida e natureza esporadica que se caracte#ginal e, geralmente, auséncia de Gtero e trompas, pode
pela associagéo de aplasia mulleriana, aplasia I'en@ls@‘ar presente no espectro de ma|f0rmag(~)es que
displasia dos somitos cervicotoracieasanomalias mais constituem associacdo de MURCS.
frequentes sdo: baixa estatura, defeitos vertebraisOs autores descrevem e documentam um caso de
cervicais e toracicos, agenesia/hipoplasia renal, ausérgigociacado de MURCS diagnosticado numa jovem de
dos dois tergos proximais da vagina e auséncia 9§ anos vigiada na consulta de Ginecologia Endécrina
hipoplasia uterina. Na maioria dos casos, o diagnosticg& Maternidade por Sindrome de Mayer-Rokitansky-
feito durante a investigacdo de uma amenorreia primakigsterHauser
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CASO CLIiNICO

M.L.F.M., 16 anos, solteira, residente &omar E a
primeira filha de um casal saudavel, ndo consanguineo.
Enviada a consulta de Ginecologia Enddocrina da
Maternidade pelo Hospital Pediatrico por amenorreia
priméaria e hipoplasia uterina e ovarica — provavel
Sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser — no
contexto de umAssociacdo de MURCS. Quanto ao
desenvolvimento pubertario foram referidas telarca e
pubarca aosllanos.

Couto D, Marques |, Aguas F

Nos seus antecedentes pessoais ha a referir alergig
as proteinas do leite de vaca, duas gastroenterites nd
infancia, correcgdo de halux valgus ha 4 anos e
adenoidectomia e amigdalectomia aos 14 anos. Os
antecedentes familiares n&o tinham significado clinico.

Ao exame objectivo (fig. 1) apresentava hipoplasia
do andar médio da face com “prognatismo” relativo,
escoliose toracica e assimetria mamaria. Os caractereq
sexuais femininos eram normais nao apresentando
outros dismorfismos\ auscultagdo cardio-pulmonar

e a palpacao abdominal ndo revelaram alteracdes.

Pesaval6Kg (p10-25) e medi"f‘ 153cm (p<10). Fig. 2 e 3 Ecografia abdomino-pélvica (via supra-pubica): ndo se
Os doseamentos hormonais revelaram uma fungésualizam o (tero, as regides anexiais e o rim esquerdo. O rim

ovarica normal.

direito apresenta dimensdes normais.

Na primeira ecografia abdomino-pélvica (fig. 2 e
3), efectuada por via supra-pubica, ndo se visualizaram
0 Utero, as regides anexiais e o rim esquerdo. O rim
direito apresentava dimensdes normaAigcografia
com sonda endovaginal e abdomino-pélvica (fig. 4)

Fig. 1 Hipoplasia do andar médio da face com “prognatismd®ig. 4 Ecografia endovaginal: ovario direito de aspecto

relativo.
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multifolicular; ovario esquerdo néo identificado.
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realizada posteriormente revelou um utero atrofico e
um ovario direito de aspecto multifolicul& ovario
esquerdo nao foi identificado.

A radiografia da coluna mostrou uma escoliose em
S de raios muito largos e convexidade superior
esquerda com bascula da bacia para a direita existindo
desnivel das cristas iliacas de 10.26 mm (fig. 5 e 6).

Fig. 7 e 8 Ressonancia magnética abdominal e pélvica: Utero
rudimentar, muito hipoplasico; ovario direito com quatro pequenas
imagens tipo quistico, compativeis com quistos foliculares,
funcionais.

progressiva com dilatadores vaginais e aplicacdo de
Fig. 5 e 6 Radiografia da coluna: escoliose em S de raios muieStrogénios locaig\ctualmente, aos 19 anos, apresenta
Iargos_ e cor_M_axidade sgperior esq_uerdgpom bascula da bacia PRFR vagina com um comprimento de 4cm que considera
a direita existindo desnivel das cristas iliacas de 10.26 mm. ..
adequada para a sua actividade sexual.

Na ressonancia magnética abdominal e pélvica
(fig. 7 e 8) observou-se uma imagem de morfologia DISCUSSAO
grosseiramente triangular de sede retro-vesical podendo
corresponder a um Utero rudimentauito hipoplasico. Em 1979, Duncan e seus colaboradores descreveram,
O ovaério direito apresentava quatro pequenas imag&fg 30 pacientes fssociacdo de MURCS como sendo
tipo quistico, compativeis com quistos folicularest associacéo nao-randomizada de aplasia mulleriana,
funcionais. aplasia renal e displasia dos sémitos cervico-tordcicos

A0 exame gineco|égico apresentava uma agenegiﬁ anomalias mais frequentes sao: baixa estatura
vaginal (vagina com 1-1,5 cm). Foi feito estudégeralmente paciente adulta com estatura inferior a
citogenético que revelou um cariétipo 46 XX, normaft52 c¢m), defeitos vertebrais cervicais e toracicos

Do ponto de vista ginecoldgico, realizou dilatacdo vagingeralmente de C5 a T1, o que leva muitas vezes ao
diagnéstico da malformacao de Klipel-Feil), agenesia/

hipoplasia renal, auséncia dos dois tergos proximais
da vagina e auséncia ou hipoplasia utérina

Varias outras anomalias tém sido descritas
ocasionalmente em mulheres comssociacdo de
MURCS, nomeadamente, anomalias das costelas e
extremidades superiores, assimetria facial, surdez,
encefalocelo, micrognatia, fenda do palato, malferma
¢Oes do sistema nervoso central e defeitos gastro-
intestinaid2343

Trata-se de uma entidade de etiologia desconhecida
e, até a data, todos os casos descritos sao de natureza
esporadica, associados a um cariotipo normal.
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O sindrome de Mayer-Rokitansky-KUster-Hausdbo ponto de vista ginecol6gico, uma vez que o actual
(agenesia mulleriana) que se caracteriza por auséreséado da arte ndo permite ultrapassar as repercussoes
ou hipoplasia vaginal e, geralmente, auséncia de Utenosgativas na fertilidade, o principal objectivo sera criar
trompas, € um dos defeitos que pode co-existir B8 condi¢cdes que permitam a estas mulheres vivenciar
espectro de malformagdesAlssociacdo de MURCS. uma sexualidade plena.
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