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Реферат Синдром Майера-Рокітанського-Кюстера-Хаузера 
(MRKH) діагностується у однієї з 4000-5000 новонародже-
них дівчаток. Для даного синдрому характерним є жіночий 
фенотип, нормальний каріотип 46, XX, природжена відсут-
ність піхви або її верхньої частини, шийки матки та матки. 
Етіологія синдрому MRKH досі невідома, ймовірно, через 
його внутрішню гетерогенність.

У статті висвітлено та узагальнено літературні дані, що 
стосуються імовірних етіологічних чинників виникнення 
синдрому MRKH, можливостей реалізації репродуктив-
ної функції пацієнток з мюлерівською агенезією. Описано 
рідкісний випадок лейоміоми у пацієнтки з MRKH, можливо-
сті та труднощі діагностики. Показано, що наявність синдро-
му MRKH не виключає ймовірність розвитку лейоміоми різної 
локалізації. 
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Küster-Hauser syndrome: diffi  culties in 
diagnosis
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Abstract. Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser syndrome (MRKH) 
is diagnosed in one in 4000-5000 newborn girls. This syndrome 
is characterized by the female phenotype, normal karyotype 46, 
XX, congenital absence of the vagina or its upper part, cervix 
and uterus. The etiology of MRKH syndrome is still unknown, 
probably due to its heterogeneity. The article highlights and 
summarizes the literature on the probable etiological factors 
of MRKH syndrome development, the possibility of the 
reproductive function realization of patients with Müllerian 
agenesis. A rare case of leiomyoma in patients with MRKH, 
possibilities and diffi  culties of diagnosis are described in the 
article. It is shown that the presence of MRKH syndrome does 
not exclude the possibility of fi broids of diff erent localization.
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Синдром Майера-Рокітанського-Кюстера-Ха-
узера (MRKH) або мюллерівська агенезія 
діагностується у однієї з 4000-5000 ново-
народжених дівчаток [1, 2, 3]. Для даного 
синдрому характерним є жіночий фенотип, 
нормальний каріотип 46, XX, природжена 
відсутність піхви або її верхньої частини, 
шийки матки та матки. Виділяють три підтипи 
синдрому: MRKH типу 1, при якому відсутні 
тільки верхні відділи піхви, шийка матки та 
матка, MRKH 2 типу, діагностичними крите-
ріями якого додатково до аплазії матки та 
піхви є наявність вад розвитку нирок. Третій 
тип синдрому MRKH отримав назву MURCS, 
назва якого в перекладі з англійської відо-
бражає патологічні зміни, які діагностуються 
у пацієнток: мюллерівська агенезія, агенезія 
нирки, а також зміни скелета [4, 5].

Назва синдрому MRKH відображає імена вче-
них які описали цей патологічний стан. Ні-
мецький анатом Август Франц Йозеф Карл 
Майєр в 1829 році та австрійський анатом 
Карл фон Рокітанський в 1838 році описали 
випадки виявлені ними під час аутопсії, ні-
мецький гінеколог Герман Кюстер в 1910 році 
вперше описав виявлену патологію прижит-
тєво, а швейцарський гінеколог Жорж Андре 
Хаузер в 1961 році, базуючись на спостере-
женні за 21 жінкою описав наявність матко-
во-вагінальної аплазії за наявності нормаль-
ного розвитку вторинних статевих ознак та 
нормального жіночого каріотипу [6–9]. 

Зазвичай синдром MRKH діагностують при 
обстеженні пацієнток, що звернулись зі скар-
гами на первинну аменорею при відсутності 
порушень у часі телархе та пубархе. У дівча-
ток виявляють нормально розвинуті зовніш-
ні жіночі статеві органи, проте, констатують 
відсутність матки. Яєчники нормальних роз-
мірів та структури визначаються переваж-
но в типових місцях. Пацієнтки з мюллерів-
ською агенезією зазвичай не звертаються до 
лікарів до періоду статевого дозрівання.

