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RESUMO 

Objetivos: A Síndrome Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH) compreende uma 

malformação congênita com incidência de um em cada 5000 nascimentos de meninas e 

se caracteriza pela ausência ou hipoplasia do útero e das tubas uterinas e atresia vaginal. 

As condições impostas pela malformação geram consequências psicológicas e afetam a 

qualidade de vida da portadora. Portanto, esse trabalho objetiva compreender as 

principais determinantes da síndrome para que sua abordagem satisfaça a integralidade 

do atendimento à paciente.  

Metodologia: Esse trabalho consiste em uma revisão de literatura realizada em março de 

2020, a partir da leitura de 8 artigos publicados entre 2011 e 2020, disponibilizados nas 

bases de dados PubMed e Scielo.  

Resultados: A MRKH se dá pela falha no desenvolvimento dos ductos de Muller e resulta 

em anormalidade uterinas e tubárias e hipoplasia vaginal. Essa malformação ocorre em 

pacientes com cariótipo 46,XX e sua etiologia ainda não foi esclarecida, apesar de 

evidências indicarem uma provável causa genética. Tem como manifestação clínica típica 

a amenorreia primária e o diagnóstico é confirmado pelo exame ginecológico, que pode 

detectar o encurtamento do canal vaginal, e por exames complementares de 

ultrassonografia e ressonância magnética, que evidenciam a ausência ou anormalidade 

das estruturas mullerianas. A síndrome é classificada em três formas: tipo I, tipo II e tipo 

III. O tipo I é representado por alterações limitadas ao sistema reprodutor, enquanto os 

tipos II e III envolvem alterações renais, ósseas e otológicas. Apesar de apresentar 
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desenvolvimento normal dos caracteres sexuais secundários, o diagnóstico traz consigo a 

impossibilidade da gravidez e o comprometimento da vida sexual em casos extremos de 

atresia vaginal. Esse quadro desencadeia respostas emocionais, como ansiedade e estresse 

devido ao comprometimento da qualidade de vida e das expectativas da paciente. Portanto 

é importante esclarecer para paciente as possiblidades de tratamento, além da 

possibilidade de adoção ou fertilização assistida. A atresia vaginal pode ser tratada 

cirurgicamente pela criação de uma neovagina, e a cada dia se avança na efetividade do 

transplante uterino, o qual possibilitaria uma gestação.  

Conclusões: A Síndrome Mayer-Rokitansky-Kuster-Hause envolve a malformação de 

estruturas reprodutoras feminina e compromete a saúde emocional da paciente, que tem 

sua qualidade de vida e expectativas afetadas. Diante disso, uma abordagem 

multidisciplinar é diferencial no momento do diagnóstico e tratamento.  

 

Palavras-Chave: “Anormalidades”, “Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser”, “Ductos de 

Muller”. 

 

ABSTRACT 

Objectives: The Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser Syndrome (MRKH) comprises a 

congenital malformation with an incidence of one in every 5000 girl births and is 

characterized by the absence or hypoplasia of the uterus and uterine tubes and vaginal 

atresia. The conditions imposed by the malformation generate psychological 

consequences and affect the carrier's quality of life. Therefore, this work aims to 

understand the main determinants of the syndrome so that its approach satisfies the 

integrality of patient care.  

Methodology: This work consists of a literature review conducted in March 2020, from 

the reading of 8 articles published between 2011 and 2020, available in the PubMed and 

Scielo databases.  

