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ABSTRACT
Introduction

Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser syndrome, also referred to as Miillerian aplasia, is a congenital
disorder characterized by agenesis or hypoplasia of the uterus and upper part of the vagina in female with
normal female karyotype (46,XX). In these women the external genitalia have a normal structure and their
internal endocrine organs function properly. Most often, this syndrome is diagnosed in adolescence due to
primary amenorrhea.
Material and methods

This review was based on available data collected in the PubMed data base and Google Scholar data
base. The research was done by looking through keywords such as:*Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser
syndrome”, “MRKH syndrome”, “uterine agenesis” and “primary amenorrhea”, "vaginal agenesis", "uterus
transplantation".
Conclusions

Recent scientific achievements have shown how much can be changed in the lives of patients with
MRKH syndrome. It should be remembered that this is a disease that needs treatment by specialists in many
fields. Treatment should include not only medical side of the problem but also should take care of psychical side
of the patient's life. During the last 10 years several advances have been made in MRKH syndrome research,
especially within the fields of genetics, non-surgical management and uterus transplantation as the first available
fertility treatment.

Key words:
MRKH syndrome, uterine agenesis, Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser syndrome, primary amenorrhea, vaginal
agenesis, uterus transplantation.

ABSTRAKT
Wprowadzenie

Zespot Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera, nazywany takze aplazja Miillera, jest wrodzonym
zaburzeniem charakteryzujacym si¢ agenezja lub hipoplazja macicy i gornej czg¢éci pochwy u kobiet z
prawidtowym kariotypem zenskim (46,XX). U tych kobiet zewngtrzne narzady plciowe maja prawidtows
budowg, a narzady wydzielania wewngetrznego funkcjonuja prawidlowo. Najczgsciej zespot ten diagnozuje si¢ w
okresie dojrzewania z powodu pierwotnego braku miesigczki.
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Materialy i metody

Niniejsza recenzja zostala oparta na dostepnych danych zgromadzonych w bazie danych PubMed oraz
bazie danych Google Scholar. Badanie przeprowadzono poprzez wyszukiwanie stow kluczowych, takich jak:
,,Zespot Mayera-Rokitansky'ego-Kiistera-Hausera”, ,,zesp6t MRKH” , ,agenezja macicy”, ,pierwotny brak
miesigczki”, ,,agenezja pochwy”, ,,przeszczep macicy”.
Whioski

Ostatnie osiagnigcia naukowe pokazaly, jak wiele mozna zmieni¢ w zyciu pacjentdéw z zespolem
MRKH. Nalezy pamigtac, Zze jest to choroba, ktora wymaga leczenia przez specjalistow z wielu dziedzin.
Leczenie powinno uwzgledniaé nie tylko medyczng strong problemu, ale takze troske o psychiczng strong zycia
pacjenta. W ciagu ostatnich 10 lat dokonano kilku postepéw w badaniach nad zespotem MRKH, zwlaszcza w
dziedzinie genetyki, postgpowania niechirurgicznego i transplantacji macicy jako pierwszej dostgpnej metody
leczenia bezptodnosci.

Stowa kluczowe:
Zespot MRKH, agenezja macicy, zespot Mayera-Rokitansky'ego-Kiistera-Hausera, pierwotny brak miesigczki,
agenezja pochwy, przeszczep macicy.

Wprowadzenie

Zespot Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera jest wrodzonym zaburzeniem charakteryzujacym sig
agenezja lub hipoplazja macicy i % goérnych pochwy. U tych kobiet zewngtrzne narzady plciowe maja
prawidtowg strukturg, a wewngtrzne narzady wydzielania dziataja prawidtowo. Choroby dotykaja 1 na 5000
kobiet z prawidlowym kariotypem 46,XX. Etiologia tego zespotu jest nadal nieznana [l]. Zespdt ten
rozpoznawany jest gldwnie w okresie dojrzewania z powodu pierwotnego braku miesiaczki [2].

