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Postoperatoriu pacientii au fost supravegheati in stationar,
cu monitorizarea zilnica a stédrii generale si locale, cu repetarea
probelor biologice si a unor examindri imagistice functionale,
ca uroflowmetria. In continuare, pacientii au fost chemati activ
la examinare timp de 3 luni dupa operatie, iar apoi — o data in
an timp indelungat (pand la 6 ani in studiu prospectiv efectuat).
In caz de adresare de sinestititor in legitura cu complicatiile
precoce sau la distantd dupa corectia chirurgicala a stricturii
de uretrd, pacientul a fost supus examenului clinico-paraclinic
in momentul adresarii.
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Condluzie

Conform studiului efectuat inflamatia infectioasa repre-
zintd cea mai frecventd cauzd a stricturilor uretrale dobandite,
tiind responsabile in 48,4% din cazurile analizate pe parcursul
a 12 ani. Traumatismele urmeaza inflamatia infectioasd printre
cauzele stricturilor uretrale, fiind intalnite la 34,2% din pacientii
analizati. Ultimul loc ca frecventa ocupd stricturile iatrogene,
care au fost diagnosticate la 17,4% pacienti.
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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 prezintd un caz de anomalie de dezvoltare a
aparatului urogenital feminin , sindromul Mayer-Rokitansky-
Kuster-Hauser (sindromul MRKH), care a fost descris prima
datéd in 1838 de Rokitansky. Se manifesta prin atrezia vaginului
si a uterului, in asociere cu anomaliile de structura, dislocatie
a rinichilor [1, 2].

Asocierea cu deregldrile scheletului (preponderent
suferd schimbari regiunea lombari a coloanei vertebrale)

se intalneste in sindromul MRKH aproximativ in 10-20 %
cazuri [1, 3].

In majoritatea cazurilor malformatia este diagnosticata la
varsta pubertard, cand se manifestd amenoreea.

Tratamentul pacientelor cu sindromul MRKH urmareste
scopul de a forma organele sexuale, ce i-ar permite sa ducé
viata sexuala si, dacd e posibil, de tratat infertilitatea, cauzata
de malformatia tractului genital [1, 4, 5].
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Prezentare caz clinic

Pacienta de 29 ani, spitalizatd in mod urgent la 31.05.2007,
cu acuze la dureri in abdomen in flangul sting si anurie de
16 ore.

Colectarea anamnezei, efectuarea investigatiilor clinice-
laborator si instrumentale (USG organelor interne, rinichilor,
vezicd urinard, urografia intravenoasa, tomografia computeri-
zatd axiald spiralata a bazinului mic, cistoscopia vezicii urinare)
a relevat urmatoarele caracteristici:

1. Analiza generala a sangelui fira particularititi, analiza
biochimica a sangelui: Urea-8,3 mmol/l, Creatinina -0,15
mmol/l.

2. Tabloul USG-ic depisteazd anomalie de dezvoltare .
Rinichiul drept nu se vizualizeazd, Rinichiul stang 13,4 - 9,8
cm, parenchimul 2,4 cm. Bazinetul dilatat pana la 8,4 cm.
Rinichiul stang distopat in bazinetul mic. (Fig. 1)

3. Tot atunci a fost efectuatd cistoscopia. La examenul
exterior s-a depistat o altd anomalie de dezvoltare, un clitor
rudimentar si atrezia vaginului (Fig. 2). Pacienta are constitutie
normostenicd, obezitate gr. I-II, semnele sexuale secundare
dezvoltate adecvat, corespund varstei.

Din anamnestic, anomalia ginecologici a fost depistati la
varsta de 12 ani, cind mama pacientei a observat lipsa men-
struatiilor la fiicd, si a consultat un ginecolog. Amenoreea a fost
absolutd pe tot parcursul vietii, precum si lipsa vietii sexuale
in orice forma.

Cistoscopia: Volumul vezici urinare mic. Meatul ureteral
stang situat cu 1-1,5 cm mai median ca de obicei, meatul drept
n-a fost vizualizat. S-a reusit de a introduce cateterul ureteral
Ne.3 (Ne 5 a intalnit un obstacol de netrecut la 5 cm de la meat)
pana la 25 cm. Urina se elimina cu suvitd tensionata.

