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Hlavni stanovisko prace
Kazuistika seznamuje se vzacnym gynekolo-

gickym syndromem spojenym s aplazii délohy
:ahorni ¢asti pochvy. Nejkomplexnéjsi obraz

i této vady mazeme ziskat pfi vyetfenf magne-
¢ tickou rezonanci.
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-Kuster-Hauser syndrom

Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH)

syndrom patfi mezi gynekologické malformace
i zapfiCinéné pferusenim embryonalniho vwyvoje
paramezonefrickych (Miillerovych) duktd

¢ vedouci k aplazii & hypoplazii délohy a proxi-

i malnf &asti vaginy. Nejkomplexnéjsf obraz této
vady miZeme ziskat pfi vySetfeni magnetic-

kou rezonanci, kdy zobrazime rudimentarni

délozni pupeny umisténé pfi ¢asto ektopickych
i ovariich, chybéni délohy a hypoplazii vaginy.

Klinicky se tento syndrom projevi primarn{

: amenoreou, dyspareunii ¢&i nemoznosti pohlav-

niho styku pro aplazii vaginy.

Klicova slova: anomilie Miillerovych vyvodi,

aplazie délohy, magnetickd rezonance, primar-

niamenorea.

UvoD

Miillerovy vyvody jsou parova embryo-
nalni struktura, ze které se mezi 6. a 11.
tydnem gestacéniho stafi vyviji déloha,
vejcovody, ¢ipek a horni %3 pochvy.
Prerusenim tohoto procesu mdze vznik-
nout Siroké spektrum anomalii, které
se projevuji amenoreou, neplodnosti,
komplikacemi v téhotenstvi a endome-
trizou. Casto je toto asociovdno i s w-
vojovymi anomaliemi ledvin €ijinych
orgdn(. Ovaria a dolni %3 pochvy se

Major statement

This case report informs about rare gynecologi-
cal syndrome associated with uterine and proxi-
mal vagina aplasia. MR is the most comprehen-

sive noninvasive imaging modality of choice.

SUMMARY
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Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH)
syndrome is a malformation in female genital
tract due to interrupted embryonic develop-
ment of para-mesonephric (Miiller) ducts
leading to uterine and proximal vagina aplasia
or hypoplasia. Magnetic resonance is the most
comprehensive noninvasive imaging modality
of choice to detail anatomical evaluation. We
can depict rudimentary uterine buds associ-
ated with MRKH syndrome always maintained
caudal relationship with ovary, uterine aplasia
and vaginal hypoplasia. Ovaries or rudimentary
uterine buds can be ectopic. Clinically this syn-
drome is manifested by primary amenorrhea,
dyspareunia or inability to have intercourse
due to vaginal hypoplasia.

Key words: magnetic resonance imaging, Miil-
lerian anomalies, primary amenorrhea, uterine
aplasia.

tvofi z primitivniho Zloutkového vacku,
resp. sinovagindlniho pupenu (1).
Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser
(MRKH) syndrom patfi mezi vrozené
anomdlie Miillerovych vyvoda. Postihuje
jednu zenu z 4000. Hlavnimi znaky jsou
absence ¢i nedokonceny vyvoj délohy
a hornich % vaginy. U téchto Zen je
normalnivzhled zevniho genitalu a za-
chovald funkce vajecnikd. Rovnéz jejich
karyotyp je normalni (46,XX). Tento
syndrom se projevi u divek absenci men-
struacniho cyklu a pozdéji bolestivosti
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¢i nemoznosti pohlavniho styku pfi
aplazii vaginy. Vcasné rozpoznani
tohoto postizeni predstavuje pro rodice
i pacientku daleZitou informaci a je
zdkladem pro dalsi management [échy
(1). V pFipadé aplazie vaginy je jednou
z terapeutickych moznosti postupna
dilatace rezidualni pochvy, u nékterych
Zen je Casto jedinou metodou chirurgic-
kd vaginoplastika. V ptipadé zvazo-
vaného téhotenstvi je dnes moznost
transplantace délohy (2).

