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ABSTRACT
Introduction

Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser syndrome, also referred to as Müllerian 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-Küster-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-Küster-Hauser syndrome, primary amenorrhea, vaginal
agenesis, uterus transplantation.

ABSTRAKT
Wprowadzenie

Zespół Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera, nazywany także aplazją Müllera, jest wrodzonym
zaburzeniem charakteryzującym się agenezją lub hipoplazją macicy i górnej części pochwy u kobiet z
prawidłowym kariotypem żeńskim (46,XX). U tych kobiet zewnętrzne narządy płciowe mają prawidłową
budowę, a narządy wydzielania wewnętrznego funkcjonują prawidłowo. Najczęściej zespół ten diagnozuje się w
okresie dojrzewania z powodu pierwotnego braku miesiączki.
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Materiały i metody
Niniejsza recenzja została oparta na dostępnych danych zgromadzonych w bazie danych PubMed oraz

bazie danych Google Scholar. Badanie przeprowadzono poprzez wyszukiwanie słów kluczowych, takich jak:
„zespół Mayera-Rokitansky'ego-Küstera-Hausera”, „zespół MRKH” , „agenezja macicy”, „pierwotny brak
miesiączki”, „agenezja pochwy”, „przeszczep macicy”.
Wnioski

Ostatnie osiągnięcia naukowe pokazały, jak wiele można zmienić w życiu pacjentów z zespołem
MRKH. Należy pamiętać, że jest to choroba, która wymaga leczenia przez specjalistów z wielu dziedzin.
Leczenie powinno uwzględniać nie tylko medyczną stronę problemu, ale także troskę o psychiczną stronę życia
pacjenta. W ciągu ostatnich 10 lat dokonano kilku postępów w badaniach nad zespołem MRKH, zwłaszcza w
dziedzinie genetyki, postępowania niechirurgicznego i transplantacji macicy jako pierwszej dostępnej metody
leczenia bezpłodności.

Słowa kluczowe:
Zespół MRKH, agenezja macicy, zespół Mayera-Rokitansky'ego-Küstera-Hausera, pierwotny brak miesiączki,
agenezja pochwy, przeszczep macicy.

Wprowadzenie

Zespół Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera jest wrodzonym zaburzeniem charakteryzującym się
agenezją lub hipoplazją macicy i ⅔ górnych pochwy. U tych kobiet zewnętrzne narządy płciowe mają
prawidłową strukturę, a wewnętrzne narządy wydzielania działają prawidłowo. Choroby dotykają 1 na 5000
kobiet z prawidłowym kariotypem 46,XX. Etiologia tego zespołu jest nadal nieznana [1]. Zespół ten
rozpoznawany jest głównie w okresie dojrzewania z powodu pierwotnego braku miesiączki [2].

W badaniu fizykalnym wargi sromowe są dobrze wykształcone, a przedsionek pochwy posiada małą
kieszonkę. Z kolei w badaniu ultrasonograficznym ujawnia się resztkową macicę lub jej całkowity brak [2,3]. U
kobiet tych występuje brak możliwości współżycia oraz biologicznej ciąży.
Cel

Celem pracy jest podsumowanie najnowszych danych dotyczących epidemiologii, objawów,
diagnostyki i leczenia pacjentów z zespołem Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera.
Historia

Zespół Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera został nazwany na cześć autorów czterech
oryginalnych opisów opublikowanych na przestrzeni 130 lat, przez niemieckiego anatoma Augusta Franza
Josefa Karla Mayera, austriackiego anatoma Carla von Rokitansky'ego, niemieckiego ginekologa Hermanna
Küstera i szwajcarskiego ginekologa Georgesa Andre Hausera [4,5,6,7]. Jednak pierwszy opis wrodzonego
braku macicy i pochwy przypisywany jest włoskiemu anatomowi Realdo Colombo, ale nie zawiera
wystarczających szczegółów. Wiele lat później Mayer i Rokitansky niezależnie od siebie zgłosili autopsje
dwóch zmarłych kobiet, u których zidentyfikowali szczątkowe pąki macicy i opisali coś, co nazwali
rozszczepioną macicą solidus cum vagina solida. Pierwszym, który zarejestrował to odkrycie u żyjącej pacjentki
był Küster, natomiast Hauser uzupełnił definicję agenezji macicy i pochwy u kobiet z prawidłowymi
drugorzędowymi cechami płciowymi i prawidłowym żeńskim kariotypem [8].
Objawy i typy

Zespół ten jest najczęściej diagnozowany w okresie dojrzewania. Objawem sugerującym zespół
Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera jest pierwotny brak miesiączki u dziewcząt powyżej 16. roku życia
[3,9]. Mediana wieku w chwili skierowania wynosiła 17,5 lat (przedział wieku: 16–19 lat) [10]. Rozwój sutków,
włosów pachowych i pachwinowych jest odpowiedni do wieku. Srom, łechtaczka, przedsionek pochwy są
prawidłowo rozwinięte.