W badaniu fizykalnym wargi sromowe sa dobrze wyksztatcone, a przedsionek pochwy posiada mata
kieszonke. Z kolei w badaniu ultrasonograficznym ujawnia si¢ resztkowa macice lub jej catkowity brak [2,3]. U
kobiet tych wystepuje brak mozliwosci wspolzycia oraz biologicznej cigzy.

Cel

Celem pracy jest podsumowanie najnowszych danych dotyczacych epidemiologii, objawow,
diagnostyki i leczenia pacjentow z zespotem Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera.
Historia

Zespot Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera zostat nazwany na cze$¢ autoréw czterech
oryginalnych opiso6w opublikowanych na przestrzeni 130 lat, przez niemieckiego anatoma Augusta Franza
Josefa Karla Mayera, austriackiego anatoma Carla von Rokitansky'ego, niemieckiego ginekologa Hermanna
Kiistera i szwajcarskiego ginekologa Georgesa Andre Hausera [4,5,6,7]. Jednak pierwszy opis wrodzonego
braku macicy i pochwy przypisywany jest wiloskiemu anatomowi Realdo Colombo, ale nie zawiera
wystarczajacych szczegotow. Wiele lat pdzniej Mayer i Rokitansky niezaleznie od siebie zglosili autopsje
dwoéch zmartych kobiet, u ktoérych zidentyfikowali szczatkowe paki macicy i opisali co$, co nazwali
rozszczepiong macicg solidus cum vagina solida. Pierwszym, ktory zarejestrowal to odkrycie u zyjacej pacjentki
byl Kiister, natomiast Hauser uzupelil definicj¢ agenezji macicy i pochwy u kobiet z prawidlowymi
drugorzedowymi cechami ptciowymi i prawidtowym Zzenskim kariotypem [8].

Objawy i typy

Zespot ten jest najczes$ciej diagnozowany w okresie dojrzewania. Objawem sugerujagcym zespot
Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera jest pierwotny brak miesigczki u dziewczat powyzej 16. roku zycia
[3,9]. Mediana wieku w chwili skierowania wynosita 17,5 lat (przedziat wieku: 16—19 lat) [10]. Rozwoj sutkow,
wloséw pachowych i pachwinowych jest odpowiedni do wieku. Srom, techtaczka, przedsionek pochwy sg
prawidlowo rozwinigte.

Glownymi konsekwencjami tego zespotu u pacjentek jest niemozno$¢ odbycia stosunku pochwowego,
zaj$cia w cigze i urodzenia dziecka [11]. Ponadto pacjenci doswiadczajg dyspareunii podczas proby wspotzycia
oraz okresowych boléw brzucha [8].

Obecnie istnieja dwa rodzaje zespolu Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera: typ 1,
charakteryzujacy si¢ izolowanym brakiem macicy i gérnych % pochwy oraz typ 2 (MURCS), charakteryzujacy
si¢ aplazjg przewodoéw Miillera, jednostronng agenezja nerek i anomaliami szkieletowymi. Ponadto w drugim
typie moga pojawié si¢ inne objawy, ktére moga dotyczy¢ wad serca, wad urologicznych i wad uszu [12,13,14].
Wady nerek stwierdza si¢ nawet u 50% pacjentdéw z zespotem Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera. Sg to
wady takie jak nerka podkowiasta, nerka ektopowa oraz obustronna niedrozno$¢ potaczenia moczowodowo-
miedniczkowego [15]. Czgstos¢ izolowanego braku macicy i gornych % pochwy (typ 1) oraz aplazji przewodow
Miillera, aplazji nerek i dysplazji szyjno-piersiowej somitow (typ 2) w zespole Mayer-Rokitansky-Kiister-
Hauser wynosi 56-72% 1 28-44 % [8].
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Kolejnym aspektem, na ktory nalezy zwrdci¢ uwage, sa problemy psychiczne i psychoseksualne
wystepujace u pacjentek z zespolem Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera. Po otrzymaniu diagnozy
pacjenci staja w obliczu przytlaczajacych probleméw dotyczacych ich tozsamosci, seksualnosci i nieptodnosci.
Nie nalezy wigc lekcewazy¢ wagi problemu. Diagnoze stawia si¢ w okresie adolescencji, ktora jest okresem
duzej wrazliwosci psychicznej i podatnos$ci na zagrozenia, co dodatkowo powoduje trudnosci w radzeniu sobie
ze zdiagnozowanymi pacjentami. Badania wskazuja na wystgpowanie podwyzszonego poziomu stresu u
pacjentek z zespotem Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera w porownaniu ze zdrowymi kobietami [8].

