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OZET

Vajenin iist 2/3 kisminin ve uterusun olmayist yada gelismemis olmasi1 Mayer-Rokitansky-Kiistner-Hauser sendromu
(MRKH) olarak bilinir. Bu hastalarin tanisi genellikle ergenlik donemlerine kadar hatta cinsel aktif doneme gelinceye
kadar gecikir. Ciinkii hastalarin dis goriiniisii tamamen normal disi goriiniimiindedir ve ¢cogunlukla herhangi bir
sikayetleri olmaz. Beraberinde renal, kardiyak, iskelet sistemi anomalileri, pulmoner ve isitsel kusurlar bulunabilir.
MRKH sendromunda taninin dogrulugu, psikolojik destek saglanmasi, normal seksiiel fonksiyonlarin kazanilmas,
tedavi ve yardimla iireme tekniklerine yonelik danismanlik verilmesi agisindan olduk¢a onemlidir. Bu olgularda, eslik
eden diger sistem anomalilerinin varligina yéonelik ayrintili bir sistemik degerlendirme ihmal edilmemelidir. Burada
16 yasindayken tanisi konmus ve vajinoplasti operasyonu gegirmis sonrasinda cinsel yonden aktif beraberlik yasayabilen

36 yasindaki hastamizi sunacagiz.
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SUMMARY

THE TREATMENT OF CYCLIC PELVIC PAIN IN 35 YEARS OLD PATIENT WITH MAYER-
ROKITANSKY-KUSTNER-HAUSER SYNDROME

Mayer-Rokitansky-Kustner-Hauser (MRKH) syndrome comprises the absence or hypoplasia of the uterus and the
upper two third of the vagina. Diagnosis of these patients may be delayed until the period of adolescence or even
sexualy active period because the external appearance of patients are the same with completely normal female and
often do not have any complaints. Renal, cardiac, skeletal abnormalities, pulmonary and hearing defects may be
associated with MRKH syndrome. Accuracy of diagnosis of MRKH syndrome is very important for providing
psychological support, acquisition of normal sexual function, treatment and to give advice on assisted reproductive
techniques. In these cases, a detailed systemic evaluation for the presence of other accompanying system anomalies
should not be accuracy of diagnosis. Our presentation is about a patient with 36 years old with MRKH syndrome

diagnosed at the age of 16 and had undergone vaginoplasty operation there after she could be sexually active.
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Mayer-Rokstansky-Kiistner-Hauser sendromlu 35 yasinda hastanin siklik pelvik agri tedavisi

GIRIS

Mayer-Rokitansky-Kiistner-Hauser sendromu
(MRKH) ilk olarak 1829’da Mayer tarafindan tanim-
lanmistir(D.

Mayer-Rokitansky-Kiistner-Hauser (MRKH)
sendromu, miilleriyen kanallarinin embriyonik
gelisimindeki duraksama sonucunda ortaya ¢ikan,
uterus ve iist 2/3 vaginanin konjenital aplazisidir.
MRKH olgularinda eksternal genitalya normal
goriiniimde olup, adolesan déonemde sekonder seks
karakterleri normal gelisim gostermektedir. Genetik
cinsiyet 46,XX olup fenotip olarak da disidirler ve
over fonksiyonlar1 normaldir(®).

Miillerian kanaldan geligen yapilar uterus, tubalar
ve vajinanin 2/3 iist kismini igermektedir. Vajinanin 1/3
alt kismu iirogenital siniisten gelisir. Miillerian agenezi,
genellikle amenore, daha ileri yaslarda koitus olamayist
veya infertilite ile bulgu verir. Canli disi dogumlarda
1/4000-5000 oraninda goriiliir [1]. Uterus ve vajenin
dogumsal yoklugu ile beraber genellikle rudimante uterin
bulbus ve rudimente tubalar bulunur. Miillerian agenezi
izole olabilecegi gibi, bir dizi ek anomali ile birlikte de
olabilir, spinal kordu ilgilendiren iskelet anomalileri ve
ozellikle renal olmak tizere iiriner anomaliler veya
konjenital kalp anomalileri eslik edebilir [3].

Sendromun 6nceleri sporadik olarak gortildigi
kabul edilirken son zamanlarda artan sayida ailesel
olgularin bildirilmesi genetik olarak bir yatkinligin
olabilecegi fikrini destekler.

Olgular ¢ogunlukla adolesan dénemde primer
amenore nedeniyle arastirilirken tani almaktadir.

Bu yazida 36 yasinda, 16 yasinda iken tani almis
ve Mc Indoe teknigi ile vajinoplasti operasyonu
yapilmus, cinsel aktif, son 3 yildir analjeziklere yanitsiz
siklik pelvik agrist olan bir tip I MRKH sendromu

sunulmus ve olgu giincel literatiir esliginde tartigilmistir.