Етіологія синдрому MRKH досі невідома, 
ймовірно, через його внутрішню гетероген-
ність. Морфогенез людського ембріона над-
звичайно складний та комплексний процес, 
що є наслідком взаємодії численних чинни-
ків, як генетичних так і епігенетичних. Ві-
домо, що репродуктивні органи жінки: мат-
ка, маткові труби та верхня третина піхви 

походять з проток Мюллера. Дві нижні тре-
тини піхви утворюються з урогенітального 
синуса. Закладка внутрішніх статевих орга-
нів починається на 4 тижні ембріонального 
розвитку, матка формується на 12–14 тижні 
в результаті об›єднання двох мюллерових 
(парамезонефральних) каналів. Аномалії 
розвитку матки можуть бути обумовлені їх 
неповним об›єднанням, порушенням река-
налізації або недорозвиненням.

Переважно захворювання має спорадичний 
характер, однак описані сімейні випадки, які 
вказують на те, що, принаймні у частини па-
цієнтів, MRKH може бути спадковим захво-
рюванням [10, 11]. Численні дослідження 
останніх років вказують на імовірно ауто-
сомно-домінантний тип успадкування з не-
повною пенетрантністю та змінною експре-
сивністю генів. Такі випадки зафіксовано в 
сім’ях у пацієнтів, у яких аплазія матки поєд-
нується з агенезією нирки [11, 12]. Незважа-
ючи на існування сімейних випадків MRKH, 
численні повідомлення про народження здо-
рових біологічних дітей жінок з діагносто-
ваним MRKH, без вроджених вад розвитку 
характерних для даного синдрому, сурогат-
ними матерями, підтверджують спорадичний 
характер розладу та відсутність підтвердже-
ної спадковості [13]. Дійсно, епігенетичні 
фактори або фактори навколишнього сере-
довища можуть лежати в основі спорадично-
го виникнення вроджених вад матки [14]. 

Не слід забувати, що у пацієнтів з аплазі-
єю матки ще донедавна діагностували аб-
солютне безпліддя пов’язане з матковим 
чинником. До впровадження в практику 
лікування безпліддя допоміжних репродук-
тивних технологій (ДРТ), жодного шансу 
мати біологічну дитину пацієнтки з MRKH не 
мали. На сьогодні доволі широко застосову-
ють лікування методом запліднення in vitro 
(IVF) та перенос ембріонів (ЕТ) в порожни-
ну матки сурогатної матері. За таких умов 
проводиться контрольована стимуляція яєч-
ників (КСЯ) пацієнтки з синдромом MRKH, 
трансвагінальна пункція яєчників з аспіра-
цією вмісту фолікулів. У випадках нетипо-
вого розташування яєчників, утрудненого 
доступу через піхву, яйцеклітини можуть 
бути отримані при проведенні лапароскопії. 
Запліднення яйцеклітин проводять з вико-
ристанням сперматозоїдів чоловіка пацієнт-
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Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser syndrome 
(MRKH) or Müllerian agenesis is diagnosed 
in one in 4,000 to 5,000 newborn girls [1, 2, 
3]. This syndrome is characterized by female 
phenotype, normal karyotype 46, XX, con-
genital absence of vagina or its upper part, 
cervix, and uterus. There are three subtypes 
of this syndrome: MRKH type 1, where only 
the upper vagina, cervix, and uterus are ab-
sent; MRKH type 2 where the diagnostic cri-
teria include renal malformations in addition 
to uterine and vaginal aplasia. The third type 
of MRKH syndrome is called MURCS. Its name 
refl ects pathological changes that are diag-
nosed in patients: Müllerian agenesis, renal 
agenesis and cervicothoracic somite abnor-
malities [4, 5].

The name of MRKH syndrome refl ects the 
names of scientists who described this 
pathological condition. German anatomist 
August Franz Josef Karl Mayer in 1829 and 
Austrian anatomist Carl von Rokitansky 
in 1838 described cases they discovered 
during the autopsy; in 1910, German gyne-
cologist Hermann Küster fi rst described the 
pathology during the person’s lifetime, and 
in 1961, Swiss gynecologist Georges André 
Hauser described the uterovaginal aplasia 
in the presence of normal development of 
secondary sex characteristics and normal fe-
male karyotype based on the observation of 
21 women [6–9]. 

