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A Comissao Nacional Especializada em Uroginecologia e Cirurgia Vaginal da Federacao Brasileira das Associa¢oes de
Ginecologia e Obstetricia (Febrasgo) referenda este documento. A producao do contetido baseia-se em evidéncias
cientificas sobre a tematica proposta e os resultados apresentados contribuem para a pratica clinica.

Pontos-chave

o A sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH) é a principal causa de agenesia vaginal.

o E caracterizada por amenorreia priméria com adrenarca e telarca tipicas e pode estar a condi¢des congénitas urolégicas
e esqueléticas que devem ser investigadas.

o Sdo considerados diagndsticos diferenciais: obstru¢des vaginais (himen imperfurado, atresia distal da vagina, septo
vaginal transverso), obstrucdes uterinas (atresia cervical) e diferencas do desenvolvimento sexual (disgenesia gonadal,
insensibilidade androgénica completa e hiperplasia adrenal congenita por deficiéncia de CYP17).

o S0 necessarios exames laboratoriais (testosterona, hormonio foliculo-estimulante [FSH] e caridtipo) e exames radio-
légicos (ultrassonografia pélvica e ressonancia magnética).

o A dilatagdo vaginal é a primeira linha de tratamento, com altas taxas de sucesso.

Recomendacodes

o A conduta inicial consiste na orientacdo adequada sobre a sindrome, op¢des de tratamento e esclarecimentos sobre
relacionamento sexual e futuro reprodutivo.

o O tratamento pode ser oferecido no fim da adolescéncia ou inicio da vida adulta, considerando a maturidade para a
aderéncia aos procedimentos e o desejo da cria¢do da neovagina.

o A primeira linha de tratamento deve ser a dilatagdo vaginal. A assisténcia deve ser preferencialmente multiprofissional
e a supervisdo do tratamento com dilatadores em conjunto com a fisioterapia é sempre benéfica.

o A criagdo cirdrgica de uma neovagina deve ser reservada para as pacientes que nio obtiverem sucesso com a dilatacdo
ou para aquelas que preferiram a cirurgia apds adequada orientacdo e em decisdo compartilhada com a equipe médica.

Quando indicado tratamento cirurgico, a paciente deve ser encaminhada para centros de referéncia.
 Todas as pacientes devem ter acesso a suporte psicoldgico e encorajadas a procurar grupos de apoio.

Contexto clinico

A sindrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH)
é a principal causa de agenesia vaginal, que acomete 1:5.000
mulheres.®”) Nessa condi¢do congénita, alteragdes genéticas
afetam o desenvolvimento dos ductos de Miiller durante o
periodo embrionario, resultando na auséncia completa ou
hipoplasia importante do utero e da vagina, com desenvol-
vimento normal dos 6rgdos genitais externos e das mamas.
O canal vaginal se apresenta curto ou ha a presenca apenas
de uma pequena concavidade do introito abaixo da uretra.
Pode haver a presenca de um ttero remanescente ou cornos
uterinos com ou sem endométrio. Os ovarios apresentam
estrutura e fun¢éo adequadas. O diagnostico é realizado na
investigacdo de amenorreia primdria com adrenarca e te-
larca tipicas. As portadoras apresentam estatura adequada,
desenvolvimento mamdrio habitual e distribuicio de pilifi-
cagdo e genitalia externa tipicas. No exame fisico, a vagina
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se encontra curta, sem colo uterino palpavel ou apenas com
a presenca de uma pequena concavidade (“covinha”). Sdo
considerados diagndsticos diferenciais: obstrugdes vaginais
(himen imperfurado, atresia distal da vagina, septo vaginal
transverso), obstrugdes uterinas (atresia cervical) e diferen-
¢as do desenvolvimento sexual (insensibilidade androgéni-
ca completa e deficiéncia de CYP17A1).?

Como é a avaliacao fisica ginecoldgica?

