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Synonymes…Synonymes…

MMayer ayer RRokitanskyokitansky KKüüsterster HHauserauser

Syndrome de Syndrome de RokitanskyRokitansky

Association MURCSAssociation MURCS

MRKH de type I, de MRKH de type I, de typetype II II 

Aplasie Aplasie ututééroro--vaginalevaginale



DéfinitionDéfinition

Fréquence : 1 femme sur 4500Fréquence : 1 femme sur 4500

Absence d’utérus et d’une partie du vaginAbsence d’utérus et d’une partie du vagin

Développement normal des signes de Développement normal des signes de 
féminité à l’adolescence féminité à l’adolescence 

Chromosomes sexuels = féminins (XX)Chromosomes sexuels = féminins (XX)

±± associassociéé àà dd’’autres anomaliesautres anomalies



Comment y penser ?Comment y penser ?

11erer signe : aménorrhée primairesigne : aménorrhée primaire

ll’’adolescente nadolescente n’’a toujours pas de ra toujours pas de rèègles gles 
alors que les autres signes de falors que les autres signes de fééminitminitéé sont sont 
apparus (dapparus (dééveloppement des seins, pilositveloppement des seins, pilositéé) ) 



Comment y penser ?Comment y penser ?

22èmeème signe :  rapports sexuels difficilessigne :  rapports sexuels difficiles

les organes gles organes géénitaux extnitaux extéérieurs sont rieurs sont 
ffééminins avec prminins avec préésence des petites et sence des petites et 
grandes lgrandes lèèvres, du clitoris. Le vagin est trvres, du clitoris. Le vagin est trèès s 
petit ou absent (cupule).  La ppetit ou absent (cupule).  La péénnéétration est tration est 
impossible ou douloureuse.impossible ou douloureuse.



Deux aspects cliniquesDeux aspects cliniques

type I (séquence de type I (séquence de 
RokitanskyRokitansky) :) :

Aplasie utérine totale Aplasie utérine totale 

Trompes normalesTrompes normales

Cupule vaginale Cupule vaginale 

Pas d’autres Pas d’autres 
malformations malformations 

type II (MURCS) :type II (MURCS) :
Hypoplasie utérine  Hypoplasie utérine  

Anomalies tubairesAnomalies tubaires

Cupule vaginaleCupule vaginale

±± autres malformationsautres malformations



Malformations associéesMalformations associées
Rénales (40Rénales (40--60%) +++60%) +++

Agénésie unilatérale +++Agénésie unilatérale +++
Malposition : en position pelvienne, en fer à chevalMalposition : en position pelvienne, en fer à cheval
Hypoplasie rénaleHypoplasie rénale

Osseuses +++Osseuses +++
Du rachis (cervicales ++) : scoliose, Du rachis (cervicales ++) : scoliose, hémivertèbrehémivertèbre, fusion , fusion 
vertébrale, syndrome de vertébrale, syndrome de KlippelKlippel--FeilFeil, agénésie ou malformation , agénésie ou malformation 
costale, costale, spinaspina bifidabifida
Des extrémitésDes extrémités et de la faceet de la face

Troubles auditifs (rares)Troubles auditifs (rares)
Cardiaques (rares)Cardiaques (rares)

MURCS (MURCS (MMÜllerianÜllerian RRenalenal CCervical ervical SSomite)omite)



Quels sont les examens demandés ?Quels sont les examens demandés ?

IRMIRM CoelioscopieCoelioscopie

ÉchographieÉchographie

ImagerieImagerie

•• Simple et non invasifSimple et non invasif
•• De 1De 1èreère intentionintention

•• Plus sensiblePlus sensible
•• Plus spécifiquePlus spécifique

•• Technique invasiveTechnique invasive
•• Si difficulté diagnostiqueSi difficulté diagnostique



Quels sont les examens demandés ?Quels sont les examens demandés ?

FSH, LH,FSH, LH,
EstradiolEstradiol

Hormones Hormones 
mâlesmâles

CaryotypeCaryotype

BiologieBiologie
(Prise de sang)(Prise de sang)

•• De type féminin (46,XX)De type féminin (46,XX)
•• Pas d’anomalie visible Pas d’anomalie visible 
des chromosomesdes chromosomes

•• Taux normauxTaux normaux
•• Témoin d’une bonne Témoin d’une bonne 
fonction ovariennefonction ovarienne

•• Testostérone …Testostérone …
•• Pas d’élévation des tauxPas d’élévation des taux



Quels sont les examens demandés ?Quels sont les examens demandés ?

AnomaliesAnomalies
associées ?associées ?

