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Postoperatoriu pacienţii au fost supravegheaţi în staţionar, 
cu monitorizarea zilnică a stării generale şi locale, cu repetarea 
probelor biologice şi a unor examinări imagistice funcţionale, 
ca uroflowmetria. În continuare, pacienţii au fost chemaţi activ 
la examinare timp de 3 luni după operaţie, iar apoi – o dată în 
an timp îndelungat (până la 6 ani în studiu prospectiv efectuat). 
În caz de adresare de sinestătător în legătură cu complicaţiile 
precoce sau la distanţă după corecţia chirurgicală a stricturii 
de uretră, pacientul a fost supus examenului clinico-paraclinic 
în momentul adresării. 

Concluzie
Conform studiului efectuat inflamaţia infecţioasă repre-

zintă cea mai frecventă cauză a stricturilor uretrale dobândite, 
fiind responsabile în 48,4% din cazurile analizate pe parcursul 
a 12 ani. Traumatismele urmează inflamaţia infecţioasă printre 
cauzele stricturilor uretrale, fiind întâlnite la 34,2% din pacienţii 
analizaţi. ultimul loc ca frecvenţă ocupă stricturile iatrogene, 
care au fost diagnosticate la 17,4% pacienţi.
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Summary
The Mayer-Rokitansky-kuster-Hauser (MRkH) syndrome is a rare anomaly in the prenatal development of the female genital tract. In this 
paper we report a clinical case of this syndrome observed in its atypical form with affected urogenital system, as well as uterine and renal 
agenesia. This case is interesting, as the patient did not receive any specific treatment associated with the syndrome until the age of 29. 
We provide a detailed description of the clinical case, its specifics and anamnesis. A literature review on the prenatal development of the 
female genital tract, urogenital system and the renal agenesia is also given.

Introducere
Articolul prezintă un caz de anomalie de dezvoltare a 

aparatului urogenital feminin , sindromul Mayer-Rokitansky-
Kuster-Hauser (sindromul MRKH), care  a fost  descris prima 
dată  în 1838 de Rokitansky. Se manifestă prin atrezia vaginului 
şi  a uterului, în asociere cu anomaliile de structură, dislocaţie 
a rinichilor [1, 2].  

Asocierea cu dereglările scheletului (preponderent 
suferă schimbări regiunea lombară a coloanei vertebrale) 

se întâlneşte în sindromul MRKH aproximativ în 10-20 % 
cazuri [1, 3]. 

in majoritatea cazurilor malformaţia este diagnosticată la 
vârsta pubertară, când se manifestă amenoreea.

Tratamentul pacientelor cu sindromul MRKH urmăreşte  
scopul de a forma organele sexuale, ce i-ar permite să ducă 
viaţă sexuală şi, dacă e posibil,  de tratat infertilitatea, cauzată 
de malformaţia tractului genital [1, 4, 5]. 
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Prezentare caz clinic
Pacienta de 29 ani, spitalizată în mod urgent la 31.05.2007, 

cu acuze la dureri în abdomen în  flangul stâng şi anurie de 
16 ore. 

 Colectarea anamnezei,  efectuarea  investigaţiilor  clinice-
laborator şi instrumentale (uSG organelor interne, rinichilor, 
vezică urinară, urografia intravenoasă, tomografia computeri-
zată axială spiralată  a bazinului mic, cistoscopia vezicii urinare) 
a  relevat următoarele caracteristici:    

1. Analiza generala a sângelui fără particularităţi, analiza 
biochimică a sângelui: urea-8,3 mmol/l,  Creatinina –0,15 
mmol/l.  

2. Tabloul uSG-ic depistează  anomalie de dezvoltare . 
Rinichiul drept nu se vizualizează, Rinichiul stâng 13,4 - 9,8 
cm, parenchimul 2,4 cm. Bazinetul  dilatat până la 8,4 cm. 
Rinichiul stâng  distopat în bazinetul mic. (Fig. 1)

3. Tot atunci a fost efectuată cistoscopia. la examenul 
exterior s-a depistat o altă anomalie de dezvoltare, un clitor 
rudimentar si atrezia vaginului (Fig. 2). Pacienta are constituţie 
normostenică, obezitate gr. i-ii, semnele sexuale secundare 
dezvoltate adecvat, corespund vârstei.        

Din anamnestic, anomalia ginecologică a fost depistată la 
vârsta de 12 ani, când mama pacientei a observat lipsa men-
struaţiilor la fiică, şi a consultat un ginecolog. Amenoreea a fost 
absolută pe tot parcursul vieţii, precum şi lipsa vieţii sexuale 
în orice formă. 