Na MRKH, hé pilificaao e genitalia tipicas, desenvolvimento
mamdrio adequado e presenga de vagina curta ou pequena
concavidade em fundo cego («covinha»). No himen im-
perfurado notamos a membrana himenal protuberante e
azulada. Nos quadros obstrutivos vaginais e uterinos ha
sintomas de dor abdominal ou pélvica ciclica e progressi-
va e ¢ frequente a palpacdo de massa pélvica, pela presen-
¢a de hematometra. O exame fisico pode ser semelhante,
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com canal vaginal ausente ou de comprimentos variaveis,
em fundo cego, sem identificagdo do colo uterino tanto nos
septos transversos, como na atresia distal da vagina e atresia
cervical. Exames radioldgicos (ultrassonografia e ressonin-
cia magnética de pelve) sdo necessarios para auxiliar no
diagnostico diferencial entre as obstru¢des vaginais e uteri-
nas, ja que o exame tisico pode ser semelhante. ¥

A insensibilidade androgénica completa se apresenta
também como amenorreia primdria, vagina curta e auséncia
de cérvix, desenvolvimento mamdrio adequado, porém com
pouca pilificacdo axilar e pubiana. As gonadas testiculares
geralmente sdo intra-abdominais, mas podem ser palpadas
no canal inguinal, acompanhadas de hérnias inguinais.

A disgenesia gonadal completa se apresenta como ame-
norreia primaria, com desenvolvimento mamadrio inade-
quado para a idade e pouca pilificagio axilar e pubiana. As
gonadas sdo disgenéticas (ovario em fita) e é recomendada a
gonadectomia apds a puberdade para evitar malignizagdo. O
cariotipo podera ser 46,XY ou 45 XO, XY.

A deficiencia 17-alfa-hidroxilase (CYP17A1) é forma
muito rara de hiperplasia supra-renal congénita , caracteri-
zada por deficiéncia de glicocorticoides, excesso de minera-
locorticoides e deficiéncia de esterdides sexuais (hipogona-
dismo hipergonadotroéfico) Desta forma ocorre amenorreia
primaria com falha no desenvolvimento pubertario.

Como realizar a investigacao clinica?
Devem ser solicitados os seguintes exames:
Exames laboratoriais:
o Testosterona;
« FSH;
o Cariétipo.
Exames radiologicos:
o Ultrassonografia pélvica e de trato urindrio;
o Ressonancia magnética de pelve.

Ha outras condi¢des congénitas
associadas a MRKH?
Entre as pacientes com MRKH, até 53% apresentam ou-
tras condi¢cOes congénitas associadas, sobretudo urologi-
cas (27%-29%) e esqueléticas (8%-32%).*) H4 incidéncia,
embora menos frequente, de deficit auditivo, também en-
contrado na sindrome de VATER/VACTERL (anomalias
vertebrais, anorretais, cardiacas e renais, fistula traqueoeso-
fagica, atresia esofagica e defeitos de extremidades).®
Devem ser solicitadas ultrassonografia de rins e vias
urindrias e radiografia de coluna vertebral.

Podem ser encontradas estruturas
miilleriana rudimentares na MRKH?

Estruturas miillerianas rudimentares podem ser encontra-
das em ressonancia magnética em 90% das pacientes, mas
podem néo ser identificadas pela ultrassonografia, sobre-
tudo antes da puberdade.® A ressonincia magnética pode
ser solicitada sem contraste e analisada por radiologista
experiente.
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Deve ser indicada laparoscopia diagndstica?
Nio é necessaria laparoscopia diagndstica na MRKH. Podera
ser indicada para os casos de endometriose, pela menstru-
acdo retrégrada dos cornos uterinos obstruidos. Embora a
supressdo hormonal melhore a dor ciclica e a endometriose
da maioria das pacientes, a remog¢ao de corpos uterinos obs-
truidos com endométrio ativo, na auséncia de cérvix e terco
superior da vagina (uni ou bilaterais), pode ser necessaria.”

E necessario suporte psicolgico?

Suporte psicoldgico deve ser oferecido a todas as pacientes,
assim como encorajamento para procura de grupos de apoio
coletivo e /ou individual. Muitas pacientes passam por expe-
riéncias de ansiedade e depressdo, questionamento quanto a
identidade e dificuldade em lidar com a infertilidade.

Como orientar sobre os

aspectos reprodutivos?

Devem ser abordados temas como a adog¢io e o utero de
substituigio como opg¢des futuras para terem filhos.® O
transplante uterino, embora ainda realizado em carater
experimental, é atualmente um tratamento viavel, porém
associado a riscos cirargicos e relacionados a imunosupres-
sdo que devem ser considerados.”’

Quais sao as op¢oes de

tratamento da MRKH?