S-a efectuat radiografia ascendenti, care determind rinichi
unic pe stanga distopat in bazinul mic si ureterul de o lungime
obisnuita ondulat in bazin (Fig. 3)

Pacienta a urmat un tratament cu spasmolitice, antibacteri-
ale timp de 5 zile. Primele zile diureza alcdtuia 2500-3000 ml
urind. Dupa inliturarea cateterului s-au restabilit mictiunile
desinestatitor, diureza fiind adecvatd (in jurul la 1200 ml).
Datele de laborator s-au normalizat si peste 8 zile pacienta a
fost externati in stare satisficdtoare, cu diagnosticul: Anomalie
de dezvoltare a sistemului urogenital; rinichi unic pe stinga
distopat in bazinul mic, micronefrolitiazi, atrezia vaginului.

La 23.06.2007 pacienta din nou este spitalizatd cu anurie de
6 ore, cazul este rezolvat prin aplicarea medicatiei infuzionale
cu dezagregante, spasmolitice, fara aplicarea cateterizmului
renal.

Este efectuata urografia intravenoasa (Fig. 4).

La tomografia computerizatd, se depisteaza rinichiul sting
in bazinul mic si nu se vizualizeaza uterul si anexele (Fig.5).

Examenele USG ulterioare la fel nu au vizualizat uterul
si anexele.

Ulterior timp de 3 ani pacienta este spitalizatd o datd in an,
iar pe parcursul anului 2010 de 4 ori cu aceleasi acuze si simp-
toame, cu anurie in mediu de 6-8 ore, uremie moderata (16-24
mmol/l), side fiecare datd dupa instalarea cateterului ureteral
cazul se rezolvi si pacienta este externata in stare satisfacitoare.

Insa cu fiecare spitalizare tabloul USG a rinichiului este
mai dezastruos, se manifestd o transformare hidronefroticé 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-

td, bazinetul 6,5cm. Fiecare spitalizare ulterioara manifesta
progresarea hidronefrozei (Fig. 6). Ureea si creatinina ating
cifrele de 34 mmol/l si respectiv 0,65 mmol/l.

Discutii

Mecanismele moleculo-genetice specifice, care declanseaza
anomaliile de dezvoltare a aparatului uro-genital nu sunt cla-
rificate pana la urmd. Sunt mai multe perioade in dezvoltarea
embrionului, cAnd el este vulnerabil actiunii factorilor nocivi
externi, ce deregleaza evolutia lui normala.

Pand in prezent nu e clar, cum se mosteneste acest sindrom.
Pacientele cu sindromul MRKH dupai fenotip (infatisare) si
genotip (complexul de cromosomi) sunt femei cu complexul
cromosomic 46,XX. La examinarea familiilor s-a determinat
cé sindromul se mosteneste dup tipul autosom-dominant de
transmitere a genomului mutant prin rudele de gen masculin
[3,6].

Factorii etiologici, care influenteaza organismul in perioa-
da embrionali, si aduc la malformatii sunt urmatoarele:

Insuficienta substantei MIS (mullerian-inhibiting sub-
stans), bioactiva, care regleaza evolutia ducturilor Miuller
din care se formeazi organele sexuale feminine.
Insuficienta receptorilor de estrogeni in ducturile Miuller
(izvorul dezvoltarii organelor sexuale feminine).
Dereglarea formdrii si dezvoltarii ducturilor Miuller sub
influenta substantelor teratogene.

Mutatii genetice sporadice [6].

In sindromul MRKH dereglirile structurii vaginului
pot fi manifestate prin lipsa totala a vaginului sau malformatii
partiale.

Se cunoscut 2 forme (A si B) a sindromului MRKH. In
forma A pacientele au un uter normal, trompe uterine normale,
dar se manifestd atrezia partiald sau totala a vaginului. Forma
B se manifesta prin uter asimetric, cu dereglarea structurald a
trompelor uterine, sau chiar lipsa lor. In afara de aceasta, in
forma B mai frecvent se intalnesc anomaliile de dezvoltare a
tractului urinar. O treime din pacientele cu sindromul MRKH
au dereglari de structurd, localizare a unui sau ambilor rinichi,
care se depisteazd la investigatiile radiologice, TC, USG [2,
3]. Thompson si Lynn in 1966 au dovedit ca deregldrile in
formarea organelor genitale se asociazé cu dereglarile formarii
tractului urinar de la 25 la 89 %, adicd sindromul MRKH se
intilneste la una din 4.000-5.000 de fetite nou ndscute. Deseori
patologia este depistatd doar in perioada pubertara, atunci cind
se descopera amenoreea primara, ori apar dureri suprapubiene
cauzate de ocluzia tractului sexual [3].