Głównymi konsekwencjami tego zespołu u pacjentek jest niemożność odbycia stosunku pochwowego,
zajścia w ciążę i urodzenia dziecka [11]. Ponadto pacjenci doświadczają dyspareunii podczas próby współżycia
oraz okresowych bólów brzucha [8].

Obecnie istnieją dwa rodzaje zespołu Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera: typ 1,
charakteryzujący się izolowanym brakiem macicy i górnych ⅔ pochwy oraz typ 2 (MURCS), charakteryzujący
się aplazją przewodów Müllera, jednostronną agenezją nerek i anomaliami szkieletowymi. Ponadto w drugim
typie mogą pojawić się inne objawy, które mogą dotyczyć wad serca, wad urologicznych i wad uszu [12,13,14].
Wady nerek stwierdza się nawet u 50% pacjentów z zespołem Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera. Są to
wady takie jak nerka podkowiasta, nerka ektopowa oraz obustronna niedrożność połączenia moczowodowo-
miedniczkowego [15]. Częstość izolowanego braku macicy i górnych ⅔ pochwy (typ 1) oraz aplazji przewodów
Müllera, aplazji nerek i dysplazji szyjno-piersiowej somitów (typ 2) w zespole Mayer-Rokitansky-Küster-
Hauser wynosi 56-72% i 28-44 % [8].
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Kolejnym aspektem, na który należy zwrócić uwagę, są problemy psychiczne i psychoseksualne
występujące u pacjentek z zespołem Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera. Po otrzymaniu diagnozy
pacjenci stają w obliczu przytłaczających problemów dotyczących ich tożsamości, seksualności i niepłodności.
Nie należy więc lekceważyć wagi problemu. Diagnozę stawia się w okresie adolescencji, która jest okresem
dużej wrażliwości psychicznej i podatności na zagrożenia, co dodatkowo powoduje trudności w radzeniu sobie
ze zdiagnozowanymi pacjentami. Badania wskazują na występowanie podwyższonego poziomu stresu u
pacjentek z zespołem Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera w porównaniu ze zdrowymi kobietami [8].

Tabela 1. Porównanie typów zespołów MRKH

Typ 1 zespołu MRKH Izolowany brak macicy i górnej ⅔ pochwy

Typ 2 zespołu MRKH
(MURCS)

Aplazja przewodów Müllera, jednostronna agenezja nerek i anomalie szkieletowe
Mogą wystąpić objawy kardiologiczne, urologiczne (nerka podkowiasta, nerka
ektopowa, obustronna niedrożność połączenia moczowodowo-miedniczkowego)
i wady uszu

Diagnostyka zespołu Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera
Kobiety z zespołem Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera mają prawidłowy kariotyp 46,XX i

prawidłowo rozwinięte zewnętrzne narządy płciowe, jajniki funkcjonują normalnie. Poziomy hormonów
przysadki – folikularnego (FSH) i lutealnego (LH) są prawidłowe, adekwatne do wieku i fazy cyklu
miesiączkowego. Pierwsze podejrzenie zespołu Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera można postawić po
przeprowadzeniu wywiadu i badaniu przedmiotowym, w którym na pierwszy plan wysuwa się brak pochwy i
wyczuwalnej macicy.

W wykrywaniu zespołu Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera istotne jest wykonanie badania
ultrasonograficznego, w którym możliwe jest uwidocznienie zakończenia pochwy oraz braku lub obecności
resztek macicy w miednicy. Ponadto pozwala wykryć inne możliwe nieprawidłowości [8,16].

Zdjęcie 1. USG przezbrzuszne: dwa normalne jajniki z pęcherzykami i brakiem środkowej struktury macicy
[17].
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Zdjęcie 2. USG - projekcja strzałkowa: brak pochwy między cewką moczową a przednią ściana odbytnicy [17].

Złotym standardem w wykrywaniu zespołu Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera jest rezonans
magnetyczny. Jest to bardziej czuła technika niż ultradźwięki. Rezonans magnetyczny (MRI) pozwala na
dokładniejsze wykrycie innych wad, w szczególności związanych z układem moczowym [8,18,19].