Reins :Reins :
••Échographie Échographie 
abdominaleabdominale
••UroscannerUroscanner

Auditif :Auditif :
••AudiogrammeAudiogramme

Cœur :Cœur :
••Échographie Échographie 
cardiaquecardiaque

Squelette :Squelette :
••Radios de la Radios de la 
colonne colonne 
vertébralevertébrale



Diagnostic différentielDiagnostic différentiel

NonNonOuiOuiNonNonNonNonHyperHyper--
androgandrogéénienie

46, XX46, XX

NormaleNormale

NormalNormal

Gonades Gonades 
masculinismasculinisééeses

AbsentAbsent

AbsentAbsent

Syndrome Syndrome 
WNT4WNT4

46, XY46, XY46, XX46, XX46, XX46, XXCaryotypeCaryotype

Peu dPeu dééveloppveloppééeeNormaleNormaleNormaleNormalePilositPilositéé
pubiennepubienne

NormalNormalNormalNormalNormalNormalDvpt Dvpt 
mammairemammaire

TesticulesTesticulesOvairesOvairesOvairesOvairesGonadesGonades

AbsentAbsentPPrréésentsentAbsentAbsentUtUtéérusrus

PPrréésentsentAbsentAbsentAbsentAbsentVaginVagin

Syndrome Syndrome 
dd’’insensibilitinsensibilitéé

aux androgaux androgèènesnes

AtrAtréésie sie 
vaginale vaginale 

isolisolééee

MRKH/MRKH/
MURCSMURCS



Prise en charge du MRKHPrise en charge du MRKH

Deux objectifsDeux objectifs

Avoir une vie sexuelle Avoir une vie sexuelle 
épanouieépanouie Projet de maternitéProjet de maternité

• GPA
• Adoption

• Ne rien faire
• Création d’un néovagin



Prise en charge médicale de Prise en charge médicale de 
l’aplasie vaginalel’aplasie vaginale

Principe : création d’un néovaginPrincipe : création d’un néovagin

Procédés : non opératoire ou chirurgicalProcédés : non opératoire ou chirurgical

Quand faire cette démarche :Quand faire cette démarche :
Diagnostic certain, expliqué et compris par la jeune Diagnostic certain, expliqué et compris par la jeune 
femmefemme

Ne rien imposer Ne rien imposer 

A l’initiative de la jeune fille ou de la femmeA l’initiative de la jeune fille ou de la femme

Lorsque la jeune fille est suffisamment mature Lorsque la jeune fille est suffisamment mature 
physiquement et psychologiquementphysiquement et psychologiquement



Prise en charge médicale de Prise en charge médicale de 
l’aplasie vaginalel’aplasie vaginale

Méthode de Franck Méthode de Franck 
(non opératoire)(non opératoire)

Méthodes chirurgicalesMéthodes chirurgicales
Technique de VecchiettiTechnique de Vecchietti
Colpoplastie sigmoïdienneColpoplastie sigmoïdienne
Dédoublement des petites Dédoublement des petites 
lèvreslèvres
Technique de Mc IndoeTechnique de Mc Indoe
Méthode de DavydovMéthode de Davydov

Comment Comment 
choisir ?choisir ?



Méthode de FranckMéthode de Franck
Dilatation par pression surDilatation par pression sur
la cupule vaginalela cupule vaginale

Séances de 20 minutesSéances de 20 minutes
deux fois/jour deux fois/jour 
pendant 3pendant 3--6 mois6 mois

Coaching par le médecin, Coaching par le médecin, 
infirmières, d’autres femmes MRKHinfirmières, d’autres femmes MRKH

Proposée lorsque la profondeur de Proposée lorsque la profondeur de 
la cupule vaginale est > à 2la cupule vaginale est > à 2--4 cm4 cm



Technique de VecchiettiTechnique de Vecchietti

Méthode semiMéthode semi--chirurgicalechirurgicale

Une traction par un porteUne traction par un porte--fil sur une bille placée fil sur une bille placée 
à l’extérieur de la cupule vaginale va permettre à l’extérieur de la cupule vaginale va permettre 
la formation du vaginla formation du vagin



Méthodes chirurgicalesMéthodes chirurgicales
Dédoublement des petites lèvresDédoublement des petites lèvres

Utilisation des petites lèvres pour Utilisation des petites lèvres pour 
reconstruire le vaginreconstruire le vagin
Dans certains cas particuliersDans certains cas particuliers

Colpoplastie Colpoplastie sigmoïdiennesigmoïdienne
Section d’intestin grêle qui va être Section d’intestin grêle qui va être 
transplantée pour former le vagin transplantée pour former le vagin 

Technique de Technique de McMc IndoeIndoe
Utilisation d’une greffe de peauUtilisation d’une greffe de peau
(prélevée au niveau de la cuisse)(prélevée au niveau de la cuisse)

Méthode de Méthode de DavydovDavydov
Utilisation du péritoineUtilisation du péritoine

Proposées lorsque Proposées lorsque 
les traitements les traitements 
les moins «les moins « lourdslourds »»
sont exclussont exclus



MerciMerci

•• Aux associations de patientesAux associations de patientes

•• Aux médecins et chercheurs du réseauAux médecins et chercheurs du réseau

Association MRKHAssociation MRKH
(Mireille)(Mireille)

Association CLARADOCAssociation CLARADOC
(Clara)(Clara)

Association MAIAAssociation MAIA
(Laure)(Laure)


