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摘  要 

先天性无阴道无子宫综合征(Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser, MRKH)是一种副肾管的抑制性畸形，

主要表现为具有正常核型的女性先天性子宫、宫颈及阴道上2/3缺失(46, xx)，有正常的卵巢及输卵管远

端一部分组织。是苗勒管发育异常最常见的表现，临床表现为原发性闭经、腹痛和阴道性交功能不足等。

其发病机制尚不明确，发病率较低，目前国内外发病率为1/4500~1/5000。现将我院收治的1例先天性

无阴道合并双子宫始基子宫病例进行回顾性分析，结合相关文献报告进行总结，为今后对此类疾病的诊

断治疗提供帮助，提高该类疾病患者的幸福指数。 
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Abstract 
Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) is an inhibitory malformation of the accessory renal 
duct, mainly manifested as congenital 2/3 deletion of the uterus, cervix, and vagina (46, xx) in 
women with normal karyotypes, with normal ovarian and distal fallopian tube tissues. It is the 
most common manifestation of Müllerian duct dysplasia, with clinical manifestations such as pri-
mary amenorrhea, abdominal pain, and insufficiency of vaginal intercourse. Its pathogenesis is 
not clear, the incidence is low, the current incidence at home and abroad is 1/4500~1/5000. A 
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case of congenital vagina flaw combined with double uterine initiation uterus admitted to our 
hospital is retrospectively analyzed, and summarized in combination with relevant literature re-
ports, so as to provide assistance for the diagnosis and treatment of such diseases in the future 
and improve the happiness index of patients with such diseases. 
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1. 病例报告 

1.1. 初诊情况 

患者，女，28 岁，以“闭经 6 年”之主诉住院治疗。21 岁初潮，行经 1 次，量少；1 年后再次行经

1 次，量少，无腹痛；此后月经再未来潮。结婚 2 年，自诉性生活不正常。20 余天前就诊于我院行妇科

B 超提示：子宫发育异常，大小约 2.7 cm × 1.1.6 cm × 1.4 cm，形态规则，肌壁回声均匀，似见宫内膜回

声，宫颈管显示长度约 1.7 cm。考虑幼稚子宫；双附件区未见明显异常。体格检查：T 36.3℃，P 104 次

/min，R 20 次/min，BP 100/70 mmHg (1 mmHg = 0.133 kPa)，无特殊不适。专科检查：外阴：阴毛呈女性

分布，大小阴唇对称无红肿及溃疡，处女膜闭锁，呈盲端。肛查：触及索条状组织。 

1.2. 诊疗经过 

入院后完善相关检查，AMH：1.25 ng/ml；性激素六项：泌乳素：686.73 uIU/ml，促卵泡生成素：3.95 
IU/L，促黄体生成素：8.61 IU/L，睾酮测定：1.65 nmol/L，雌二醇：494.00 pmol/L，孕酮：1.46 nmol/L；
再次行妇科 B 超提示：膀胱后方可见大小约 1.5 cm × 1.7 cm × 1.5 cm 低回声，内似可见线状强回声，宫

颈长度约 1.3 cm，宫后可见前后径约 1.0 cm 不规则液区。右侧卵巢大小约 2.8 cm × 2.6 cm，内可见 4~5
个无回声，较大者约 1.5 cm × 1.2 cm；左侧卵巢大小约 1.4 cm × 0.8 cm，内可见 2~3 个无回声，较大者约

0.4 cm × 0.3 cm。子宫声像图异常所见：1) 幼稚子宫；2) 始基子宫待排。各项化验结果均未见明显异常，

现患者想要提高自己的幸福指数和生活质量，要求行手术治疗。根据病史、查体及辅助检查，初步诊断

“1) 处女膜闭锁？2) 阴道闭锁？3) 幼稚型子宫”，拟行处女膜切开术，但术中不排除先天性无阴道，

必要时行阴道成形术。反复告知患者及家属术中术后可能出现的情况，签署知情同意书后，无手术禁忌

症，可行手术治疗，故我院拟于 2020 年 6 月 10 日在硬腰联合麻醉下行处女膜切开术。麻醉生效后取截

石位，术中探查：大小阴唇对称无红肿及溃疡，处女膜闭锁，呈盲端，组织疏松，小阴唇中间可见 0.1 cm
孔，手指可伸入 3.0 cm；肛查：触及索条状组织。处女膜切开术：用探针进入小孔，上下划开 3.0 cm，

手指分离至穹窿部，可容两指松，宫颈及子宫触及不明显。术中行床旁 B 超探查：未见明确子宫及宫颈，

故行开腹联合手术。全身麻醉生效后，耻上取纵切口长约 5.0 cm，进入腹腔后，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。术中诊断：1) 先天性无阴道；2) 始基子宫；3) 双子宫。会阴联合腹部腹膜代阴道成形

术：于两子宫与膀胱之间及前壁分别取两块 8.0 cm × 4.0 cm 的腹膜组织，剪开后穹窿与阴道相连通，将
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一块腹膜组织缝合于下缘，腹膜面向上；另一块腹膜组织缝合于穹窿上缘，腹膜面向下，形成新阴道，