Tabela 1. Poréwnanie typow zespoléw MRKH

Typ 1 zespolu MRKH Izolowany brak macicy i gornej % pochwy

Typ 2 zespolu MRKH | Aplazja przewodéow Miillera, jednostronna agenezja nerek i anomalie szkieletowe
(MURCS) Moga wystapi¢ objawy kardiologiczne, urologiczne (nerka podkowiasta, nerka
ektopowa, obustronna niedrozno$¢ potaczenia moczowodowo-miedniczkowego)
i wady uszu

Diagnostyka zespolu Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera

Kobiety z zespotem Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera majg prawidlowy kariotyp 46,XX i
prawidlowo rozwinigte zewnetrzne narzady plciowe, jajniki funkcjonuja normalnie. Poziomy hormonow
przysadki — folikularnego (FSH) i lutealnego (LH) sa prawidlowe, adekwatne do wieku i fazy cyklu
miesigczkowego. Pierwsze podejrzenie zespotu Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera mozna postawi¢ po
przeprowadzeniu wywiadu i badaniu przedmiotowym, w ktorym na pierwszy plan wysuwa si¢ brak pochwy i
wyczuwalnej macicy.

W wykrywaniu zespotlu Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera istotne jest wykonanie badania
ultrasonograficznego, w ktérym mozliwe jest uwidocznienie zakonczenia pochwy oraz braku lub obecnos$ci
resztek macicy w miednicy. Ponadto pozwala wykry¢ inne mozliwe nieprawidtowosci [8,16].

Zdjecie 1. USG przezbrzuszne: dwa normalne jajniki z pgcherzykami i brakiem $rodkowej struktury macicy
[17].

265



Zdjecie 2. USG - projekcja strzatkowa: brak pochwy miedzy cewka moczowa a przednig $ciana odbytnicy [17].

Ztotym standardem w wykrywaniu zespotu Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera jest rezonans
magnetyczny. Jest to bardziej czuta technika niz ultradzwigki. Rezonans magnetyczny (MRI) pozwala na
doktadniejsze wykrycie innych wad, w szczegolnosci zwigzanych z uktadem moczowym [8,18,19].

Zdjecie 3. Strzalkowy obraz T2-zalezny rezonansu magnetycznego: brak macicy i catej pochwy [17].
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Zdjecie 4 i 5. Osiowy obraz rezonansu magnetycznego T2-zaleznego: na pierwszym zdjg¢ciu na poziomie cewki
moczowej normalna proksymalnie potozona pochwa, na drugim zdj¢ciu na poziomie szyi pecherza moczowego
brak pochwy [17].

Leczenie zespolu Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera

Leczenie zespolu Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera opiera si¢ gldwnie na metodach
operacyjnych. Jest to wazne nie tylko ze wzgledu na aspekt psychologiczny, ale rowniez seksualny aspekt zycia
pacjentow.

W zalezno$ci od parametréw wyjsciowych pacjentki mozliwe jest réwniez zastosowanie metod
niechirurgicznych polegajacych na mechanicznym rozciaganiu pochwy z uzyciem odpowiednich rozszerzaczy.
Pacjentkom zaleca si¢ rowniez stosowanie specjalnych d¢wiczen rozciggajacych, ktére pozwalaja na
uksztattowanie funkcjonalnej pochwy.

Zdjecie 6. Medyczne rozszerzacze poch

Jedna z nieinwazyjnych metod jest odkryta w 1938 roku metoda Franka, polegajaca na umieszczeniu w
przedsionku pochwy rozszerzacza o odpowiedniej wielkosci i1 szerokosSci, stosujac miejscowy ucisk.
Rozszerzacze umieszcza si¢ w przedsionku na 10-30 minut 3 razy dziennie lub tacznie na okoto 2 godziny
dziennie [8,19]. Zazwyczaj efekty uzyskuje si¢ po okolo 6 miesigcach. Metoda Franka jest metoda dluga,
wymagajaca od pacjenta wspotpracy i samozaparcia [20].