A primeira linha de tratamento deve ser a dilatacido vaginal,
com expectativa de sucesso em 90% a 96% dos casos.”» Quase
todas as pacientes, quando bem supervisionadas, conseguem
atingir comprimento vaginal adequado com brevidade. A
criagdo cirtrgica de uma neovagina deve ser reservada para
as pacientes que ndo obtiveram sucesso com a dilatagdo ou
para aquelas que preferiram a cirurgia ap6és uma discussao
com a equipe médica.®1"

Quando deve ser realizada a neovagina?

O tratamento pode ser oferecido no fim da adolescéncia
ou inicio da vida adulta. Considerando que mesmo no
tratamento cirturgico é necessaria a dilatagdo vaginal no
pés-operatério, recomenda-se que o tratamento deva ser
iniciado quando houver maturidade suficiente para o con-
sentimento e aderéncia ao procedimento.®

Como orientar a dilatacao vaginal?
Conforme o protocolo de dilatagdo para agenesia vagi-
nal sugerido pelo American College of Obstetricians and
Gynecologists — ACOG (2018),® a paciente deve ser orien-
tada pelo médico, com o auxilio de um espelho, a ser capaz
de identificar o clitdris, a uretra e a vagina distal. Ela é, en-
tdo, instruida a colocar o dilatador na vagina distal e a pres-
siona-lo até sentir desconforto, em um angulo adequado,
sem comprimir a uretra ou o reto (Figura 1).

A paciente deve manter a pressiao de forma intermi-
tente e progressiva por cerca de 20 minutos, uma vez ao dia,
e devem-se discutir estratégias de privacidade.”®)
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Fonte: Marta Maria Kemp“'?

Figura 1. Posicionamento do dilatador na vagina distal. Observe na
linha rosa o correto direcionamento do dilatador, em angulo com o
plano horizontal (linha preta)

No primeiro més, o seguimento médico deve ser reali-
zado a cada uma ou duas semanas e, depois, mensalmente,
até que se atinja o comprimento vaginal adequado (entre 6
e 8 cm). Nao ha comprimento vaginal minimo para iniciar
atividade sexual. O acompanhamento com fisioterapeu-
ta pélvica é sempre benéfico, mas se torna imprescindivel
quando hé dor genitopélvica associada.®!"1?

Quanto tempo é necessario para que

a neovagina atinja comprimento

adequado com o uso dos dilatadores?

O tempo necessario para que o canal vaginal atinja um
comprimento adequado depende da aderéncia ao procedi-
mento de dilatagdo, podendo variar entre dois meses e dois
anos. Por isso, é extremamente necessario que cada pacien-
te decida o melhor momento para iniciar seu tratamento. A
falha na dilatagdo acontece quando néo hd o entendimento
da técnica e/ou quando ndo ha apropriada supervisdo de
equipe multiprofissional.®'? A utilizacdo de moldes con-
feccionados por impressora 3D na tentativa de individua-
lizar os casos é uma opgéo recente.’?

Como sao realizadas as
neovaginas cirurgicas? Quais sao
as complicagoes cirurgicas?
As cirurgias para confec¢do de neovaginas devem ser re-
servadas aos raros casos em que a dilatagdo vaginal nio
tenha sido bem-sucedida ou para aquelas que decidiram
conjuntamente com a equipe multiprofissional pelo proce-
dimento. O uso de moldes vaginais serd necessario apds o
procedimento cirurgico, por isso a informacéo de que o su-
cesso cirurgico dependera desse procedimento precisa estar
devidamente esclarecido.

Ha diversas técnicas cirurgicas de neovagina, e a esco-
lha dependerd da experiéncia de cada profissional.

Uma das cirurgias mais realizadas é a técnica modifica-
da de Abbe-McIndoe, que consiste na dissec¢do de um espaco
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entre o reto e a bexiga, posteriormente coberto por enxerto de
pele."® Tem as vantagens de menor tempo cirdrgico e menor
morbidade, em comparagdo com as cirurgia com acesso ab-
dominal. Na atualidade, um molde vaginal coberto por celulo-
se oxidada tem sido utilizado para cobrir a drea cruenta, com
excelente resultado, sem os efeitos deletérios do uso de enxer-
tos de pele, tais como cicatriz na area doadora, fibrose, retragao
e necrose."*® A celulose oxidada permite uma epitelizagao
adequada, sem aderéncia entre o molde e a drea dissecada, e,
apos seis meses de pos-operatorio, a neovagina apresenta-se
histologicamente idéntica a uma vagina normal.(>!¥

