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INTRODUCTION:                                                                          
Le syndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) 
reste une cause rare de l´aménorrhée primaire [1]. Il est défini 
par une aplasie congénitale de l´utérus et des deux tiers supé-
rieurs du vagin (type I si isolée ou type II si associée à d’autres 
malformations) chez des femmes présentant un développement 
normal des caractères sexuels secondaires et un caryotype nor-
mal (46, XX) [2,3]. Nous rapportons le cas d'une fille de 20 ans 
qui a consulté pour une aménorrhée primaire présentant un 
syndrome de syndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser 
diagnostiqué à l’aide d’un examen tomodensitométrique.     
OBSERVATION:  
Il s´agit d´une jeune femme de 20 ans, sans antécédents parti-
culiers, ayant déjà une vie sexuelle normale depuis 2ans, qui a 
consulté pour une aménorrhée primaire. L´examen clinique a 
mis en évidence des organes génitaux externes de phénotype 
féminin, des seins bien développés avec pilosités normales. Le 
toucher vaginal retrouve un vagin en cupule assez profonde. Le 
bilan hormonal a confirmé une fonction ovarienne normale 
avec une 17-estradiol à 100 pg/ml, ainsi que l´axe gonadotrope 
avec une FSH à 6 mUI/ml et LH à 4 mUI/ml et un dosage nor-
mal de la testostérone. L’IRM et le caryotype n’étaient pas dis-
ponibles dans notre région. L´échographie et le scanner abdo-
mino-pelvien ont montré l´agénésie complète de l´utérus et du 
tiers supérieur du vagin (Figure 1), l'agénésie du rein gauche et 
l'ectopie pelvienne du rein droit (Figures 2 et 3), permettant 
ainsi de poser le diagnostic du syndrome de MRKH type II.  Le 
cupule vaginale étant assez développé ne nécessitant aucun 

traitement chirurgical palliatif, on a institué une traitement à 
base de psychothérapie de soutien. 
DISCUSSION: 
Le syndrome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser est une des 
causes d’aménorrhée primaire, retrouvé dans 16% des cas [4].  
L’incidence est estimée à une femme sur 4500 [1]. Dans sa 
forme atypique ou Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser type II, ce 
syndrome est associé à une malformation rénale dans 30 à 40% 
dont la plus fréquente est l’agénésie rénale unilatérale [5,6]. Le 
diagnostic est fait par l’examen clinique, l’échographie et 
l’IRM. Cette pathologie est évoquée devant une aménorrhée 

DIAGNOSTIC D’UN SYNDROME DE ROKITANSKY KUSTER HAUSER                                     
AU CHU TANAMBAO TOLIARA : A PROPOS D’UN CAS 

(DIAGNOSIS OF ROKITANSKY KUSTER HAUSER SYNDROME  
AT UHC TANAMBAO TOLIARA: ABOUT A CASE) 

CAS CLINIQUE 

 RAFAMANTANANTSOA S1, RANDRIAMAROLAHY AH2,  RAZAFINDRAIBE AF3, RAZANABAO ET1,       
RASOAMALALA JH2, FENOMANANA MS1,4 

   1 Service Maternité  – CHU Tanambao Toliara 
   2 Service Imagerie médicale – CHU Mitsinjo Toliara 
    3 Service Maternité  – CHU Analakininina Tamatave  
    4 Faculté de Médecine de Toliara 

RESUME 
Le syndrome de Mayer Rokitansky Kuster Hauser (MRKH) est une malformation rare de la filière génitale, responsable d’aménorrhée pri-
maire. Le diagnostic radiologique est essentiellement basé sur l’IRM. Nous rapportons le cas d’une patiente âgée de 20ans, sans antécédent 
particulier, ayant une vie sexuelle normale qui a consulté pour une aménorrhée primaire. A l’examen clinique, les caractères sexuels secon-
daires étaient normaux et bien développés. Le toucher vaginal a retrouvé une cupule vaginale moins profonde. Le bilan biologique a révélé 
une fonction ovarienne normale ainsi que l’axe gonadotrope. L’échographie pelvienne et le Scanner abdomino-pelvien ont mise en évidence 
une agénésie complète de l’utérus, des tiers supérieurs du vagin et un rein pelvien unique avec agénésie rénale gauche, permettant de confir-
mer le diagnostic du Syndrome de Mayer Rokitansky Kuster Hauserd de type II. Le syndrome de Mayer Rokitansky Kuster Hauser est à re-
chercher devant une aménorrhée primaire. La tomodensitométrie permet de confirmer le diagnostic dans les pays à ressources limitées.                                
Mots -clés : Agénésie - Aménorrhée primaire -  Syndrome de Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser - Tomodensitométrie - Utérus.  