阴道内间断缝合各边缘于阴道壁及两腹膜缘。用手套及纱布做一个模具，表面涂抹石蜡油后放入阴道内，

间断缝合后穹窿。术中出血约 20 ml，患者呼吸、血压、心率平稳，手术顺利。术后患者苏醒，意识清晰

后送回病房继续观察，给予预防感染、营养支持等对症治疗；复查血常规、肝功肾功电解质结果大致正

常，每日阴道消毒一次，腹部切口定期换药；术后第五天，患者无特殊不适，要求出院休养。 

2. 讨论 

女性生殖系统是由不同胚胎组织发育演变而来，在发育过程中受到某些内在或外来因素的干扰，可

使胚胎在发育的任何时期停育，造成生殖器官畸形，约 40%的子宫发育不全患者同时合并泌尿系统畸形，

30%~40%的患者可能有骨骼发育异常，10%~25%的患者可能伴有听觉缺陷[1] [2] [3] [4] [5]。 

2.1. 鉴别诊断 

阴道横隔：很少伴有泌尿系统和其他器官的异常，横隔位于阴道上、中段交界处多见。阴道闭锁：

为泌尿生殖窦未参与形成阴道下段所致。一旦明确诊断，应尽早手术切除。阴道纵隔：常伴有双子宫、

双宫颈、同侧肾脏发育不良。阴道斜隔综合征：常伴有同侧泌尿系发育异常，多为双宫体、双宫颈及斜

隔侧肾缺如。发病年龄较轻，月经周期正常。 

2.2. 治疗 

MRKH 综合征治疗可以分为心理治疗及解剖生理治疗[6]。育龄期女性一旦确诊为 MRKH 综合征，

面临女性的自尊、性及不孕不育等问题，可能会出现恐慌、焦虑、孤僻及抑郁等负面情绪，严重者可能

产生厌世心理[7]，因此，向患者及家属在治疗前及治疗过程中提供心理咨询至关重要[8]。鼓励患者“讲

出来”，与自己的亲人或朋友建立信任，与他们分享想法[9]，要关心患者的情绪，正确应对消极情绪；

在病友群体间可以建立小组，用来分享病情感受及交流经验获得心理帮助[10]。解剖生理治疗是妇产科医

生所普遍关注的，但对于患者的心理治疗往往缺乏关注，因此妇产科医生了解基础的心理学知识，意识

到保持一个良好的心理状态对治疗及预后的重要性是至关重要的。 
先天性无阴道的治疗通常在患者有性生活需求时，各种手术和非手术的治疗方法用于阴道建设。美

国妇产科医师协会(ACOG)基于高成功率、无创及低成本推荐阴道顶压法扩张治疗作为 MRKH 综合征的

首选治疗方法[11]，阴道顶压法分为 Frank 法、Ingram 法及 T 型带顶压法[12]。顶压法扩张阴道需要患者

充分了解相关知识，保持积极的态度配合治疗，但采用非手术治疗的患者通常不能忍受长期佩戴模具带

来的不适、疼痛及心理障碍，加上不能严密随访等因素造成依从性下降，治疗效果差。因此，手术治疗

是国内治疗 MRKH 综合征最主要的治疗手段，手术方式包括各种自体移植的阴道成形术及培养的组织生

物材料进行阴道成形术，临床上最常用的是回肠或乙状结肠代阴道成形术[12]。本例病例，我们选择了腹

膜代阴道成形术，术后定期随访，患者无特殊不适，性生活基本不受影响。 
子宫发育异常的患者可以通过合法收养、子宫移植(UYx)及代孕技术获得后代，但目前国内法律不允

许代孕。宫腔发育较大的始基子宫可在腹腔镜下联合阴道成形术，实现子宫与阴道相通，达到治愈的效

果[13]。但对于无法恢复其解剖结构的患者而言 UYx 技术是唯一一种有效的生育治疗方法，UYx 需要多

学科的配合，记载供体、受体及后代数量等信息，还涉及胚胎移植、妊娠期管理以及剖宫产等知识。2015
年我国首例 MRKH 患者接受 UYx，术后约 1 年，进行胚胎移植入体，于 2019 年生产一男活婴[14]。与

其他器官移植相比，UYx 是暂时性提供生育功能的，在完成使命后被移除，约有 5 年的预期时间限制，

在确保妊娠及分娩的前提下，减少免疫抑制治疗对受体的损害[15]，有研究提示，接受免疫抑制治疗的妇
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女的子痫前期、早产和低出生体重儿的风险增加[16]。供体来源可能有活体或死者，目前，大约 2/3 的子

宫移植手术的供体是活体[17]，活体供体的手术相较于死者供体而言更为复杂，死者供体降低了手术的复

杂性，增加了受体内动静脉吻合的可能性，对手术的成功及今后的妊娠至关重要，但由于死者供体移植

后报告的活产数量较少，因此活体移植与死者移植术后妊娠的机率及妊娠的结局还有待研究[18]。迄今为

止，大多数医院选择供体时更倾向活体、未绝经的及有血缘关系的女性。此外，UYx 目前仍在临床试验

的背景下进行，但其是否纳入国家医保政策或其他社会医保值得考虑；在进行 UYx 手术时，我们必须考

虑活体供体的意愿和健康，确定捐赠对她们的身体及心理健康影响在可控范围内；在器官移植方面，确

定供体子宫的合法性及道德性[19]。UYx 将为不孕症妇女带来福祉，促进全世界女性的生殖健康。 
目前，随着人们的重视以及产前检查和产前诊断技术的发展，此类疾病的发病率较低，因此该类疾

病的诊疗报告较少，但该疾病仍对女性患者造成困扰，所以此类疾病的诊疗仍是今后我们在临床工作中

应探索的问题。 
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