Results: MRKH is due to failure in the development of Muller's ducts and results in 

uterine and tubal abnormalities and vaginal hypoplasia. This malformation occurs in 

patients with karyotype 46,XX and its etiology is still unclear, although evidence 

indicates a probable genetic cause. Its typical clinical manifestation is primary 

amenorrhea and the diagnosis is confirmed by gynecological examination, which can 

detect the shortening of the vaginal canal, and by complementary examinations such as 

ultrasonography and magnetic resonance imaging, which show the absence or 

abnormality of the mullerian structures. The syndrome is classified in three forms: type 

I, type II and type III. Type I is represented by alterations limited to the reproductive 

system, while types II and III involve renal, bone, and otologic alterations. Despite the 

normal development of secondary sexual characters, the diagnosis brings with it the 

impossibility of pregnancy and the compromising of sexual life in extreme cases of 

vaginal atresia. This condition triggers emotional responses, such as anxiety and stress 

due to the compromised quality of life and expectations of the patient. Therefore it is 

important to clarify to the patient the treatment possibilities, besides the possibility of 

adoption or assisted fertilization. The vaginal atresia can be treated surgically by the 

creation of a neovagina, and every day there is progress in the effectiveness of uterine 

transplantation, which would enable a pregnancy.  

Conclusions: Mayer-Rokitansky-Kuster-Hause Syndrome involves the malformation of 

female reproductive structures and compromises the emotional health of the patient, who 

has her quality of life and expectations affected. Therefore, a multidisciplinary approach 

is differential at the time of diagnosis and treatment.  
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1 OBJETIVOS 

A Síndrome Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH) compreende uma 

malformação congênita com incidência de um em cada 5000 nascimentos de meninas e 

se caracteriza pela ausência ou hipoplasia do útero e das tubas uterinas e atresia vaginal. 

As condições impostas pela malformação geram consequências psicológicas e afetam a 

qualidade de vida da portadora. Portanto, esse trabalho objetiva compreender as 

principais determinantes da síndrome para que sua abordagem satisfaça a integralidade 

do atendimento à paciente.  

 

2 METODOLOGIA 

Esse trabalho consiste em uma revisão de literatura realizada em março de 2020, 

a partir da leitura de 8 artigos publicados entre 2011 e 2020, disponibilizados nas bases 

de dados PubMed e Scielo.  

 

3 RESULTADOS 

A MRKH se dá pela falha no desenvolvimento dos ductos de Muller e resulta em 

anormalidade uterinas e tubárias e hipoplasia vaginal. Essa malformação ocorre em 

pacientes com cariótipo 46,XX e sua etiologia ainda não foi esclarecida, apesar de 

evidências indicarem uma provável causa genética. Tem como manifestação clínica típica 

a amenorreia primária e o diagnóstico é confirmado pelo exame ginecológico, que pode 

detectar o encurtamento do canal vaginal, e por exames complementares de 

ultrassonografia e ressonância magnética, que evidenciam a ausência ou anormalidade 

das estruturas mullerianas. A síndrome é classificada em três formas: tipo I, tipo II e tipo 

III. O tipo I é representado por alterações limitadas ao sistema reprodutor, enquanto os 

tipos II e III envolvem alterações renais, ósseas e otológicas. Apesar de apresentar 

desenvolvimento normal dos caracteres sexuais secundários, o diagnóstico traz consigo a 

impossibilidade da gravidez e o comprometimento da vida sexual em casos extremos de 

atresia vaginal. Esse quadro desencadeia respostas emocionais, como ansiedade e estresse 

devido ao comprometimento da qualidade de vida e das expectativas da paciente. Portanto 

é importante esclarecer para paciente as possiblidades de tratamento, além da 

possibilidade de adoção ou fertilização assistida. A atresia vaginal pode ser tratada 
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cirurgicamente pela criação de uma neovagina, e a cada dia se avança na efetividade do 

transplante uterino, o qual possibilitaria uma gestação.  

 

4 CONCLUSÕES 

A Síndrome Mayer-Rokitansky-Kuster-Hause envolve a malformação de 

estruturas reprodutoras feminina e compromete a saúde emocional da paciente, que tem 

sua qualidade de vida e expectativas afetadas. Diante disso, uma abordagem 

multidisciplinar é diferencial no momento do diagnóstico e tratamento.  
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