 Cistoscopia: Volumul vezici urinare mic. Meatul ureteral 
stâng situat cu 1-1,5 cm mai median ca de obicei, meatul drept 
n-a fost vizualizat. S-a  reuşit de a introduce cateterul ureteral 
№.3 (№ 5 a întâlnit un obstacol de netrecut la 5 cm de la meat)  
până la 25 cm. urina se elimină cu şuviţă tensionată. 

S-a  efectuat radiografia ascendentă, care determină  rinichi 
unic pe stânga distopat în bazinul mic şi ureterul de o lungime 
obişnuită ondulat în bazin (Fig. 3)

Pacienta a urmat un tratament cu spasmolitice, antibacteri-
ale timp de 5 zile. Primele zile  diureza  alcătuia  2500-3000 ml 
urină. După înlăturarea cateterului  s-au restabilit micţiunile 
desinestătător, diureza fiind adecvată (în jurul la 1200 ml). 
Datele de laborator s-au normalizat şi peste 8 zile pacienta a 
fost externată în stare satisfăcătoare, cu diagnosticul: Anomalie 
de dezvoltare a sistemului urogenital; rinichi unic pe stînga 
distopat în bazinul mic, micronefrolitiază, atrezia vaginului.

la 23.06.2007 pacienta din nou este spitalizată cu anurie de 
6 ore, cazul este rezolvat prin aplicarea medicaţiei  infuzionale  
cu dezagregante, spasmolitice, fără aplicarea cateterizmului 
renal. 

este efectuată urografia intravenoasa (Fig. 4).
la tomografia computerizată, se depistează rinichiul stâng 

în bazinul mic  şi nu se vizualizează uterul şi anexele (Fig.5). 
examenele uSG ulterioare la fel nu au vizualizat uterul 

şi anexele. 
ulterior timp de 3 ani pacienta este spitalizată o dată în an, 

iar pe parcursul anului 2010 de 4 ori cu aceleaşi acuze şi simp-
toame, cu anurie  în mediu de 6-8 ore, uremie moderată (16-24 
mmol/l),  şi de fiecare dată după instalarea cateterului ureteral 
cazul se rezolvă şi pacienta este externată în stare satisfăcătoare. 

Însă cu fiecare spitalizare tabloul uSG a rinichiului este 
mai dezastruos, se manifestă o transformare hidronefrotică a 
rinichiului. la ultima spitaliyare pe  22.08.2010 la uSG: ren st. 
13,7 cm pe 5,6 cm, parenchimul renal 0,7-0,8 cm, zPC dilata-

tă,  bazinetul 6,5cm.  Fiecare spitalizare ulterioară manifestă 
progresarea  hidronefrozei  (Fig. 6). ureea  şi  creatinina ating  
cifrele de  34 mmol/l  şi respectiv  0,65 mmol/l.

Discuţii
Mecanismele moleculo-genetice specifice, care declanşează 

anomaliile de dezvoltare a aparatului uro-genital nu sunt cla-
rificate până la urmă. Sunt mai multe perioade în dezvoltarea 
embrionului, când el este vulnerabil acţiunii factorilor nocivi 
externi, ce dereglează evoluţia  lui normală.

Până în prezent nu e clar, cum se moşteneşte acest sindrom. 
Pacientele cu sindromul MRKH după fenotip (înfăţişare) şi 
genotip (complexul de cromosomi) sunt femei cu complexul 
cromosomic 46,XX. la examinarea familiilor  s-a determinat  
că sindromul se moşteneşte după tipul autosom-dominant de 
transmitere a genomului mutant prin rudele de gen masculin 
[3, 6].

Factorii etiologici, care influenţează organismul în perioa-
da embrională, şi aduc la malformaţii sunt următoarele:

· insuficienţa substanţei MiS (mullerian-inhibiting sub-
stans), bioactivă, care reglează  evoluţia ducturilor Miuller  
din care se formează organele sexuale feminine.

· insuficienţa receptorilor de estrogeni în ducturile  Miuller 
(izvorul dezvoltării organelor sexuale feminine).

· Dereglarea formării şi dezvoltării ducturilor Miuller sub 
influenţa substanţelor teratogene.

· Mutaţii genetice  sporadice [6].
În  sindromul  MRKH  dereglările  structurii vaginului 

pot fi manifestate prin lipsa totală a vaginului sau malformaţii  
parţiale.  