MRKH syndrome is usually diagnosed by ex-
amining patients complaining of primary 
amenorrhea in the absence of thelarche and 
pubarche disorders. Girls are found to have 
normally developed female external genitalia; 
however, doctors note the absence of a uter-
us. Ovaries are of normal size and structure 
and are mostly found in their typical locations. 
Patients with Müllerian agenesis usually do 
not seek medical attention before puberty.

The etiology of MRKH syndrome is still un-
known, perhaps, due to its intrinsic heteroge-
neity. The morphogenesis of the human em-
bryo is an extremely complicated and complex 
process, which is the result of the interaction 
of numerous factors, both genetic and epi-
genetic. Female reproductive organs – uterus, 
fallopian tubes and upper third of the vagina 
– are known to come from the Müllerian ducts. 

Two lower thirds of the vagina are formed from 
the urogenital sinus. The development of in-
ternal genitalia starts at 4 weeks of embryonic 
development, the uterus is formed at 12–14th 
weeks as a result of the merging of two Mülle-
rian (paramesonephric) ducts. Abnormalities 
in the uterus development may be caused by 
their incomplete merging, recanalization dis-
order or underdevelopment.

The disease is mostly sporadic, but family cas-
es have been described, which indicate that, 
at least in some patients, MRKH may be a he-
reditary disease [10, 11]. Numerous studies in 
recent years indicate a presumably autosomal 
dominant type of inheritance with incomplete 
penetrance and variable gene expression. 
Such cases have been reported in families of 
patients who had uterine aplasia in combina-
tion with renal agenesis [11, 12]. Despite the 
existence of family cases of MRKH, numerous 
reports of healthy biological children born from 
women diagnosed with MRKH by surrogate 
mothers, having no congenital malformations 
characteristic of this syndrome, confi rm the 
sporadic nature of this disorder and the lack of 
confi rmed heredity [13]. Indeed, epigenetic or 
environmental factors may underlie the spo-
radic occurrence of congenital malformations 
of the uterus [14]. 

It should be borne in mind though that un-
til recently, patients with uterine aplasia have 
been diagnosed with absolute infertility due 
to uterine factor. Prior to the introduction of 
assisted reproductive technologies (ART) in 
infertility treatment, patients with MRKH had 
no chance of having a biological child. Today, 
in vitro fertilization (IVF) treatment and em-
bryo transfer (ET) into the surrogate moth-
er’s uterus are practiced widely. Under such 
conditions, a patient with MRKH syndrome un-
dergoes controlled ovarian stimulation (COS), 
transvaginal egg retrieval procedure. In cas-
es of the atypical location of the ovaries, and 
complicated access through the vagina, eggs 
can be obtained by laparoscopy. The ovum 
is fertilized using the sperm of the patient’s 
husband, and the embryo (embryos) is then 
transferred into the uterine cavity of the sur-
rogate mother. 

Since 2014, after the woman’s birth of the fi rst 
child after a uterine transplant [15], patients 
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ки та переносять ембріон (ембріони) в по-
рожнину матки сурогатної матері. 

Починаючи з 2014 року, після народжен-
ня першої дитини жінкою після проведення 
трансплантації матки [15], у пацієнток з син-
дромом MRKH з’явився шанс відчути радість 
материнства. Трансплантація матки жінкам 
з синдромом MRKH на сьогодні вважається 
єдиним методом лікування пацієнток з абсо-
лютним матковим фактором безпліддя.

В 2012 році в Швеції розпочато перше клі-
нічне дослідження щодо можливості про-
ведення трансплантації матки від живих 
донорів. До групи реципієнтів увійшли 8 
пацієнток з синдромом MRKH та 1 пацієнт-
ка після радикальної гістеректомії, прове-
деної з приводу раку шийки матки. Група 
донорів складалася з 9 жінок, пов›язаних 
з реципієнтами спорідненими чи дружніми 
стосунками, 5 з яких – матері пацієнток. В 
результаті проведених пересадок у Шве-
ції народилися 8 живих та здорових дітей 
від 7 жінок із трансплантованою маткою. У 
всіх випадках дотримувались послідовності 
лікування: IVF, кріоконсервація ембріонів, 
трансплантація матки, перенос ембріонів. 
Шведські дослідники довели ефективність 
трансплантації матки при лікування абсо-
лютної форми маткового безпліддя, проте, 
метод трансплантації матки все ще знахо-
диться на експериментальній стадії [15].