Zdjęcie 3. Strzałkowy obraz T2-zależny rezonansu magnetycznego: brak macicy i całej pochwy [17].
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Zdjęcie 4 i 5. Osiowy obraz rezonansu magnetycznego T2-zależnego: na pierwszym zdjęciu na poziomie cewki
moczowej normalna proksymalnie położona pochwa, na drugim zdjęciu na poziomie szyi pęcherza moczowego
brak pochwy [17].

Leczenie zespołu Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera
Leczenie zespołu Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera opiera się głównie na metodach

operacyjnych. Jest to ważne nie tylko ze względu na aspekt psychologiczny, ale również seksualny aspekt życia
pacjentów.

W zależności od parametrów wyjściowych pacjentki możliwe jest również zastosowanie metod
niechirurgicznych polegających na mechanicznym rozciąganiu pochwy z użyciem odpowiednich rozszerzaczy.
Pacjentkom zaleca się również stosowanie specjalnych ćwiczeń rozciągających, które pozwalają na
ukształtowanie funkcjonalnej pochwy.

Zdjęcie 6.Medyczne rozszerzacze pochwy

Jedną z nieinwazyjnych metod jest odkryta w 1938 roku metoda Franka, polegająca na umieszczeniu w
przedsionku pochwy rozszerzacza o odpowiedniej wielkości i szerokości, stosując miejscowy ucisk.
Rozszerzacze umieszcza się w przedsionku na 10-30 minut 3 razy dziennie lub łącznie na około 2 godziny
dziennie [8,19]. Zazwyczaj efekty uzyskuje się po około 6 miesiącach. Metoda Franka jest metodą długą,
wymagającą od pacjenta współpracy i samozaparcia [20].

Inną znaną metodą niechirurgicznego tworzenia pochwy jest metoda Ingrama, wprowadzona w latach
80. XX wieku, polegająca na wykorzystaniu specjalnego siedziska z umieszczonym na nim rozszerzaczem,
który pacjentka umieszcza w przedsionku pochwy i własnym ciężarem ciała, modeluje i pogłębia istniejący już
otwór. Pacjentka powininna usiąść na rozszerzaczu w lekkim pochyleniu, tworząc odpowiedni nacisk na krocze.
Sesje trwające około 30 minut dziennie są niezbędne do osiągnięcia efektów. Stosowane w tej metodzie
rozszerzacze różnią się wielkością, kształtem i materiałem, które dobierane są indywidualnie dla każdego
pacjenta.
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Inną nieinwazyjną metodą jest metoda d'Albertona, która wymaga od pacjentki i jej partnera
poszerzenia przedsionka podczas stosunku płciowego. Ta metoda daje dobre efekty, ale wymagane jest
regularne współżycie, co często jest problemem.

Skuteczność niechirurgicznego tworzenia pochwy wynosi 75-90% [13].
Jeśli metody nieinwazyjne nie dają oczekiwanego efektu, należy rozważyć leczenie inwazyjne.

Ponadto takie leczenie można rozpocząć u pacjentek gotowych do współżycia, czyli między 17 a 21 rokiem
życia. Istnieje wiele chirurgicznych metod stworzenia funkcjonalnej pochwy.

Obecnie najpopularniejszą i najbezpieczniejszą metodą chirurgicznego kształtowania pochwy jest
metoda Vecchiettiego. Ta metoda polega na umieszczeniu małej plastikowej kulki w przedsionku pochwy.
Unieruchamia się go dwoma niewchłanialnymi szwami, które są doprowadzone do bocznej krawędzi mięśnia
prostego brzucha i przymocowane do specjalnej płytki. Leczenie polega na regularnym podciąganiu szwów,
każdego dnia o około 1 do 1,5 cm, pogłębiając w ten sposób już istniejące zagłębienie [8,14,20-22].

Jednak najczęstszą metodą chirurgiczną stosowaną w zespole Mayera-Rokitansky'ego-Küstera-Hausera
jest metoda McIndoe. Polega na uformowaniu kanału między pęcherzem a odbytnicą do kieszonki otrzewnej
Douglasa o głębokości około 10-12 cm. Kanał ten jest wyłożony płatami skórnymi, które są pobierane z
przedniej ściany jamy brzusznej lub z okolicy pośladkowej. Następnie w utworzoną przestrzeń umieszcza się
plastyczny rozszerzacz, zabezpieczając go szwami na wargach sromowych. Rozszerzacz i szwy utrzymuje się
do 14 dni po zabiegu [3,20,23]. Istnieją wysokie wskaźniki sukcesu anatomicznego i funkcjonalnego (83–96%)
[24].

