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SINDROME DE ROKITANSKY

Sindrome de Rokitansky, nome utilizado no Brasil para a doenca congénita que afeta o sistema reprodutivo
feminino, com altera¢des no desenvolvimento das estruturas milerianas, aparece na literatura mundial sob o termo
MRKH, iniciais de todos os médicos que a descreveram (Mayer, Rokitansky, Kuster e Hauser).

Classificada em dois tipos:

e Tipo |, com acometimento isolado dos 6rgaos reprodutores, tem incidéncia de 1:5.000 mulheres;
e Tipo Il, com associa¢Oes de alteragGes sistémicas, tem incidéncia de 1:10.000-15.000 mulheres.

Caracteristicas do tipo |
e (Canal vaginal com reducdo de profundidade e diametro ou agenesia completa;
e Utero ausente ou subdesenvolvido;
e (Qvdrios e trompas de Falépio com desenvolvimento normal;
e Genitdlia externa (clitoris, uretra, himen, labios vaginais) e anus com desenvolvimento normal.

Caracteristicas tipo Il

e Altera¢Oes renais com agenesia unilateral, rim em ferradura, hidronefrose, rim pélvico, ureter ectépico; em
aproximadamente 40% das mulheres com tipo Il;

e AlteracOes 6sseas com escoliose, espinha bifida, sindactilia, polidactilia ou ectrodactilia, em
aproximadamente 30-40% das mulheres com tipo Il;

e AlteracOes auditivas, com perda auditiva neurassensorial em 10-25% das mulheres com tipo Il;

e AlteracOes cardiacas, com defeito de septo atrial ou conotruncal em 2-3% das mulheres com tipo Il;

e AlteracgOes gastrointestinais, com anus imperfurado ou outras malformacgGes anorretais;

e AlteracOes abdominais com hérnias abdominais Unicas ou multiplas.

HISTORIA CLINICA E ROTINA DIAGNOSTICA

Causas
A causa da Sindrome de Rokitansky ainda é desconhecida.

Presenca de casos na mesma familia e pesquisas recentes indicam possiveis causas genéticas, com envolvimento dos
genes LHX1, SHOX, TBX6. Estudos em andamento deverao auxiliar na elucidagao do perfil genético da doenga.

Diagndstico
O desenvolvimento dos caracteres sexuais é normal, assim a procura por auxilio médico ocorre devido a amenorreia,
a dificuldade ou dor para o ato sexual.

A idade comum para o diagndstico acontece entre 13 e 18 anos, algumas vezes antecipado devido a acidentes,
incontinéncia urinaria ou dores pélvicas.

Os exames mais comuns sao:

e Exame fisico ginecoldgico evidencia genitdlia externa normal e canal vaginal alterado;

e Exames de imagem como o ultrassom pélvico, principal exame de triagem, demonstra a auséncia ou
subdesenvolvimento uterino, a normalidade de ovarios e as caracteristicas renais. Ja a Ressonancia
Magnética pode auxiliar na visualizacdo das estruturas reprodutoras femininas internas com maior detalhe;

e Exames de sangue demonstram perfil hormonal sexual e caridtipo feminino (46,XX) normais.



Cirurgias

A Vaginoplastia, ou neovaginoplastia, é indicada no caso de um insucesso persistente ao tratamento clinico. No
momento adequado, a equipe médica deve conversar com a paciente e seus familiares sobre as possibilidades
cirdrgicas e a experiéncia da equipe com cada técnica.

No século XIX, as técnicas cirdrgicas utilizavam partes do intestino para a constituicdo da neovagina. Efeitos
colaterais como secrecdo de muco na regido, sangramentos e dores levaram a diminui¢do da utilizacdo dessa técnica
e ao desenvolvimento de vdrias outras.

A CIRURGIA DE DAVYDOVE
Utiliza parte do peritdnio para a construcdo vaginal. Casos de desconforto e dor umbilical pela tragdo sao relatados.

CIRURGIA DE MCINDOE
Utilizava enxerto de pele em molde de borracha. Hoje chamada McIndoe-Banister, a técnica evoluiu em relacdo aos
moldes e enxertos. No pds-operatério, o uso diadrio de dilatadores é necessario por aproximadamente 3 meses.

CIRURGIA DE WILLIAMS
Utiliza a pele dos grandes labios para formar uma “bolsa vaginal”. Mulheres submetidas a essa técnica mencionam
desconforto na atividade sexual, por conta do eixo da nova vagina, e também a ocorréncia de crescimento de pelos.

CIRURGIA DE VECCHIETTI
Fixa fios por laparoscopia que sdo externamente acoplados a um sistema de tracdo no abdémen. Tempo, custos,
cuidados com a aparelhagem e uma segunda cirurgia para retirar o aparelho sdo as queixas principais das pacientes.

ORIENTAGOES IMPORTANTES

Sua paciente provavelmente terd uma vida sexual normal apds o tratamento e terd opg¢Oes para a maternidade.
Sexualidade e maternidade serdo questdes importantes e devem ser abordadas com sensibilidade e atengao por
parte dos profissionais da area da saude.