Inna znang metodg niechirurgicznego tworzenia pochwy jest metoda Ingrama, wprowadzona w latach
80. XX wieku, polegajaca na wykorzystaniu specjalnego siedziska z umieszczonym na nim rozszerzaczem,
ktoéry pacjentka umieszcza w przedsionku pochwy i wlasnym ci¢zarem ciata, modeluje i poglebia istniejacy juz
otwor. Pacjentka powininna usia$¢ na rozszerzaczu w lekkim pochyleniu, tworzac odpowiedni nacisk na krocze.
Sesje trwajace okoto 30 minut dziennie s3a niezbe¢dne do osiagnigcia efektow. Stosowane w tej metodzie
rozszerzacze roznig si¢ wielkoscia, ksztaltem i materiatem, ktére dobierane sg indywidualnie dla kazdego
pacjenta.
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Inng nieinwazyjng metoda jest metoda d'Albertona, ktéra wymaga od pacjentki i jej partnera
poszerzenia przedsionka podczas stosunku piciowego. Ta metoda daje dobre efekty, ale wymagane jest
regularne wspolzycie, co czgsto jest problemem.

Skutecznos$¢ niechirurgicznego tworzenia pochwy wynosi 75-90% [13].

Jesli metody nieinwazyjne nie daja oczekiwanego efektu, nalezy rozwazyC leczenie inwazyjne.
Ponadto takie leczenie mozna rozpoczaé u pacjentek gotowych do wspotzycia, czyli migdzy 17 a 21 rokiem
zycia. Istnieje wiele chirurgicznych metod stworzenia funkcjonalnej pochwy.

Obecnie najpopularniejszg i najbezpieczniejsza metodg chirurgicznego ksztattowania pochwy jest
metoda Vecchiettiego. Ta metoda polega na umieszczeniu matej plastikowej kulki w przedsionku pochwy.
Unieruchamia si¢ go dwoma niewchtanialnymi szwami, ktore sg doprowadzone do bocznej krawedzi migsnia
prostego brzucha i przymocowane do specjalnej ptytki. Leczenie polega na regularnym podcigganiu szwow,
kazdego dnia o okoto 1 do 1,5 cm, poglebiajac w ten sposob juz istniejace zaglebienie [8,14,20-22].

Jednak najczestsza metoda chirurgiczng stosowana w zespole Mayera-Rokitansky'ego-Kiistera-Hausera
jest metoda Mclndoe. Polega na uformowaniu kanalu miedzy pecherzem a odbytnica do kieszonki otrzewnej
Douglasa o glebokosci okoto 10-12 cm. Kanat ten jest wylozony ptatami skérnymi, ktére sa pobierane z
przedniej $ciany jamy brzusznej lub z okolicy posladkowej. Nastepnie w utworzong przestrzen umieszcza si¢
plastyczny rozszerzacz, zabezpieczajac go szwami na wargach sromowych. Rozszerzacz i szwy utrzymuje si¢
do 14 dni po zabiegu [3,20,23]. Istniejg wysokie wskazniki sukcesu anatomicznego i funkcjonalnego (83-96%)
[24].

Inng technika chirurgiczng jest metoda Davydova, ktora jest metodg laparoskopowa. Jest to polaczenie
tunelowania pgcherzowo-odbytniczego i autogennego przeszczepu tkanek. Metoda ta polega na wytworzeniu
pochwy z zachyltka otrzewnej potaczonego z nacigtym przedsionkiem pochwy. Poczatkowym etapem operacji
jest naciecie skory w celu wprowadzenia trokaréw, nastgpnie operator preparuje przedsionek pochwy oraz
pecherz moczowy. Podczas operacji nacina si¢ otrzewna i taczy z otworem przedsionka pochwy. W ten sposob
powstaje otrzewnowa czg¢s¢ pochwy. Pochwa jest przyczepiana do galezi kosci tonowej i promontorium
[20,24,25].