KAZUISTIKA

Prezentujeme ptipad mladé 12leté
divky, ktera podstoupila akutni laparo-
skopickou appendektomii. P¥i této ope-
raci chirurg nenalezl délohu v obvyklé
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lokalizaci. Na zdkladé peroperacniho
klinického ndlezu i vzhledem k dosavad-
ni absenci menstruace bylo doporuceno
gynekologické dovysetieni. Divka byla
cca do 14 dn( vysetfena ve specializo-
vané détské gynekologické ambulanci.
Bylo provedeno transrektdlni ultrazvu-
kové vysetreni, na kterém nebyla zobra-
zena déloha, vajecniky byly s normdlnim
morfologickym obrazem. Pacientka byla
nasledné objedndna na vysetfeni mag-
netickou rezonanci, kdy pozadavkem
indikujiciho lékaFe-gynekologa bylo
vysetfeni nejen panve, ale celé dutiny
bfisni, vzhledem k suspekci i na aplazii

vvvvvv

ho vysetreni.

PFi vySetfeni magnetickou rezonanci
nebyla zobrazena prava ledvina, ani
jako atroficka ¢i dystopicka. Rovnéz
pravd rendlni tepna nebyla pfitomna.
Jednalo se tedy o aplazii pravé ledviny.
Ostatni ndlez v peritonedlni dutiné byl
fyziologicky. V panvi byla ovaria ulozena
netypicky ventralné parailicky nad
triselnymi vazy. V jejich dolni ¢asti byla
patrna tkan charakteru tzv. rudimen-
tarnich déloznich pupen( (rudimentary
uterine buds). Déloha ve své fyziolo-
gické poloze zcela chybéla - aplazie
délohy. Pochva byla pro svoji subtilnost
hire prehlednd, byla zfejma castec-

nd ageneze proximalni ¢asti. Nalez

na magnetické rezonanci tedy odpovidal
syndromu Mayer-Rokitansky-Kuster-
-Hauser, typ II.

DISKUSE

MRKH syndrom byl poprvé popsan Maye-

rem v roce 1829 a Rokitanskym v roce

1838. Hauser a Schreiner v roce 1961

upozornili na odlisnosti tohoto syndro-

mu od syndromu androgenni insenziti-

vity (2). Jsou popisovdny dvé formy:

1. typ I (izolovand) charakterizovana
absenci délohy a horni ¢asti vaginy
s normdlnim vyvojem ovarii a vejco-
vodd, méné Castéjsi forma

2. typ II neboli MURCS (Miillerian duct
aplasia, renal aplasia and cervico-
thoracic somite dysplasia), ktery
zahrnuje uterovaginalni aplazii,
ve 40-60 % rendlni malformace
(unilaterdlni agenezi, ektopii ledviny
¢i podkovovitou ledvinu), skeletdlni
malformace ( Klippel-Feil syndrom,
faze obratld, skoliéza), poruchy
sluchu, srdecni vady, syndaktylie,
polydaktylie (3).

MRKH syndrom vznikd pferusenim
vyvoje Miillerovych duktd v sedmém
tydnu téhotenstvi. Z téchto struktur se
formuje déloha, ¢ipek, horni 25 pochvy
a vejcovody. Klinické projevy tohoto
syndromu jsou primarni amenorea
a normdlni vyvoj sekunddrnich sexual-
nich znakd, normdlni vyvoj vajecnikl
a jejich funkce. Hladina hormont
FSH a LH je fyziologickd, bez prikazu
zvysené hladiny androgen( na rozdil
od syndromu androgenni insenzitivity.
Syndrom androgenni insenzitivity ma



Vajecniky s rudimentarnimi déloznimi pupeny, s normalni folikularni aktivitou: dobfe
viditelné vpravo (a), dobte viditelné vlevo (b), koronarni projekce v T2 vdzeni

Normal ovaries with rudimentary uterine buds, normal follicular activities in bilateral ovaries:

well visible on the right ovary (a), well visible on the left ovary (b), coronal T2WI

