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INTRODUÇÃO 

A síndrome de Müllerian, também conhecida como síndrome de Rokitansky, 

é uma rara anomalia congênita no sistema genital feminino. Esta condição genética 

rara se caracteriza pela falta de útero e vagina em mulheres fenotipicamente 

saudáveis, com cariótipo 46 XX e com normalidade endócrina (Páez-López et al., 

2013).  

Nas palavras de Ferreira (2007), na mesma linha, este define a síndrome de 

Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) como uma condição genética que impacta 

o sistema reprodutivo feminino, levando à falta ou subdesenvolvimento do útero e do 

terço superior da vagina. A estrutura genética do MRKH é intrincada e ainda pouco 

esclarecida, incluindo elementos genéticos e possivelmente ambientais. Assim, a 

herança autossômica diz respeito a genes situados em cromossomos não sexuais 

(Morcel et al, 2011).   

A síndrome de MRKH é uma condição genética rara que atinge cerca de 1 

em cada 5.000 mulheres, se apresentando em dois tipos diferentes, entretanto, em 

suas ocorrências, normalmente afeta diretamente o corpo da mulher.  

Cabe, a partir da doença, entender seus impactos na vida de seus 

portadores, aqui especificamente mulheres, discorrendo-se acerca das 

consequências na vida das mulheres que a possuem, além de entender a partir dos 

impactos da doença, o papel fundamental da enfermagem no tratamento desta.   
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OBJETIVO  

Analisar as melhores evidências na conduta frente às malformações 

uterinas, com base na literatura pertinente, buscando-se melhorar o conhecimento 

dos profissionais e, consequentemente, o atendimento das mulheres portadoras 

dessas anomalias. 

 

MÉTODO 

Trata-se de uma pesquisa descritiva que utiliza revisão detalhada da 

literatura e análise qualitativa abordando os impactos da síndrome de 

MRKH. Portanto, trata-se de uma pesquisa de caráter de revisão bibliográfica por 

meio de uma busca eletrônica em base de dados online, totalizando um número de 

quatorze referências selecionadas. Sendo 9 referências de artigos, artigos da Base 

Scientific Eletronic Library Online (Scielo), dois artigos da Biblioteca Virtual em 

Saúde (BVS) e duas dissertações. Assim, visando à discussão dos casos relatados. 

 

DESENVOLVIMENTO  

Este estudo não apenas auxiliará no progresso do entendimento científico 

acerca da Síndrome de MRKH, mas também servirá de fundamento para a criação 

de políticas e práticas mais eficientes no atendimento às mulheres impactadas. 

Assim, pretende-se fomentar uma maior sensibilização, aprimorar a capacitação dos 

profissionais de saúde e, principalmente, proporcionar um atendimento mais 

completo e atento às demandas dos pacientes. 

A Síndrome ou Sequência Malformativa de MRKH de natureza geralmente 

esporádica, é marcada por aplasia do útero e da vagina, muitas vezes ligada a 

desordens esqueléticas e do trato urinário, além de características sexuais 

secundárias, hormônios esteroides e cariótipos saudáveis (Cheroki, 2008). 

  Ou seja, ela se manifesta pela falta ou hipoplasia do útero e das trompas de 

falópio, além de atresia vaginal.  (Morcel, et al. ,2011) e pode ser classificada em 

dois tipos distintos: tipo I, que ocorre isoladamente sem acompanhamento de 

anomalias extragenitais, e tipo II, que inclui a associação MURCS, que inclui 

anomalias extragenitais como problemas renais e ósseos (Herlin; Petersen; 

Brännström, 2024).  

 Como medida para o enfrentamento dessa doença, pode-se listar 

procedimentos cirúrgicos envolvem a utilização de enxertos cutâneos, tecido 



 
 

intestinal ou uma simples reconstrução da vagina (Coutinho, 2011) são meios para 

sua recuperação, além de, recentemente, tem-se usado membranas amnióticas, 

mucosa oral e cultura de tecido vaginal autólogo in vitro para a produção da 

neovagina (Barboza, 2010). Ao optar pela cirurgia, é possível remover os restos 

uterinos para prevenir uma possível endometriose futura (Manfroi et al, 2011). 

Por meio de uma análise detalhada da literatura, Sánchez (2018) concluiu 

que é crucial adotar uma perspectiva multidisciplinar para tratar a síndrome de 

MRKH. Esta enfermidade congênita, que se manifesta por agenesia ou aplasia do 

útero e dos dois terços superiores da vagina em mulheres com cariótipo 46, XX, 

ainda é alvo de estudos na busca por métodos de diagnóstico e tratamento mais 

eficazes. 

Devido à sua baixa incidência, é crucial reunir informações de casos clínicos, 

para entender completamente as expressões da síndrome. A laparoscopia é um 

instrumento crucial, juntamente com a endocrinologia, a reprodução assistida e a 

nefrologia, assegurando um tratamento holístico da doença, possibilitando que os 

pacientes obtenham os cuidados necessários e aprimorando sua qualidade de vida 

durante o processo (Sánchez et al., 2018). 

De acordo com Ferreira (2018), o enfermeiro tem a capacidade de assegurar 

a continuidade dos cuidados de saúde, participando de ações e práticas de 

educação, promoção e prevenção, com o objetivo de melhorar a qualidade de vida e 

promover um empoderamento crítico e produtivo.  É o enfermeiro o responsável pela 

manutenção do tratamento e aplicação dos cuidados do paciente no dia a dia, 

realizando o acompanhamento da saúde.  

É evidente que, mesmo com os esforços dos profissionais de enfermagem 

para implementar práticas de promoção da saúde, elas são frequentemente 

apresentadas de maneira expandida, considerando uma nova perspectiva de 

promoção da saúde, enquanto em outras ocasiões são apresentadas de maneira 

mais restrita, retornando a uma prática mais convencional (Ferreira, 2018). 

 

CONCLUSÃO 

Tendo em vista o narrado, entende-se a gravidade e as consequências de 

saúde da doença MRKH na mulher, entendendo inclusive os efeitos de cada um e 

seus tipos.  Com base na pesquisa, entende-se que acerca da função do enfermeiro 



 
 

em situações de urgência e emergência, relacionadas aos efeitos da síndrome de  

MRKH, é possível enfatizar a sua relevância no cuidado. 

Os profissionais de enfermagem podem combinar conhecimentos teóricos e 

práticos para atender às necessidades urgentes com prioridade, colaborando 

significativamente na melhora dos pacientes em sua recuperação.  

A escassez de habilidades especializadas e de procedimentos específicos 

para o manejo de doenças raras, como a MRKH, restringe consideravelmente a 

qualidade do suporte oferecido. Assim, é importante destacar que a pesquisa ainda 

está em progresso, com previsão de conclusão para 2025. 
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