Inng metoda jest stworzenie pochwy z okolo 15 cm esicy. Zabieg polega na tunelowaniu przestrzeni
pecherzowo-odbytniczej, nastepnie wprowadzaniu oddzielonego przeszczepu esicy 1 przytwierdzaniu
nowopowstalego zaglgbienia w wejsciu do jamy brzusznej [24].

Po zabiegach chirurgicznych pacjentki poddawane sg dalszemu leczeniu polegajagcemu na poszerzaniu i
poglebianiu nowo powstalej pochwy. Wazna jest dobra wspotpraca migdzy pacjentem a lekarzem. Poczatkowo
zabieg poszerzania i wydluzania pochwy przeprowadza lekarz, a nastgpnie sama pacjentka. Rozszerzacze sa
pokryte kremem z estriolem, ktory nawilza rozszerzane tkanki i pozwala na bezbolesne wprowadzenie
rozszerzacza. Rehabilitacja nowo powstatej pochwy jest procesem dhugotrwatlym i wymaga systematycznosci.
Dopiero po pewnym czasie adaptacji i wyksztalceniu funkcjonalnej pochwy pacjentka jest gotowa do podjecia
wspolzycia seksualnego (stosunek pochwowy) z partnerem [3].

Oprocz problemu braku mozliwosci wspotzycia u pacjentek z zespotem MRKH, kolejng kwestia, ktora
nalezy rozwazy¢ jest nieptodnos¢. Brak macicy skutkuje niemozno$cia posiadania dzieci. Do tej pory jedynym
rozwigzaniem dla takich pacjentow byla adopcja dziecka [8]. Pierwsze proby rozwiazania tego problemu
rozpoczely si¢ w 2013 roku w Turcji 1 dotyczyly transplantacji macicy. Skonczyly si¢ one jednak
niepowodzeniem, w ciggu kilku miesiecy narzad ulegt martwicy, co skutkowalo jego usunigciem. Pierwszg
udang probe przeszczepu macicy przeprowadzono w Szwecji w 2014 roku. Biorczynig byta 21-letnia kobieta z
zespotem Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera typu II. Pacjentka zostala poinformowana o wszystkich
mozliwych konsekwencjach, w tym o konieczno$ci usunigcia przeszczepu juz po dwoéch udanych cigzach.
Dawczynig byta 61-letnia kobieta, ktora wczesniej naturalnie urodzita dwojke dzieci. Biorczyni zostata poddana
zabiegowi wspomaganego rozrodu ze stymulacja jajnikow [14]. Przeszczepy macicy wcigZz sg terapig
przysztosci, ktora wymaga udoskonalenia i dalszych badan. Nadal nie sa dozwolone w wielu krajach ze
wzgledoéw etycznych.

Nie nalezy réwniez zapomina¢ o aspekcie psychologicznym. Pacjenci z zespolem Mayera-
Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera powinni by¢ objeci opieka psychoterapeutyczng. Po postawieniu diagnozy
kobiety moga czu¢ si¢ przytloczone, co moze skutkowaé smutkiem, ztoscia, strachem lub prowadzi¢ do prob
samobojczych. Istotne jest rowniez odpowiednie przygotowanie otoczenia pacjenta — rodziny czy partnera, tak
aby wspieral chorg w trudnych chwilach [3].

Podsumowanie

Zespot Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera jest chorobg wymagajaca interdyscyplinarnego
podejscia. Opieka nad pacjentami z zespotem Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera obejmuje nie tylko
leczenie fizykalne, ale takze psychologiczne i terapeutyczne. Obecne osiagni¢cia daja tym pacjentkom nadzieje
na normalne zycie, cigz¢ i biologiczne macierzynstwo. Najnowsze badania nad nowymi mozliwo$ciami
terapeutycznymi w zespole Mayera-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera daja nadziej¢ na poprawe jakosci zycia
pacjentoéw, jednak ich skutecznosc¢ i bezpieczenstwo wymagaja jeszcze doktadniejszej oceny i udoskonalenia.
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