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MAYER-ROKITANSKY-KÜSTER-HAUSER SINDROMA S. 
LITER ATŪROS APŽVALGA

Autorius. Barbora KRIAUČIŪNAITĖ, IV kursas.

Vadovas. Prof. dr. Žana BUMBULIENĖ, VU MF Klinikinės medicinos institutas, 
Akušerijos ir ginekologijos klinika.

Darbo tikslas. Išnagrinėti naujausią mokslinę literatūrą apie Mayer-Rokitansky-
Küster-Hauser sindromą ir pristatyti jo etiologiją, klinikinius simptomus, diagnostiką 
ir gydymo būdus.

Darbo metodika. Atlikta literatūros apžvalga naudojantis PubMed, UpToDate, 
Google Scholar duomenų bazėmis. Apžvalgai naudoti straipsniai publikuoti 2015-2025 
metais anglų kalba.

Rezultatai. Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) sindromas, dar kitaip vadi-
namas Miulerio latakų ageneze – tai įgimta būklė, kuria serga 1 iš 4000–5000 moterų. 
Šiai būklei būdinga tai, kad gimda ir viršutiniai du trečdaliai makšties neišsivysto arba 
išsivysto nepakankamai, o išoriniai lytiniai organai vystosi normaliai, kiaušidės funkcio-
nuoja tinkamai, o kariotipas yra tipiškas moterims (46,XX). Tipiškai pacientės kreipiasi 
paauglystės laikotarpiu dėl pirminės amenorėjos – tai antra pagal dažnumą visiško 
menstruacijų nebuvimo priežastis. Skiriami du MRKH sindromo tipai – I tipo atveju esti 
tik gimdos ir makšties nebuvimas, o II tipo atveju yra papildomų anomalijų, pavyzdžiui, 
vienpusė inkstų agenezė, kaklo ir krūtinės somitų anomalija, Miulerio latakų aplazija. 

Dauguma MRKH sindromo atvejų yra izoliuoti, be šeiminės anamnezės ar susijusių 
anomalijų, o diagnozės patvirtinimui užtenka ultragarsinio tyrimo ar MRT. Pastaruoju 
metu atlikus genetinius tyrimus buvo aptikta nemažai genetinių mutacijų, susijusių 
su MRKH sindromu, įskaitant 17q12 (LHX1, HNF1B) ir 16p11.2 (TBX6) delecijas bei 
GREB1L ir PAX8 pokyčius.

Pagrindinis MRKH gydymo tikslas – sukurti makšties ertmę, kad pacientė galėtų 
turėti pilnavertį lytinį gyvenimą, o esant galimybei – atlikti gimdos transplantaciją ne-
vaisingumo gydymui. Tačiau dėl nepakankamo tyrimų skaičiaus vis dar diskutuojama 
dėl optimalaus gydymo metodo. Be to, gydymo pasirinkimas priklauso nuo chirurgo 
patirties ir pacientės lytinių organų anatomijos. 

Išvados. Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) sindromas yra reta įgimta 
būklė, pasižyminti gimdos ir viršutinių makšties segmentų neišsivystymu, o pagrindi-
nis gydymo tikslas yra sukurti funkcinę makšties ertmę, leidžiančią pacientėms turėti 
pilnavertį lytinį gyvenimą; be to, šiuolaikiniai genetikos tyrimai atskleidžia galimas 
genetines mutacijas, susijusias su sindromu, kas atveria naujas galimybes diagnozuoti 
ir suprasti šios būklės etiologiją.

Raktažodžiai. Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser syndrome; Mullerian agenesis.
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