Postkontrastni zobrazeni normélniho
pravého vajecniku s dobfe patrnym hypo-
intenznim rudimentarnim pupenem v jeho
dolnf ¢asti, korondrni projekce v T1 vadzeni
po podani kontrastni latky

After contrast agent administration,
normal right ovary with hypointense
rudimentary uterine bud in the lower part
of the ovary, coronal TIWI after contrast
agent administration

LITERATURA

genotyp 46,XY. Zevni fenotyp je Zensky,
kdy jsou vyvinuty Zenské sekunddrni
pohlavni znaky, ale jsou piitomna
ektopickd varlata a je absence délohy
ivajecnikd. Sizolovanou vaginalni
hypoplazii ¢i atrézif se setkame u syn-
dromu Mc Kusick-Kaufmann-Winter

a Fraserova syndromu, kdy se jedna

o0 Zeny s normalnim vyvojem délohy

a ovarii, ale s rliznym stupném poruchy
vyvoje vaginy (3).

S podezienim na tyto syndromy se
muzeme setkat jiz v prenatdlnim obdo-
bi, kdy je zjisténa solitarni ledvina. Ta
se vyskytuje u 0,93-1,8 na 1000 pitev.
Rendlni ageneze se mize vyskytovat
izolované, avsak casto byva spojena
s multisystémovymi syndromy. Ageneze
Ci ektopie ledviny se vyskytuje v 88 %

u syndromu MURCS. U aplazie Miille-
rovych duktd jsou ledvinné anomalie
popisovany u 40 % pacientd (4). U Zen
s unilateralni agenezi ledviny se vysky-
tuji vrozené vady genitalu v 37-60 %.
Jedna se o vady jako ageneze, zdvojent
délohy, déloha unicornuate, bicornua-
te, didelphys, zdvojena ¢i chybéjici
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pochva, absence ¢i hypoplazie vajec-
nikd, absence vejcovodd, perzistujici
Gartner duct cysta, vady zevniho
genitdlu (5). Pravé diky magnetic-

ké rezonanci lze neinvazivni formou
odlisit jednotlivé typy téchto vrozenych
anomalif. PFi zjisténi MRKH syndromu
je pak cilem vytvofit funkéni neovaginu
pro umoznéni normalniho sexualniho
Zivota téchto pacientek. Terapeuticka
feSenijsou bud nechirurgicka pomoci
rlznych dilatacnich technik, ¢i chirur-
gicka jako rlizné typy vaginoplastik
(Frankova technika, McIndoe technika,
Williamsova vaginoplastika, intestinalni
neovagina a dalsf) (6). Samostatnou
problematikou je pak zvoleni vhodné
metody asistované reprodukce odpo-
vidajici diagnostikovanému anatomic-
kému problému (2). V neposledni fadé
je dalezitd i psychologicka stranka
postizeni, pro kterou je znalost presné
diagnézy, a tedy i zplsobu lécby na-
prosto nezbytnd (3). Diagnéza solitarni
ledviny u pacienta je pro lékafe feSiciho
zanétlivé onemocnéni, litidzu ¢ draz
ledvin také velmi dalezita (4).

ZAVER
Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser syn-
drom je jednou z pficin primarni ame-
norey. Je spojeny s rliznym stupném
uterovagindlni ageneze a s normalnimi
funkénimi vajecniky. Jeho druhy typ je
spojen i s negynekologickymi vroze-
nymi anomaliemi (ledvin, skeletu,
srdce, ...). Spravna diagnéza, stano-
veni syndromu a odliSeni od syndromu
androgenni insenzitivity je dilezité
pro dalsi lécbu. Magneticka rezonance
je nejlepsi neinvazivni zobrazovaci me-
todou pro detailni zhodnoceni tohoto
syndromu i vzhledem k vybornému
tkanovému rozliSeni a multiplanarnimu
komplexnimu zobrazeni bez ionizujici-
ho zafeni. ®
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