Inną techniką chirurgiczną jest metoda Davydova, która jest metodą laparoskopową. Jest to połączenie
tunelowania pęcherzowo-odbytniczego i autogennego przeszczepu tkanek. Metoda ta polega na wytworzeniu
pochwy z zachyłka otrzewnej połączonego z naciętym przedsionkiem pochwy. Początkowym etapem operacji
jest nacięcie skóry w celu wprowadzenia trokarów, następnie operator preparuje przedsionek pochwy oraz
pęcherz moczowy. Podczas operacji nacina się otrzewną i łączy z otworem przedsionka pochwy. W ten sposób
powstaje otrzewnowa część pochwy. Pochwa jest przyczepiana do gałęzi kości łonowej i promontorium
[20,24,25].

Inną metodą jest stworzenie pochwy z około 15 cm esicy. Zabieg polega na tunelowaniu przestrzeni
pęcherzowo-odbytniczej, następnie wprowadzaniu oddzielonego przeszczepu esicy i przytwierdzaniu
nowopowstałego zagłębienia w wejściu do jamy brzusznej [24].

Po zabiegach chirurgicznych pacjentki poddawane są dalszemu leczeniu polegającemu na poszerzaniu i
pogłębianiu nowo powstałej pochwy. Ważna jest dobra współpraca między pacjentem a lekarzem. Początkowo
zabieg poszerzania i wydłużania pochwy przeprowadza lekarz, a następnie sama pacjentka. Rozszerzacze są
pokryte kremem z estriolem, który nawilża rozszerzane tkanki i pozwala na bezbolesne wprowadzenie
rozszerzacza. Rehabilitacja nowo powstałej pochwy jest procesem długotrwałym i wymaga systematyczności.
Dopiero po pewnym czasie adaptacji i wykształceniu funkcjonalnej pochwy pacjentka jest gotowa do podjęcia
współżycia seksualnego (stosunek pochwowy) z partnerem [3].

Oprócz problemu braku możliwości współżycia u pacjentek z zespołem MRKH, kolejną kwestią, którą
należy rozważyć jest niepłodność. Brak macicy skutkuje niemożnością posiadania dzieci. Do tej pory jedynym
rozwiązaniem dla takich pacjentów była adopcja dziecka [8]. Pierwsze próby rozwiązania tego problemu
rozpoczęły się w 2013 roku w Turcji i dotyczyły transplantacji macicy. Skończyły się one jednak
niepowodzeniem, w ciągu kilku miesięcy narząd uległ martwicy, co skutkowało jego usunięciem. Pierwszą
udaną próbę przeszczepu macicy przeprowadzono w Szwecji w 2014 roku. Biorczynią była 21-letnia kobieta z
zespołem Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera typu II. Pacjentka została poinformowana o wszystkich
możliwych konsekwencjach, w tym o konieczności usunięcia przeszczepu już po dwóch udanych ciążach.
Dawczynią była 61-letnia kobieta, która wcześniej naturalnie urodziła dwójkę dzieci. Biorczyni została poddana
zabiegowi wspomaganego rozrodu ze stymulacją jajników [14]. Przeszczepy macicy wciąż są terapią
przyszłości, która wymaga udoskonalenia i dalszych badań. Nadal nie są dozwolone w wielu krajach ze
względów etycznych.

Nie należy również zapominać o aspekcie psychologicznym. Pacjenci z zespołem Mayera-
Rokitansky’ego-Küstera-Hausera powinni być objęci opieką psychoterapeutyczną. Po postawieniu diagnozy
kobiety mogą czuć się przytłoczone, co może skutkować smutkiem, złością, strachem lub prowadzić do prób
samobójczych. Istotne jest również odpowiednie przygotowanie otoczenia pacjenta – rodziny czy partnera, tak
aby wspierał chorą w trudnych chwilach [3].
Podsumowanie

Zespół Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera jest chorobą wymagającą interdyscyplinarnego
podejścia. Opieka nad pacjentami z zespołem Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera obejmuje nie tylko
leczenie fizykalne, ale także psychologiczne i terapeutyczne. Obecne osiągnięcia dają tym pacjentkom nadzieję
na normalne życie, ciążę i biologiczne macierzyństwo. Najnowsze badania nad nowymi możliwościami
terapeutycznymi w zespole Mayera-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera dają nadzieję na poprawę jakości życia
pacjentów, jednak ich skuteczność i bezpieczeństwo wymagają jeszcze dokładniejszej oceny i udoskonalenia.
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