На сьогодні в Україні пацієнтки з синдро-
мом MRKH можуть скористатись можливістю 
пройти лікування безпліддя із залученням 
сурогатної матері, що регламентовано від-
повідними наказами та протоколами (наказ 
МОЗ України наказу № 787 від 09.09.2013р. 
– Про затвердження порядку засто-
сування допоміжних репродуктивних 
технологій в Україні).

Беручи до уваги рідкісність цього синдро-
му вважаємо за доцільне поділитися даними 
нашого спостереження.

Пацієнтка Л., 25 років звернулась за ме-
дичною допомогою зі скаргами на первинну 
аменорею, первинне безпліддя. Про відсут-
ність матки знала з 16 років, коли вперше 
проходила обстеження щодо з’ясування при-
чин відсутності менструації. Об’єктивно: фе-

нотип жіночий, зовнішні статеві органи роз-
винені правильно, без видимих патологічних 
змін. При вагінальному обстеженні виявле-
но вкорочену піхву, яка сліпо закінчується. 
Шийка матки та матка відсутні. Яєчники нор-
мальних розмірів розташовані в типових міс-
цях. Повне клініко-лабораторне обстеження 
не виявило жодних відхилень від нормаль-
них значень показників загально-клінічних 
та спеціальних обстежень. Каріотип – 46, ХХ. 
Соматично пацієнтка здорова. Обстежено 
чоловіка пацієнтки – спермограма в межах 
норми. Прийнято рішення провести лікуван-
ня методом IVF з залученням сурогатної мате-
рі. Проведено КСЯ, трансвагінальну пункцію 
яєчників, отримано 7 яйцеклітин. Запліднен-
ня здійснено методом ін’єкції сперматозоїда 
чоловіка пацієнтки в цитоплазму ооцитів. На 
5 день культивування проведено перенос 2 
ембріонів хорошої якості в порожнину матки 
сурогатної матері. Через два тижні настан-
ня вагітності підтверджено за зростанням 
рівня хоріонічного гонадотропіну. Ще через 
2 тижні при проведенні ультазвукового об-
стеження у сурогатної матері діагностовано 
вагітність одним плодом, яка перебігала без 
ускладнень та завершилась терміновими по-
логами через природні пологові шляхи. На-
родилась здорова дівчинка без природжених 
вад розвитку.

Після проведення лікування методом IVF па-
цієнтка Л. протягом двох років кілька разів 
зверталась з метою проведення профілактич-
ного огляду. Патологічних змін, крім конста-
тованих раніше, виявлено не було. Оскільки 
скарг на стан здоров’я жінка не висловлюва-
ла, до гінеколога не зверталась тривалий час. 

Через 7 років пацієнтка звернулась для про-
ведення профілактичного огляду. При про-
веденні ультразвукової діагностики, в по-
рожнині малого тазу виявлено щільний утвір 
овальної форми, розмірами 93 х 56 х 75 мм, V 
= 206 мл, з чітким зовнішнім контуром, пери-
феричним кровоплином (Рис.1). Лівий яєчник 
нормальних розмірів та структури. Незміне-
ну тканину правого яєчника візуалізувати не 
вдалось, у зв’язку з чим було запідозрено не-
опластичний процес, що походить з правого 
яєчника. Скарг на момент огляду жінка не ви-
словлювала. Пацієнтку скеровано на МРТ ор-
ганів малого тазу. При проведенні обстеження 
виявлено ознаки характерні для фіброміоми 



119

Праці НТШ Медичні науки
2022, Том 66, № 1   ISSN 2708-8634 (print)

Proc Shevchenko Sci Soc Med Sci   www.mspsss.org.ua
ISSN 2708-8642 (online)    2022, Vol. 66, 1

Огляд Review

with MRKH have a chance to experience the 
joys of motherhood. Uterine transplantation in 
women with MRKH syndrome is currently con-
sidered the only method for treating patients 
with absolute uterine factor infertility.

