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ÖZET

Vajenin üst 2/3 k›sm›n›n ve uterusun olmay›fl› yada geliflmemifl olmas› Mayer-Rokitansky-Küstner-Hauser sendromu

(MRKH) olarak bilinir. Bu hastalar›n tan›s› genellikle ergenlik dönemlerine kadar hatta cinsel aktif döneme gelinceye

kadar gecikir. Çünkü hastalar›n d›fl görünüflü tamamen normal difli görünümündedir ve ço¤unlukla herhangi bir

flikayetleri olmaz. Beraberinde renal, kardiyak, iskelet sistemi anomalileri, pulmoner ve iflitsel kusurlar bulunabilir.

MRKH sendromunda tan›n›n do¤rulu¤u, psikolojik destek sa¤lanmas›, normal seksüel fonksiyonlar›n kazan›lmas›,

tedavi ve yard›mla üreme tekniklerine yönelik dan›flmanl›k verilmesi aç›s›ndan oldukça önemlidir. Bu olgularda, efllik

eden di¤er sistem anomalilerinin varl›¤›na yönelik ayr›nt›l› bir sistemik de¤erlendirme ihmal edilmemelidir. Burada

16 yafl›ndayken tan›s› konmufl ve vajinoplasti operasyonu geçirmifl sonras›nda cinsel yönden aktif beraberlik yaflayabilen

36 yafl›ndaki hastam›z› sunaca¤›z.
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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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G‹R‹fi

Mayer-Rokitansky-Küstner-Hauser sendromu

(MRKH) ilk olarak 1829’da Mayer taraf›ndan tan›m-

lanm›flt›r(1).

Mayer-Rokitansky-Küstner-Hauser (MRKH)

sendromu, mülleriyen kanallar›n›n embriyonik

geliflimindeki duraksama sonucunda ortaya ç›kan,

uterus ve üst 2/3 vaginan›n konjenital aplazisidir.

MRKH olgular›nda eksternal genitalya normal

görünümde olup, adolesan dönemde sekonder seks

karakterleri normal geliflim göstermektedir. Genetik

cinsiyet 46,XX olup fenotip olarak da diflidirler ve

over fonksiyonlar› normaldir(2).

Müllerian kanaldan geliflen yap›lar uterus, tubalar

ve vajinan›n 2/3 üst k›sm›n› içermektedir. Vajinan›n 1/3

alt k›sm› ürogenital sinüsten geliflir. Müllerian agenezi,

genellikle amenore, daha ileri yafllarda koitus olamay›fl›

veya infertilite ile bulgu verir. Canl› difli do¤umlarda

1/4000-5000 oran›nda görülür [1]. Uterus ve vajenin

do¤umsal yoklu¤u ile beraber genellikle rudimante uterin

bulbus ve rudimente tubalar bulunur. Müllerian agenezi

izole olabilece¤i gibi, bir dizi ek anomali ile birlikte de

olabilir, spinal kordu ilgilendiren iskelet anomalileri ve

özellikle renal olmak üzere üriner anomaliler veya

konjenital kalp anomalileri efllik edebilir [3]. 

Sendromun önceleri sporadik olarak görüldü¤ü

kabul edilirken son zamanlarda artan  say›da ailesel

olgular›n bildirilmesi genetik olarak bir yatk›nl›¤›n

olabilece¤i fikrini destekler.

Olgular ço¤unlukla adolesan dönemde primer

amenore nedeniyle araflt›r›l›rken tan› almaktad›r.

Bu yaz›da 36 yafl›nda, 16 yafl›nda iken tan› alm›fl

ve Mc Indoe tekni¤i ile vajinoplasti operasyonu

yap›lm›fl, cinsel aktif, son 3 y›ld›r analjeziklere yan›ts›z

siklik pelvik a¤r›s› olan bir tip I MRKH sendromu

sunulmufl ve olgu güncel literatür eflli¤inde tart›fl›lm›flt›r.

OLGU

36 yafl›ndaki hastam›z, her ay tekrarlayan,

analjeziklere yan›ts›z siklik alt kar›n a¤r›s› flikayeti

nedeniyle klini¤imize yönlendirilmiflti. Hastam›z›n

yap›lan jinekolojik muayenesinde perine ve vulva

anatomik olarak normal görünümde, meme geliflimi

Tanner evre 5 görünümünde idi. Düzenli cinsel birleflmesi

olan hastam›z›n vajen derinli¤i yaklafl›k 8 cm, vajen

mukozas› ola¤an vajen mukoza ve dokusuna k›yasla

daha rijit durumda idi. Yap›lan transvajinal

ultrasonografide uterus boyutlar› 2,5 x 2 x 1,5 cm

boyutlar›nda sa¤ over normal görünümde ve boyutlarda,

sol overde 1 adet folikül kisti mevcut idi. Hastan›n üriner

sistem grafileri normal olarak de¤erlendirildi. Hormonal

tetkiklerde FSH: 7,7 estradiol: 95 CA-125: 6,0 saptand›.