Outras técnicas envolvem o uso de dispositivos colo-
cados por via laparoscopica para promover alongamento da
vagina por tragdo (procedimento de Vecchietti),"® a utili-
zagdo de peritonio para a cobertura da parede da neovagina
(procedimento de Davydov)!'” e as neovaginoplastias com
segmentos intestinais."® Héd descrigdo de outros materiais
de revestimento como 4mnio,"” latex natural® e pele de
tildpia,®" em série de casos.

Cada técnica cirurgica escolhida apresenta morbidade
associada a complexidade do procedimento, como a neces-
sidade de acesso e dissec¢do intraperitoneal, deiscéncia de
anastomose primaria intestinal, perfuracio vesical e retal,
necrose do enxerto e fibrose cicatricial. Existe a possibilida-
de de prolapso de neovagina descrita em longo prazo.

Qual o critério para o sucesso?

Apesar de muitos trabalhos reportarem um comprimento
desejavel de 6 cm, o critério de sucesso deve ser baseado no
relato individual de uma vagina funcional, ou seja, aquela
que permita atividade sexual confortével. E importante ndo
prometer tamanho vaginal minimo e deixar claro para a pa-
ciente que o comprimento vaginal ndo se relaciona com a
satisfacdo sexual.

Como orientar os cuidados

ginecologicos no pos-operatorio?

Apds a cirurgia de vaginoplastia a McIndoe, a paciente per-
manece em repouso absoluto por cerca de 5 dias, para que
ndo haja mobilizacdo do molde vaginal. Apos este perio-
do, é realizada retirada do molde, avaliagdo da neovagina
e reinser¢do do molde. Sdo realizadas orienta¢des sobre os
cuidados de inser¢io, retirada e lavagem do molde e indica-
dor retornos ambulatoriais para seguimento pds-operatd-
rio apds 1 semana da cirurgia e depois mensalmente. O uso
de dilatador no pds-operatorio, até cicatrizagido adequada
ou inicio da atividade sexual, é muito importante para ga-
rantir o comprimento e a amplitude vaginais.

Como orientar o seguimento ginecologico ?
Tanto no seguimento pos dilatagdo como pos-cirurgico, in-
dicamos acompanhamento ginecoldgico periddico. Na ava-
liagéo, verificamos a presenca de corrimento, sangramento,
dor pélvica ou dispareunia.

O didmetro e o comprimento vaginal devem ser sempre
observados para que a estenose vaginal seja precocemente
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diagnosticada e a dilatagdo vaginal possa ser reorientada e
readequada na rotina. O exame especular também ¢é necessa-
rio, sobretudo quando houver algum sintoma associado.

Ja o exame citoldgico ndo é regularmente recomenda-
do, devido a auséncia do colo uterino. Infecgoes sexualmente
transmissiveis devem ser evitadas com o uso de preservativos,
e aimunizagdo contra HPV também deve ser recomendada. A
associagdo com eventuais outras condicoes clinicas deve tam-
bém orientar acompanhamento especifico.

Consideracoes finais

A investigagdo da amenorreia primaria deve incluir a MRKH
como um dos principais diagndsticos, sendo necessarios
estudos hormonais, genéticos e de imagem. Raramente é
necessaria a laparoscopia diagnostica, ja que a ressonancia
magnética promove informagdes suficientes, quando avalia-
da por profissionais experientes. As informagdes sobre o tra-
tamento, relacionamento sexual e futuro reprodutivo devem
ser transmitidas de forma clara a paciente e se necessario aos
familiares. Deve ser sugerido suporte psicoldgico individual
e coletivo. O tratamento de primeira linha é a dilatagdo vagi-
nal, que deve ser sugerida a partir do final da adolescéncia e
inicio da vida adulta, e somente iniciada quando a paciente
estiver segura e madura para aderir ao procedimento. As ci-
rurgias para confec¢io de neovaginas devem ser reservadas
aos raros casos em que a dilatagdo vaginal nio tenha sido
bem-sucedida ou para aquelas que decidiram conjuntamente
com a equipe multiprofissional pelo procedimento.
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