In 2012, the fi rst clinical study on the pos-
sibility of uterine transplantation from living 
donors was launched in Sweden. The group 
of recipients included 8 patients with MRKH 
syndrome and 1 patient after radical hyster-
ectomy for cervical cancer. A group of donors 
consisted of 9 women related to recipients by 
kinship or friendship, 5 of whom were moth-
ers of patients. As a result of transplants in 
Sweden, 8 live and healthy children were born 
from 7 women with a transplanted uterus. In 
all cases, the following treatment procedures 
were followed: IVF, cryopreservation of em-
bryos, uterine transplantation, and embryo 
transfer. Swedish researchers have proven 
the eff ectiveness of uterine transplantation 
in the treatment of absolute forms of uter-
ine infertility; however, the method of uter-
ine transplantation is still in the experimental 
stage [15].

Today in Ukraine, patients with MRKH syn-
drome can use the opportunity to undergo in-
fertility treatment involving a surrogate moth-
er, which is regulated by relevant orders and 
protocols (Order of the Ministry of Health of 
Ukraine No. 787 of September 9, 2013 – On 
approval of assisted reproductive technologies 
in Ukraine).

Given the rare nature of this syndrome, we 
consider it appropriate to share the data of 
our observations.

Patient L., 25 years old, sought medical help 
with complaints of primary amenorrhea and 
primary infertility. She has known about the 
absence of the uterus since the age of 16 when 
she was fi rst examined to fi nd out the causes 
of amenorrhea. Objectively: female pheno-
type; external genitalia are developed cor-
rectly, without any visible pathological chang-
es. Vaginal examination revealed a shortened 
vagina, which ends blindly. The cervix and 
uterus are missing. Ovaries of normal size 
are located in typical places. The full clinical 
and laboratory examination did not reveal any 
deviations from the normal values of general 

clinical and special examinations. Karyotype – 
46, XX. The patient is somatically healthy. The 
patient’s husband was examined: the spermo-
gram was within normal limits. The decision 
was made in favor of the IVF treatment with 
the involvement of a surrogate mother. COS 
and transvaginal ovarian puncture were per-
formed, and 7 eggs were obtained. Fertiliza-
tion was performed by injecting the sperm of 
the patient’s husband into the cytoplasm of 
oocytes. On day 5, 2 good quality embryos 
were transferred to the uterine cavity of the 
surrogate mother. Two weeks later, pregnan-
cy was confi rmed by the increased levels of 
chorionic gonadotropin. After 2 more weeks, 
during an ultrasound examination, the sur-
rogate mother was diagnosed with pregnan-
cy with one fetus, which proceeded without 
complications and ended in a full term deliv-
ery through the natural birth canal. A healthy 
girl was born without any congenital malfor-
mations.

After IVF treatment, patient L. had sever-
al preventive examinations for two years. 
No pathological changes, except those that 
had been previously noted, were detected. 
As the woman did not complain about her 
health, she did not consult a gynecologist for 
a long time. 

After 7 years, the patient came for a preven-
tive examination. During the ultrasound di-
agnosis, a dense oval lump measuring 93 x 
56 x 75 mm, V = 206 ml, with a clear outer 
contour, and peripheral blood fl ow was found 
in the pelvic cavity (Fig. 1). The left ovary 
was of normal size and structure. The unal-
tered tissue of the right ovary could not be 
visualized, so a neoplastic process originat-
ing from the right ovary was suspected. The 
woman had no complaints at the time of ex-
amination. The patient was referred for an 
MRI of the pelvic organs. The examination 
revealed signs characteristic of fi bromyoma 
of the broad uterine ligament. The patient 
was referred for surgical treatment. A lapa-
rotomy was performed, and the myoma was 
removed. During the surgery, the doctors 
found that the tumor originated from a petite 
rudimentary horn of the uterus, which was 
not detected during ultrasound and MRI of 
the pelvic organs. Leiomyoma was confi rmed 
histologically. 
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широкої зв’язки матки. Пацієнтку скеровано 
на оперативне лікування. Проведено лапаро-
томію, видаленно міоматозний вузол. Під час 
операції встановлено, що пухлина походить 
з вкрай малого за розмірами рудиментарно-
го рогу матки, який не було виявлено під час 
УЗД та МРТ органів малого тазу. Гістологічно 
підтверджено лейоміому. 