OLGU

36 yasindaki hastamiz, her ay tekrarlayan,
analjeziklere yanitsiz siklik alt karin agris1 sikayeti
nedeniyle klinigimize yonlendirilmisti. Hastamizin
yapilan jinekolojik muayenesinde perine ve vulva
anatomik olarak normal goriiniimde, meme gelisimi
Tanner evre 5 goriiniimiinde idi. Diizenli cinsel birlesmesi
olan hastamizin vajen derinligi yaklasik 8 cm, vajen

mukozast olagan vajen mukoza ve dokusuna kiyasla
daha rijit durumda idi. Yapilan transvajinal
ultrasonografide uterus boyutlar1 2,5 x 2 x 1,5 cm
boyutlarinda sag over normal gériiniimde ve boyutlarda,
sol overde 1 adet folikiil kisti mevcut idi. Hastanin iiriner
sistem grafileri normal olarak degerlendirildi. Hormonal
tetkiklerde FSH: 7,7 estradiol: 95 CA-125: 6,0 saptandi.

Hasta operasyon i¢in hazirlandi. Gegirilmis
vajinoplasti operasyonu nedeniyle vaginal yoldan
maniplasyon zor oldugundan laparoskopik girisim
yerine laparotomi tercih edildi. Pfannenstial insizyonla
yapilan laparotomide uterus rudimenter iki horn
seklinde overler olagan goriinimdeydi (Resim 1).
Rudimenter hornlar ve atrofik uterus corpusu eksize
edildi (Resim 2). Postop donemde stabil kalan ve
sorunsuz taburcu edilen hastamizin ilk dort ay boyunca

yapilan kontrollerinde herhangi bir sikayeti olmadi.

Resim 1:

Resim 2:
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TARTISMA

MRKH sendromunun embriyogenezin 28 ile 45.
giinleri arasinda Miilleriyen kanalin gelisiminde ve
farklilasmasinda bir bozulmadan kaynaklandigi
diisiiniilmektedir(¥). Sendroma neden olabilecegi
diistiniilen fakat netlesmemis bazi faktorler bildirilmistir.
Maternal gestasyonel diabet, talidomid gibi teratojenler,
artmis galaktoz diizeyleri, azalmis galaktoz—1-fosfat
tiridiltransferaz (GALT) aktivitesi, Miillerian Inhibiting
Substance (MIS) aktivasyonu, MIS reseptor defekti,
resesif kalitim ve spontan mutasyon etiyolojik nedenler
olarak 6ne siiriilmiis fakat yeterli kanit bulunamangtir(S.6),

Ailesel bir yatkinligin olup olmadigi tam olarak
bilinmemektedir. Ancak artan sayida ailesel vakalarin
bildirilmesi genetik bir gegisin sézkonusu olabilecegini
diistindiirmektedir. Son zamanlarda yapilan ¢alisma-
larda MRKH sendromlu hastalarin kromozomal analiz-
leri yapilmis, bazi hastalarda kromozomal mikro-
delesyonlar saptanirken bazilarinda kromozomal yap1
normal bulunmustur(7-10).

Primer amenorenin gonadal disgenezisden sonra
goriilen ikinci en sik nedenidir. Téim primer amenore
nedenlerinin %15-20’sini olusturur. MRKH sendromu
izole olabilecegi gibi (Tip I MRKH) renal, kardiyak,
iskelet sistemi anomalileri ve isitsel kusurlar ile birlikte
olabilir (Tip Il MRKH)(11.12),

Izole tip  MRKH sendromunda bilateral overler,
tuba uterina geligimi ve renal sistem normaldir. Uterusta
komplet aplazi ve periton katlantist ile iliskili iki
rudimenter horn bulunmaktadir. Vagina atretik veya
kor bir cep seklinde sonlanmaktadir.

Oppelt ve ark. yaptiklar1 53 MRKH olgusunun
dahil edildigi bir galigmada 25 (%47) olgutip] MRKH
olarak gosterilmistir. Tip I MRKH sendromu ise eslik
eden diger sistem malformasyonlarimi igerir. Miillerian,
renal and cervical spine (MURCS) sendromu ve GRES
(Genital Renal Ear Syndrome) bu grup iginde
degerlendirilir. Tip I MRKH sendromunda uterin
hornlarda asimetri ve fallop tiiplerinde hipoplazi
goriilebilmektedir(13:14),

Raudrant ve arkadaslart MRKH sendromlu bir
hastaya siklik pelvik agr tedavisinde laparoskopik
olarak rudimenter uterin hornun eksizyonu ve
uterovajinal anastomoz uygulamislar ve yontemin
klasik laparotomi ve rudimenter uterin hornlarin radikal
eksizyonu prosediiriine alternatif olabilecegini
belirtmislerdir(15),
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Lamarca ve arkadaslart MRKH sendromlu bir
hastada rudimenter uterin hornlarda myomlarin gelistigi
olgu bildirmislerdir(16).

Literatiirde uterusun yokluguna ragmen endomet-
riotik kitleler ve odaklar saptanmig bildirimler mevcuttur.
Bu durum endometriozisin olusumu ile ilgili hipotezlerden
¢olomik metaplazi diisiincesini desteklemektedir(17-18),

MRKH sendromlu hastalarin siklik pelvik agri
tedavisinde laparotomik yada laparoskopik uterin
hornlarm ¢ikarilmasi klasik yaklasim olmustur(19:20),

Giliniimiizde MRKH hastalarinin tastyici anne
disinda ¢ocuk sahibi olma sans1 bulunmamaktadir.
MRKH hastalarinda uygulanan IVF programlarinda
gonadotropinlere over yanitlart normaldir ve tasiyict
anneden dogan c¢ocuklarda konjenital anomali orani
artmamaktadir(21.22),
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