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Abstract: Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser syndrome is a rare embryopathy characterised by a congenital absence of the uterus 

and the upper 1/3 of the vagina. It may be isolated or associated with other malformations, notably kidney and bone. The treatment 

consists of conservative treatment by progressive dilatation of the vagina. Currently 3D printing of personalised vaginal mould 

oï¬€re an excellent result. Sometimes surgical reconstruction of a neo vagina is used. We report the case of a 26-year-old patient 

with Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser syndrome, and provide an updated review of the literature. 
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Le syndrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH): À propos d’un cas et revue de la littérature 

 

RÉSUMÉ 

Le syndrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser est une embryopathie rare caractérisée par une absence congénitale d’utérus et 

du 1/3 supérieur du vagin. Il peut isolé ou associé à d’autres malformations notamment rénales et osseuses. La prise en charge 

consiste en un traitement conservateur par dilatation progressive du vagin. Actuellement l’impression 3D de moule vaginale 

personnalisée offre un excellent résultat. Parfois on a recours à la reconstruction chirurgicale d’un néo vagin. Nous rapportons le 

cas d’une patiente de 26 ans qui présente un syndrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser, et nous faisons une revue actualisée 

de la littérature. 

 

Mots clés : MRKH syndrome, aplasie utéro-vaginale, traitement. 

 

INTRODUCTION 

Le syndrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH) est la deuxième cause d’aménorrhée primaire après la dysgénésie 

gonadique [1]. Il est caractérisé par une absence congénitale d’utérus et du 1/3 supérieur du vagin. Son incidence est estimée à 

1/4000 -5000 naissances de filles. Les patientes ont un génotype 46XX, une fonction ovarienne normale et un développement 

normal des caractères sexuels secondaires. [2]. Dans le syndrome MRKH, l’aplasie utérovaginale peut être isolé c’est le type 1 ou 

associé à d’autres malformations c’est le type 2 [1]. Nous rapportons le cas d’une patiente de 26 ans qui présente un syndrome 

MKHS et nous faisons une revue actualisée de la littérature. 

OBSERVATION 

Madame X âgée de 26 ans, mariée depuis un an. Elle consulte pour une aménorrhée primaire, sans d’antécédents pathologiques. 

L’interrogatoire ne révèle aucun signe associé notamment douleur pelvienne cyclique ni de signe urinaire. L’examen clinique a  

trouvé un bon développement pubertaire : seins, pilosité pubienne et axillaire au stade V de Tanner. Les organes génitaux externes 

sont de morphotype féminin,le toucher vaginal n’était pas réalisable en raison d’un vagin très court, pas d’autres particularité 

clinique. 

L’échographie pelvienne n’a pas trouvé d’organes génitaux internes, absence également de visualisation du rein gauche. Le 

complément d’imagerie par résonance magnétique (IRM) qui a confirmé une agénésie utéro-vaginale avec un rein unique droit. 
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Figure 1 : image échographique montrant l’absence de l’utérus 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figure 2 : IRM pelvienne en SPT2: structure rudimentaire fibreuse remplaçant l’utérus, atrésie vaginale  

 

 

 

DISCUSSION 

 

Le syndrome de MRKH est une affection rare. Bien que la pathogénie de l’aplasie Müllerienne soit bien décrite, son étiologie 

reste inconnue [3]. Plusieurs gènes ont été identifiés comme le HOXA7 [4], HOXA13,PBX1 [5], AMH [6], RBM8A andTBX6 

[6]. Toutes ces études n’ont pas réussi à fournir un aperçu suffisant du syndrome MRKH et des principales anomalies du 

développement.  

Hong-xin Pan et al. ont retrouvé de nouveaux gènes qui contribueraient potentiellement à la pathogénie du syndrome de MRKH 

[7]. 

 

La majorité sont des cas sporadiques, toutefois, certaines formes familiales sont rapportées. [8,9]. les malformations associées 

sont rapportés à 60 % [2]. On rencontre souvent une agénésie ou dysgénésie rénale unilatérale,l’anomalie de Klippel-Feil [10]. 

Notre patiente présentait un syndrome de MRKH associée à une agénésie rénale unilatérale. 

 

La démarche diagnostique du syndrome de MRKH consiste après un examen clinique complet, en une échographie abdomino-
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pelvienne qui va mettre en évidence l’aplasie utérine, rechercher les malformations rénales associées. L’IRM a une sensibilité et 

une spécificité supérieure à l’échographie. Elle confirme l’aplasie utérine, la présence d’ovaire, et recherche les autres 

malformations associées. 

 

La coelioscopie a un double interêt diagnostique et thérapeutique. Il confirme le diagnostic lorsque dans les cas exceptionnels où 

l’échographie et/ou l’IRM ne permettent pas de confirmer le diagnostic [11]. Le statut biologique est normal avec un bon équilibre 

de la balance hormonale [11]. 

 

Le traitement est généralement retardé jusqu’à ce que la patiente soit prête à débuter une activité sexuelle [10]. Il est soit 

conservateur voire chirurgical afin de restaurer l’anatomie et la fonction vaginale. Le traitement conservateur fut développé par 

frank en 1938 puis modifié par Ingram en 1981 a une efficacité de 90 % [12]. Elle consiste à une série de dilatation vaginale à 

l’aide d’une moule vaginale avec augmentation progressive de son calibre jusque’à l’obtention d’une longueur vaginale 

satisfaisante [2]. Actuellement la technologie est un atout pour la production de moule vaginale personnalisée par impression 3D 

[2]. Sur une série brésilienne récente (2019) utilisant ces moules personnalisées, les auteurs rapporte une longueur vaginale qui 

est passée de 1.8 cm en moyenne pour atteindre 6 cm en moyenne. 

 

La reconstruction vaginale par l’opération de Vecchiem est une association de traitement chirurgical et non chirurgical consistant 

à créer un néo vagin est fréquemment réalisée ces 20 dernières années [13]. Il est important d’associer un accompagnement 

psychologique de la patiente. 

 

CONCLUSION 

 

Le syndrome de MRKH est une affection rare. C’est la deuxième cause d’aménorrhée primaire après la dysgénésie gonadique. Le 

diagnostic est facile grâce à l’apport de l’imagerie. Actuellement l’impression 3D de moule personnalisée offre de très bons 

résultats permettant une activité sexuelle normale. 

 

Conflits d’intérêts : Les auteurs ne déclarent aucun conflit d’intérêt. 
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