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Abstract 
Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) is a rare congenital malformation of female reproduc-
tive organs, with a low incidence. Most patients have no vagina or only vaginal blind end, absence 
of uterus or presence of primordial uterus or traces of uterus. There is less research on disease. 
This article reports a case of MRKH with double primordial uterus.  
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摘  要 

先天性无阴道综合征是一种罕见的先天性女性生殖器官畸形疾病，发病率低，多数患者无阴道或仅存阴

道盲端、子宫缺如或存在始基子宫或痕迹子宫，关于该病的研究较少。本文对1例先天性无阴道伴双始

基子宫进行个案报道。 
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1. 引言 

先天性无阴道综合征(Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser syndrome, MRKH)是由于女性胚胎期苗勒管发

育异常所致的一系列临床特征。该病依据典型的临床表现原发性闭经、先天性无阴道较易确诊。MRKH
综合征的发病率约为 1/4000~1/5000，较为罕见。我院收治一例先天性无阴道伴双始基子宫并进行个案报

道，该病例报告已获得病人知情同意，现报告如下。 

2. 病例资料 

患者，女，28 岁｡因闭经 6 年收住延安大学附属医院｡患者 21 岁阴道流血 1 次，量少，1 年后再次出

现阴道流血，量少，无腹痛｡此后月经再未来潮，未行任何检查，结婚 2 年，自诉性生活不正常，未诊治。

妇科检查：双侧乳房发育正常，外阴发育正常，阴毛呈女性分布，大小阴唇对称无红肿及溃疡，可见正

常阴道前庭形成，尿道口位于前庭中上部，处女膜闭锁，呈盲端；肛查：直肠前方可及一条索状物，盆

腔空虚，未及明显包块及压痛。妇科 B 超检查考虑：1) 幼稚子宫；2) 始基子宫待排｡入院后在全身麻醉

下行会阴联合腹部腹膜代阴道成形术｡术中探查：处女膜闭锁，呈盲端，组织疏松，小阴唇中间可见 0.5 cm
孔洞，手指可伸入 3.0 cm，行处女膜切开术｡手指分离至穹隆部，可容两指，宫颈及子宫触及不明显｡行

床旁 B 超探查引导，未见明确子宫及宫颈，故决定行开腹联合手术，于耻上取纵切口长约 5.0 cm，逐层

进入腹腔，可见双子宫，均为始基子宫，左侧呈条索状约 2 cm × 1 cm，右侧约 1.5 cm × 1 cm，两子宫间

距较大，分别有一侧的输卵管及卵巢，外观正常，右侧卵巢略大｡故行会阴联合腹部腹膜代阴道成形术｡

诊断：1) 先天性无阴道综合症；2) 始基子宫；3) 双子宫｡术后给予会阴消毒，阴道放置模具｡出院后嘱

患者自行使用阴道模具进行阴道扩张，1~2 天扩张 1 次，每次 10 分钟，持续 3 个月。随访期间效果满意。 

3. 讨论 

先天性无阴道综合征(Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser syndrome, MRKH)是由于女性胚胎期苗勒管发

育异常所致的一系列临床特征，也称为苗勒氏发育不全，患者染色体核型为 46，XX，是原发性闭经的第

二大最常见原因[1]。MRKH 综合征的发病率约为 1/4000~1/5000 [2]。多数患者因青春期闭经而得以确诊，

根据 MRKH 综合征的临床表现分为 2 种类型[3]：MRKH 综合征 I 型临床特征常表现为正常发育的女性

第二性征，发育正常的外阴、无阴道或仅存阴道盲端、子宫缺如或存在始基子宫或痕迹子宫，双侧输卵

管、卵巢大多发育正常，MRKH 综合征 II 型会影响泌尿系统和骨骼系统[4]。因此在诊治过程中需重视泌

尿系统及骨骼系统的检查。该病依据典型的临床表现原发性闭经、先天性无阴道较易确诊。本例患者表

现为先天性无阴道伴双始基子宫畸形，较为罕见。MRKH 综合征的治疗包括阴道顶压扩张和阴道成形术

[5]。阴道顶压扩张成形法，与人工手术相比，该方法简单易行，无需手术，花费较少，但顶压法给患者

带来的痛苦较大，需要较长的治疗周期，一般 4~6 个月，疗效与阴道前庭的发育情况相关，顶压深度不
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够影响性生活等，临床效果欠佳[6]。阴道成形术是指手术的方法建立一个人工阴道，术后阴道内放置模

具扩张，从而达到形成一个有稳定深度和宽度的人工阴道的目的。阴道成形术的种类繁多，如皮瓣移植

阴道成形术、羊膜移植阴道成形术、肠管或腹膜代阴道成形术等[4]。一般在患者性成熟以后、有性生活

需求时，需行手术治疗。少数患者因始基子宫而出现周期性腹痛，可综合评估患者自身条件及早行手术

治疗，以提高生活质量。本例患者婚后 2 年，性生活不正常，故采用腹膜代阴道成形术，术后自行使用

阴道模具进行阴道扩张 3 个月，疗效满意。为了评估 MRKH 综合征患者的具体疗效及患者的满意度，随

访的时间应为终身随访，主要随访内容包括人工阴道的长度、宽度，性生活满意度、心理状况评价，以

及人工阴道微生态的评价等[7]。 

4. 结论 

综上所述，先天性无阴道综合征是一种罕见的先天性女性生殖器官畸形疾病，发病率低，多数患者

无阴道或仅存阴道盲端、子宫缺如或存在始基子宫或痕迹子宫，关于该病的研究较少。如何根据不同的

畸形情况，制定个体化的综合治疗方案以提高满意度和改善疗效，还需进一步研究。 
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