Atrezia uterului si vaginului este o altd cauza a amenoreei
primare [2].

Diagnosticul sindromului Mayer-Rokitansky-Kuster-
Hauser.

Acuzele au o valoare considerabila:

Amenoreea, cauzatd de anomalia sau lipsa uterului;
Dureri abdominale cu caracter periodic (ciclic), cauzate
de functia hormonalad normali a ovarelor;

Infertilitatea cauzata de anomaliile structurale a uterului
si vaginului;

Imposibilitatea efectudrii actelor sexuale cauzate de atre-
zia vaginului;

Deregliri a functiei aparatului urinar cauzate de procese
inflamatorii care insotesc aceste dereglari;
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Pot fi prezentate acuze la dureri lombare, artralgii, cauzate
de anomaliile de dezvoltare a scheletului;

Trebuie de atentionat anamneza in privinta bolilor ere-
ditare la rudele apropiate.

Examenul obiectiv este a doua etapd de diagnostic. Pacienta
are o constitutie normostenica, fenotip feminin, prezenta sem-
nelor secundare sexuale. La examenul ginecologic se depisteaza
anomaliile prezente, care apoi sunt confirmate prin examenele
USG, radiografic, TC [2, 3].

Urmitorul pas in diagnosticul sindromului MRKH este
examinarea geneticd a cromozomilor pentru a diferentia pa-
tologia data de alte malformatii genetice.

Pentru diagnosticul si aprecierea tacticii de tratament a
sindromului MRKH este necesar de a efectua consultatiile
endocrinologului, ortopedului, psihiatrului, urologului, geneti-
cianului. In afara de corectie chirurgicald astfel de paciente ne-
cesitd ajutorul psihiatrului pentru corijarea devierilor psihice,
pentru a concretiza corect statutul personal, volumul si nece-
sitatea interventiilor chirurgicale, cit si consecintele posibile.

Pacientelor cu un singur rinichi este indicatd terapia
de “scutire” a rinichiului: respectarea regimului de lucru si
odihna, limitarea eforturilor fizice, excluderea preparatelor
nefrotoxice, depistarea si sanarea focarelor de infectie, tra-
tamentul medicamentos si fizioterapeutic (2, 4].

Medicatia trebuie indreptata spre sporirea microcircula-
tiei, fortificarea pasajului urinar, indicarea antibacterialelor si
uroantisepticelor in infectiile urinare, imunomodulatoarelor
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la necessitate, uroliticelor si fitopreparatelor in dereglarile
proceselor dismetabolice.

In cazurile aparitiei simptomaticii neurologice este an-
trenat in tratament neurologul [4].

In decizia tratamentului chirurgical a rinichiului mal-
format se vareiesi din gradul de insuficienta renala. Ne-
frectomia va fi efectuatd, atunci cAnd vor fi epuizate toate
rezervele tratamentului conservativ, iar insuficienta renald
va fi ireversibila. Urmatorul pas este tratamentul prin hemo-
dializ4, iar in perspectiva transplantul renal [2].

In plan de ameliorare a calititii vietii se recomandi plastia
vaginului in copilarie. In caz de infertilitate (sindrom MRKH
tip A sau tip B) se recomanda respectiv fertilizare in vitro ori
adoptare de copii [4, 5].

Concluzii

Anomalia de dezvoltare a aparatului urogenital, sindromul
MRKH tipul B, se intilneste la 89% din numarul de malformatii
a aparatului urogenital [2]. Diagnosticarea malformatiei date la
o etapa timpurie, tratamentul adecvat de corectie a aparatului
genital duce la péstrarea functiei renale si poate face viata
acestor femei normald.

In cazul concret corectia aparatului genital a fost ratata si
in prezent pacienta refuzi un astfel de tratament. In perspec-
tiva pacienta este candidat pentru tratamentul de substitutie
a functiilor renale.
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