Hasta operasyon için haz›rland›. Geçirilmifl

vajinoplasti operasyonu nedeniyle vaginal yoldan

maniplasyon zor oldu¤undan laparoskopik giriflim

yerine laparotomi tercih edildi. Pfannenstial insizyonla

yap›lan laparotomide uterus rudimenter iki horn

fleklinde  overler ola¤an görünümdeydi (Resim 1).

Rudimenter hornlar ve atrofik uterus corpusu eksize

edildi (Resim 2). Postop dönemde stabil kalan ve

sorunsuz taburcu edilen hastam›z›n ilk dört ay boyunca

yap›lan kontrollerinde herhangi bir flikayeti olmad›.

Resim 1:

Resim 2:

Mayer-Rokstansky-Küstner-Hauser sendromlu 35 yafl›nda hastan›n siklik pelvik a¤r› tedavisi
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TARTIfiMA

MRKH sendromunun embriyogenezin 28 ile 45.

günleri aras›nda Mülleriyen kanal›n gelifliminde ve

farkl›laflmas›nda bir bozulmadan kaynakland›¤›

düflünülmektedir(4). Sendroma neden olabilece¤i

düflünülen fakat netleflmemifl baz› faktörler bildirilmifltir.

Maternal gestasyonel diabet, talidomid gibi teratojenler,

artm›fl galaktoz düzeyleri, azalm›fl galaktoz–1-fosfat

üridiltransferaz (GALT) aktivitesi, Müllerian Inhibiting

Substance (MIS) aktivasyonu, MIS reseptör defekti,

resesif kal›t›m ve spontan mutasyon etiyolojik nedenler

olarak öne sürülmüfl fakat yeterli kan›t bulunamam›flt›r(5,6).

Ailesel bir yatk›nl›¤›n olup olmad›¤› tam olarak

bilinmemektedir. Ancak artan say›da ailesel vakalar›n

bildirilmesi genetik bir geçiflin sözkonusu  olabilece¤ini

düflündürmektedir. Son zamanlarda yap›lan çal›flma-

larda MRKH sendromlu hastalar›n kromozomal analiz-

leri yap›lm›fl, baz› hastalarda kromozomal mikro-

delesyonlar saptan›rken baz›lar›nda kromozomal yap›

normal bulunmufltur(7-10).

Primer amenorenin gonadal disgenezisden sonra

görülen ikinci en s›k nedenidir. Tüm primer amenore

nedenlerinin %15-20’sini oluflturur. MRKH sendromu

izole olabilece¤i gibi (Tip I MRKH) renal, kardiyak,

iskelet sistemi anomalileri ve iflitsel kusurlar ile birlikte

olabilir (Tip II MRKH)(11,12).

‹zole tip I MRKH sendromunda bilateral overler,

tuba uterina geliflimi ve renal sistem normaldir. Uterusta

komplet aplazi ve periton katlant›s› ile iliflkili iki

rudimenter horn bulunmaktad›r. Vagina atretik veya

kör bir cep fleklinde sonlanmaktad›r.

Oppelt ve ark. yapt›klar› 53 MRKH olgusunun

dahil edildi¤i bir çal›flmada 25 (%47) olgu tip I  MRKH

olarak gösterilmifltir. Tip II MRKH sendromu ise efllik

eden di¤er sistem malformasyonlar›n› içerir. Müllerian,

renal and cervical spine (MURCS) sendromu ve GRES

(Genital Renal Ear Syndrome) bu grup içinde

de¤erlendirilir. Tip II MRKH sendromunda uterin

hornlarda asimetri ve fallop tüplerinde hipoplazi

görülebilmektedir(13,14).

Raudrant ve arkadafllar› MRKH sendromlu bir

hastaya siklik pelvik a¤r› tedavisinde laparoskopik

olarak rudimenter uterin hornun eksizyonu ve

uterovajinal anastomoz uygulam›fllar ve yöntemin

klasik laparotomi ve rudimenter uterin hornlar›n radikal

eksizyonu prosedürüne alternatif olabilece¤ini

belirtmifllerdir(15).

Lamarca ve arkadafllar› MRKH sendromlu bir

hastada rudimenter uterin hornlarda myomlar›n geliflti¤i

olgu bildirmifllerdir(16).

Literatürde uterusun yoklu¤una ra¤men endomet-

riotik kitleler ve odaklar saptanm›fl bildirimler mevcuttur.

Bu durum endometriozisin oluflumu ile ilgili hipotezlerden

çölomik metaplazi düflüncesini desteklemektedir(17,18).

MRKH sendromlu hastalar›n siklik pelvik a¤r›

tedavisinde laparotomik yada laparoskopik uterin

hornlar›n ç›kar›lmas› klasik yaklafl›m olmufltur(19,20).

Günümüzde MRKH hastalar›n›n tafl›y›c› anne

d›fl›nda çocuk sahibi olma flans› bulunmamaktad›r.

MRKH hastalar›nda uygulanan IVF programlar›nda

gonadotropinlere over yan›tlar› normaldir ve tafl›y›c›

anneden do¤an çocuklarda konjenital anomali oran›

artmamaktad›r(21,22).
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