SUMMARY: 
Mayer Rokitansky Kuster Hauser syndrome (MRKH) is a rare malformation of the birth canal, responsible for primary amenorrhea. Radiolo-
gical diagnosis is essentially based on the IRM. We report the case of a 20 years old patient, with no particular history, having a normal sex 
life, who consulted for primary amenorrhea. On clinical examination, the secondary sex characteristics were normal and well developped. The 
vaginal examination found a shallower vaginal cup. The biological assessment revealed normal ovarian function as well as the gonadotropic 
axis. Pelvic ultrasound and abdomino-pelvic CT scan revealed complete agenesis of the uterus, upper thirds of the vagina and a single pelvic 
kidney with left renal agenesis, confirming the diagnosis of Mayer Rokitansky Kuster syndrome type II. Mayer Rokitansky Kuster Hauser 
syndrome is to be sought in the presence of primary amenorrhea. Computed tomography can confirm the diagnosis in resource-limited 
countries.                                                                                                                                                                                                                
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Figure 1 : Coupe axiale après injection de produit de contraste                   

montrant la loge utérine vide                                                             

(Figure 1 : Axial section after injection of contrast product showing 

the empty uterine space) 
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primaire chez des femmes présentant un développement des 
caractères sexuels secondaires et une fonction ovarienne nor-
maux. L’examen clinique retrouve des organes génitaux ex-
ternes normaux, une profondeur du vagin très courte et une 
absence de col de l’utérus. L’échographie abdomino-pelvienne 
est une méthode simple, non invasive et indiquée en première 
intention en cas de suspicion d’aplasie müllérienne. Elle per-
met d’affirmer l’absence d’utérus entre la vessie et le rectum et 
de rechercher une malformation rénale associée. Si la coelios-
copie constitue le principal moyen de diagnostic car permettant 
une vision directe de la cavité pelvienne, l’IRM est l’examen 
radiologique de choix pour faire un diagnostic non invasif. Elle 
est plus performante que l’échographie et indiquée en cas de 
doute. En effet, elle permet de confirmer l’absence de l’utérus, 
de mesurer le reliquat vaginal et de rechercher les anomalies 
associées [7]. Dans notre cas, l’échographie, complétée par la 
Tomodensitométrie ont permis de poser le diagnostic de syn-
drome de Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser type II car l’IRM 
n’était pas disponible. Sur le plan thérapeutique, la prise en 
charge chirurgicale n'est habituellement que palliative. Pour 
notre patiente, la confection chirurgicale d’un néovagin  n’était 
pas nécessaire, car le cupule vaginal était assez profonde ayant 
permis un rapport sexuel satisfaisant depuis quelques années. 
Par contre, un soutien psychologique est toujours nécessaire 
car quel que soit traitement chirurgical instauré, la stérilité est 
définitive.  
CONCLUSION: 
Le syndrome de MRKH est une malformation génitale rare à 
rechercher devant une aménorrhée primaire. L’échographie 
pelvienne et la tomodensitométrie représentent un moyen pré-
cieux dans le diagnostic dans les pays en voie de développe-
ment là où la chirurgie reconstructrice reste un défi. 
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 Figure 3 : Reconstruction volumique montrant l’artère rénale 
unique naissant de l’aorte au niveau de sa bifurcation iliaque (a) et 

une uretère unique (b)  
(Figure 3 : Volume reconstruction showing the single renal arter 

arising from the aorta at its iliac bifurcation (a)  and single                       
ureter (b) 

Figure 2 : Coupe sagittale au temps portal montrant la loge utérine 
vide  et un rein unique pelvien sus vésical et la loge retro-vésicale 
(Figure 2 : Sagittal section in the portal phase showing an empty 

uterine space , a single pelvic supravesical kidney                                      
and the retrovesical compartment) 
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