0O acompanhamento da equipe multidisciplinar, composta por médicos, fisioterapeutas e psicélogos resulta na
melhor compreensdo do diagnostico, adesdo ao tratamento, e maior indice de sucesso na construcdo da neovagina
com dilatadores ao redor de 94%. O seguimento com psicdlogos, formagao de grupos de apoio com trocas de
experiencias vem demonstrando melhora de qualidade de vida e impacto positivo na saude fisica e mental por dados
colhidos pelo Instituto Roki.

Barriga Solidaria
Sua paciente poderd usar o préprio évulo, esperma do parceiro, ou de um doador, e serd a mae bioldgica da crianga.

Transplante uterino

O primeiro passo é o procedimento de fertilizagdo in vitro, no qual évulos e espermatozdides sao colhidos e
embrides sdo criados e congelados para uso posterior (até aqui o mesmo processo para barriga solidaria). A seguir, é
necessario encontrar uma doadora uterina compativel e a cirurgia de transplante é realizada. O intervalo de meses,
ou até um ano, no qual se utilizam imunossupressores, é necessario até a etapa de transferéncia do embrido. O
imunossupressor € mantido durante toda gestagao, sendo suspenso somente apds a cesariana e retirada do Utero
transplantado. ComplicagGes em todos as fases sdo relatadas. Ja existem alguns bebés nascidos de uteros
transplantados no mundo. Lembramos que o primeiro transplante de Utero de doadora falecida ocorreu no Brasil
em 2016. Atualmente, o procedimento é realizado em carater experimental e indicado somente para mulheres ndo
submetidas a neovaginoplastia cirdrgica prévia.



OPCOES DE TRATAMENTO

Grupos médicos especializados na Sindrome de Rokitansky, brasileiros e mundiais, recomendam a dilatacdo vaginal
como primeira opgdo de tratamento para a construgdo vaginal.

As opcdes cirurgicas devem ser discutidas caso haja insucesso com a dilatacgao.

Importante que a equipe médica tenha atencdo e sensibilidade para respeitar o momento adequado para iniciar a
dilatacdo. Muitas vezes a paciente prefere aguardar um periodo entre o diagndstico e o inicio do tratamento.

Dilatadores
A técnica de dilatagdo progressiva, conhecida como o Método Frank, foi descrita em 1938. O indice de sucesso esta
diretamente relacionado as orientacdes dos profissionais de salde que educam suas pacientes sobre esse método.

O kit de dilatadores plasticos possui 5 ou 6 tamanhos, que variam de 6 a 15 cm de comprimento. O primeiro
dilatador deve ser usado, se possivel diariamente, com sessdes entre 20 e 30 minutos. Com a extensao vaginal, o
dilatador de tamanho imediatamente superior é introduzido, até que se complete o tratamento com o uso dos
dilatadores maiores, os quais podem atingir comprimentos entre 14 e 15 cm.

O tratamento varia entre 6 e 12 meses; ha relatos de processos de curta duracdo, entre 3 e 6 meses, quando o
exercicio de dilatacdo é feito de 2 a 3 vezes ao dia. Relatos de duragdo mais prolongada, superiores a 12 meses,
foram feitos por pacientes que interrompem as dilatagdes frequentemente.

As avaliacdoes médicas sao indicadas com intervalo mensal ou a cada 2 meses. Importante avaliar se a paciente esta
aplicando pressao no local e com angulo correto. A continuidade regrada no tratamento aumenta seu indice de
sucesso e a aderéncia a ele.



. FLUXO DA SINDROME DE ROKITANSKY. .

-

ATENCAO PRIMARIA- SUSPEICAO

Histdria clinica: amenorréia primaria
Exame fisico: presenca de caracteres
sexuais secundarios femininos

EXAMES INICIAIS GINECOLOGISTA DA EMULTI

e US pélvico: utero
ausente ou rudimentar

e Exame ginecoldgico: (
canal vaginal ausente EXAMES ESPECIFICOS NA
ou reduzido SUSPEITA DE ROKITANSKY

e Dosagem hormonal:
FSH, LH, estradiol,

testosterona, TSH,
prolactina normais para

idade e sexo /

e RNM PELVE
e CARIOTIPO : 46 XX ( A SER

REALIZADO NO CAISM)

.IAGNOSTICO DA SINDROME DE ROKITANSIOI

Solicitar exames para avaliar
condigGes associadas

e US de rins e vias urinarias

e RXcoluna

Encaminhar caso novo
AMBULATORIO DE GINECO

ENDOCRINO/ CAISM / VIA
SIRESP

J

Orientagao da paciente e familiares

o Informagdes sobre a condigao, futuro
reprodutivo e relacionamento sexual

e Informacgodes sobre opg¢oes de tratamento e
idade de inicio (a partir da adolescéncia)

e Indicagao de suporte psicolégico e incentivo a
participacao em grupos de apoio

Acompanhamento pela
equipe multiprofissional

[ TRATAMENTO ]

12 0OPCAO

Tratamento ndo cirdrgico com
dilatadores vaginais

da UBS (equipe de
saude mental e
Fisioterapeutas)

/ 2 2 OPCAO

Tratamento cirurgico

e Escolha da paciente

e Falha de tratamento com os

ENCAMINHAR para os profissionais

da rede capacitados ou CAISM J

dilatadores

ENCAMINHAR para o CAISM:
AMBULATORIO DE GINECO ENDOCRINO/
VIA SIRESP




