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Résumé

Le syndrome de Mayer-Rokitansky-Klster-Hauser est une malformation rare de la filiere génitale chez la femme qui se définit par
I'agénésie de l'utérus et du vagin mais avec des ovaires normaux. L'IRM constitue I'examen de choix pour le diagnostic de ce
syndrome. Nous rapportons une observation originale illustrant cette affection d'impact psychologique lourd et qui nécessite une

prise en charge pluridisciplinaire.
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Abstract

Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser syndrome is a rare malformation of the genital tract in women that is defined by agenesis of the uterus

and vagina but with normal ovaries. MRI is the golden exam for the diagnosis of this syndrome. We report an original observation

illustrating this affection with heavy psychological impact and which requires multidisciplinary care.
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Introduction

Le syndrome de Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser (MRKH) est
une malformation rare de la filiere génitale chez la femme qui
se définit par I'agénésie de l'utérus et du vagin avec des
ovaires normaux. L'IRM constitue I'examen de choix pour le
diagnostic. C'est une entité d'impact psychologique lourd et

qui nécessite une prise en charge pluridisciplinaire.

Patient et observation

Nous rapportons le cas d’une patiente agée de 20 ans sans
antécédents particuliers, suivie pour une aménorrhée primaire.
A I'examen clinique, les organes génitaux externes étaient sans
anomalies et les seins bien développés avec présence des
autres caracteres sexuels secondaires. La patiente était vierge
d’ou la non réalisation du toucher vaginal. L'échographie
pelvienne a noté la non visualisation de I'utérus. Un
complément par I'IRM est alors réalisé confirmant I'agénésie
totale de I'utérus et du vagin (Figure 1). Les ovaires étaient
présents sans anomalies de signal ou de morphologie (Figure
2) avec présence d’une fine lame d’épanchement péritonéal

non spécifique, posant ainsi le diagnostic du syndrome MRKH.

Discussion

Le syndrome de Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser (MRKH) est

une malformation rare de la filiere génitale chez la femme [1].

Il se définit par une agénésie de I'utérus et du vagin avec des
ovaires normaux [2]. Il est d0 a un défaut de migration des
canaux de Mudller vers le sinus urogénital lors de la vie
embryonnaire. Dans sa forme typique, I'utérus se limite a deux
reliquats rudimentaires auxquels s"associe une agénésie totale
ou partielle du vagin. La forme atypique associe des reliquats
utérins asymétriques a des malformations des trompes ou
rénales [3]. L'IRM est I'examen de choix pour le diagnostic de
ce syndrome. En effet elle permet dapprécier I'état du
développement de I'utérus et du vagin. Les cornes utérines
rudimentaires sont difficiles a détecter et elles se voient sur les
séquences pondérées T2 en coupes axiales et coronales,
lorsqu’elles sont visibles, sous forme de structures
hypointenses allongées ou ovalaires en forme d’épi de
mais [4]. L'IRM permet également de mesurer avec précision
la taille du reliquat vaginal, surtout lorsqu’une éventuelle
vaginoplastie est envisagée, et de rechercher les anomalies
associées [5]. Le syndrome MRKH est une entité d'impact
psychologique lourd d’ou la nécessité d'une prise en charge

multidisciplinaire.

Conclusion

Le syndrome de MRKH est une malformation rare de la filiére
génitale dont le diagnostic repose essentiellement sur
I'imagerie par résonance magnétique et sa prise en charge

doit étre pluridisciplinaire.
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Figures

Figure 1: (A, B) coupes sagittale et axiale d'IRM en séquence
pondérée T2 montrant I'agénésie de |'utérus et du vagin. On
note la présence d’une lame d’épanchement péritonéal non
spécifique

Figure 2: coupe axiale d'IRM en séquence pondérée T2
montrant les deux ovaires de signal et morphologie respectées

(tétes de fleche)
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Figure 1: (A, B) coupes sagittale et axiale d'IRM en séquence pondérée T2 montrant |'agénésie de |'utérus

et du vagin. On note la présence d'une lame d’épanchement péritonéal non spécifique

FS: 1.
Figure 2: coupe axiale dIRM en séquence pondérée T2 montrant les deux ovaires de signal et

morphologie respectées (tétes de fléche)
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