Se cunoscut 2 forme  (A şi B) a sindromului  MRKH. În 
forma A pacientele au un uter normal, trompe uterine normale, 
dar se manifestă atrezia parţială sau totală a vaginului. Forma 
B se manifestă prin uter asimetric, cu dereglarea structurală a 
trompelor uterine, sau chiar lipsa lor. În afară de aceasta,  în 
forma B mai frecvent se întâlnesc anomaliile de dezvoltare a 
tractului urinar. o treime din pacientele cu sindromul MRKH 
au dereglări de structură, localizare a unui sau ambilor rinichi, 
care se depistează la investigaţiile radiologice,  TC, uSG [2, 
3]. Thompson şi lynn  în 1966 au dovedit că dereglările  în 
formarea organelor genitale se asociază cu dereglările formării 
tractului urinar de la 25 la 89 %,  adică sindromul MRKH  se 
întâlneşte la una din 4.000-5.000 de fetiţe nou născute. Deseori 
patologia este depistată doar în perioada pubertară, atunci când 
se descoperă amenoreea primară, ori apar dureri suprapubiene 
cauzate de ocluzia tractului sexual [3].

Atrezia uterului şi vaginului este o altă cauză a amenoreei 
primare [2].             

Diagnosticul sindromului Mayer-Rokitansky-Kuster-
Hauser.

Acuzele au o valoare considerabilă:
· Amenoreea, cauzată de anomalia sau lipsa uterului;
· Dureri abdominale cu caracter periodic (ciclic), cauzate 

de funcţia hormonală normală a ovarelor;
· infertilitatea cauzată de anomaliile structurale a uterului 

şi vaginului;
· imposibilitatea efectuării actelor sexuale cauzate de atre-

zia vaginului;
· Dereglări a funcţiei aparatului urinar cauzate de procese 

inflamatorii care însoţesc aceste dereglări;
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· Pot fi prezentate acuze la dureri lombare, artralgii, cauzate 
de anomaliile de dezvoltare a scheletului;

· Trebuie  de atenţionat anamneza în privinţa bolilor ere-
ditare la rudele apropiate.

examenul obiectiv este a doua etapă de diagnostic. Pacienta 
are o constituţie normostenică, fenotip feminin, prezenţa sem-
nelor secundare sexuale. la examenul ginecologic se depistează 
anomaliile prezente, care apoi sunt confirmate prin examenele 
uSG, radiografic, TC [2, 3].

următorul pas în diagnosticul sindromului MRKH este 
examinarea genetică a cromozomilor pentru a diferenţia pa-
tologia dată de alte malformaţii genetice. 

Pentru diagnosticul şi aprecierea tacticii de tratament  a 
sindromului MRKH este necesar de a efectua consultaţiile 
endocrinologului, ortopedului, psihiatrului, urologului, geneti-
cianului. În afară de corecţie chirurgicală astfel de paciente ne-
cesită ajutorul psihiatrului pentru corijarea  devierilor psihice, 
pentru  a concretiza  corect statutul personal, volumul şi nece-
sitatea intervenţiilor chirurgicale, cât şi consecinţele  posibile.

Pacienţelor cu un singur rinichi este indicată  terapia 
de ”scutire” a rinichiului: respectarea  regimului de lucru  şi  
odihnă,  limitarea  eforturilor  fizice, excluderea  preparatelor  
nefrotoxice,  depistarea  şi  sanarea  focarelor  de  infecţie, tra-
tamentul  medicamentos  şi  fizioterapeutic [2, 4].

Medicaţia trebuie îndreptată  spre sporirea microcircula-
ţiei, fortificarea pasajului urinar, indicarea antibacterialelor şi 
uroantisepticelor în infecţiile urinare, imunomodulatoarelor 

la necessitate, uroliticelor şi fitopreparatelor în dereglările 
proceselor dismetabolice. 

În cazurile  apariţiei  simptomaticii neurologice  este  an-
trenat  în tratament  neurologul [4].

În decizia  tratamentului  chirurgical a rinichiului mal-
format  se va reieşi  din  gradul  de  insuficienţă  renală.  Ne-
frectomia  va  fi  efectuată, atunci când  vor  fi  epuizate  toate  
rezervele  tratamentului  conservativ, iar  insuficienţa  renală 
va fi  ireversibilă. următorul pas este tratamentul prin hemo-
dializă, iar în perspectivă transplantul renal [2].

În plan de ameliorare a calităţii vieţii se recomandă plastia 
vaginului în copilărie. În caz de infertilitate (sindrom MRKH 
tip A sau tip B) se recomandă respectiv fertilizare in vitro ori 
adoptare de copii [4, 5].

Concluzii
Anomalia de dezvoltare a aparatului urogenital, sindromul 

MRKH tipul B, se întâlneşte la 89% din numărul de malformaţii 
a aparatului urogenital [2]. Diagnosticarea malformaţiei date la 
o etapă timpurie, tratamentul adecvat de corecţie a aparatului 
genital duce la păstrarea funcţiei renale şi poate  face viaţa 
acestor femei normală.

În cazul concret corecţia aparatului genital a fost ratată şi 
în prezent  pacienta  refuză un astfel de tratament. În perspec-
tivă pacienta este candidat pentru tratamentul de substituţie 
a funcţiilor renale.
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