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22 | AKUSERIJOS IR GINEKOLOGIJOS KLINIKA

MAYER-ROKITANSKY-KUSTER-HAUSER SINDROMAS.
LITERATUROS APZVALGA

Autorius. Barbora KRIAUCIUNAITE, IV kursas.

Vadovas. Prof. dr. Zana BUMBULIENE, VU MF Klinikinés medicinos institutas,
Akuserijos ir ginekologijos klinika.

Darbo tikslas. ISnagrinéti naujausig moksline literatlirg apie Mayer-Rokitansky-
Kister-Hauser sindromg ir pristatyti jo etiologijg, klinikinius simptomus, diagnostika
ir gydymo badus.

Darbo metodika. Atlikta literatliros apzvalga naudojantis PubMed, UpToDate,
Google Scholar duomeny bazémis. Apzvalgai naudoti straipsniai publikuoti 2015-2025
metais angly kalba.

Rezultatai. Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser (MRKH) sindromas, dar kitaip vadi-
namas Miulerio lataky ageneze - tai jgimta baklé, kuria serga 1 i$ 4000-5000 motery.
Siai biklei biidinga tai, kad gimda ir vir§utiniai du tre¢daliai maksties neidsivysto arba
iSsivysto nepakankamai, o iSoriniai lytiniai organai vystosi normaliai, kiauSidés funkcio-
nuoja tinkamai, o kariotipas yra tipiSkas moterims (46,XX). TipiSkai pacientés kreipiasi
paauglystés laikotarpiu dél pirminés amenoréjos — tai antra pagal daznuma visisko
menstruacijy nebuvimo priezastis. Skiriami du MRKH sindromo tipai— | tipo atveju esti
tik gimdos ir maksties nebuvimas, o |l tipo atveju yra papildomy anomalijy, pavyzdZziui,
vienpuseé inksty agenezé, kaklo ir krutinés somity anomalija, Miulerio lataky aplazija.

Dauguma MRKH sindromo atvejy yra izoliuoti, be Seiminés anamnezés ar susijusiy
anomalijy, o diagnozés patvirtinimui uztenka ultragarsinio tyrimo ar MRT. Pastaruoju
metu atlikus genetinius tyrimus buvo aptikta nemazai genetiniy mutacijy, susijusiy
su MRKH sindromu, jskaitant 17q12 (LHX1, HNF1B) ir 16p11.2 (TBX6) delecijas bei
GREBI1L ir PAX8 pokycius.

Pagrindinis MRKH gydymo tikslas — sukurti maksties ertme, kad pacienté galéty
turéti pilnavertj lytinj gyvenima, o esant galimybei — atlikti gimdos transplantacijg ne-
vaisingumo gydymui. Taciau dél nepakankamo tyrimy skaiciaus vis dar diskutuojama
dél optimalaus gydymo metodo. Be to, gydymo pasirinkimas priklauso nuo chirurgo
patirties ir pacientés lytiniy organy anatomijos.

ISvados. Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH) sindromas yra reta jgimta
buklé, pasizyminti gimdos ir virSutiniy maksties segmenty neissivystymu, o pagrindi-
nis gydymo tikslas yra sukurti funkcine maksties ertme, leidziancig pacientéms turéti
pilnavertj lytinj gyvenimg; be to, Siuolaikiniai genetikos tyrimai atskleidzia galimas
genetines mutacijas, susijusias su sindromu, kas atveria naujas galimybes diagnozuoti
ir suprasti Sios baklés etiologija.

Raktazodziai. Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser syndrome; Mullerian agenesis.
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