Рис. 1 Ультразвукова візуалізація лейоміоми.

Обговорення: Лейоміома матки це доброя-
кісна пухлина, що утворюються з гладком’я-
зових клітин міометрію та є найпоширенішою 
доброякісною неоплазію жіночих статевих 
органів. Найчастіше діагностується у жінок 
репродуктивного віку. Частота виникнення 
даного захворювання в популяції колива-
ється від 4.5–68.6% в залежності від віку, 
расової приналежності та інших факторів 
[16]. Проте, повідомлення про наявність ле-
йоміоми у пацієнток з агенезією матки нам 
вдалося знайти лише у відносно незначній 
кількості публікацій. Перше повідомлення 
про наявність міоми у пацієнтки з сидромом 
MRKH опубліковано в 1977 році [17]. В опра-
цьованій нами літературі натрапляємо на по-
відомлення про наявність лейоміоми у жінок 
з синдромом MRKH різного віку. Більшість 
авторів повідомляють про походження міоми 
з рудиментарних рогів матки [18,19]. Проте, 
є й окремі повідомлення про наявність міоми 
у пацієнток з синдромом MRKH з відсутніс-
тю будь яких рудиментарних залишків матки 
[20,21]. Йдеться про наявність як поодино-
ких так і множинних міоматозних вузлів, ви-
явлення міоматозного вузла, що походить з 
інтраперитонеальної частини круглої зв’язки 
матки [22], рецидивуючої лейоміоми [23] у 
пацієнток з синдромом MRKH. Наявні дані як 

про безсимптомний перебіг захворювання 
так і ускладнені випадки, що були показом 
до ургентного хірургічного втручання [24]. 

Закономірно виникає запитання, як може 
виникнути лейоміома у пацієнтки з аплазі-
єю матки? Адже, як ми знаємо, це пухлина, 
яка походить з гладком’язових клітин міо-
метрію. Варто зазначити, що проксималь-
ні кінці мюллерових проток містять гладкі 
м’язові клітин, що може частково пояснити 
імовірність виникнення лейоміоми, навіть 
коли сама матка відсутня. Іншим потенцій-
ним поясненням виникнення цього рідкісно-
го стану може бути підвищена концентрація 
та чутливість рецепторів естрогенів в руди-
ментарній тканині міометрію у жінок з син-
дромом MRKH, а також виникнення сома-
тичних генетичних мутацій чи клональних 
хромосомних аномалій [20]. Маємо надію, 
що сучасна цитогенетика та секвенування 
нового покоління дозволять нам знайти від-
повідь на запитання щодо причин розвитку 
MRKH, а також виникнення лейоміоми у ви-
падках природженої агенезії матки.

Отже, викладені вище дані свідчать про 
актуальність подальшого вивчення різних 
аспектів розвитку та менеджменту синдро-
му MRKH. Не зважаючи на невпинність на-
укового пошуку та проведення упродовж 
останніх років наукових досліджень різно-
векторного спрямування в багатьох країнах 
світу на рівні досягнень сучасної медичної 
науки, численні аспекти цієї проблеми зали-
шаються недостатньо вивченими.

Висновки
Через низьку поінформованість лікарів про 
імовірність виникнення міоми за наявності 
синдрому MRKH, діагностика може викли-
кати певні труднощі. Наявність у пацієнтки 
синдрому MRKH не виключає ймовірність 
розвитку міоми різної локалізації. Не слід 
нехтувати проведенням профілактичних 
гінекологічних оглядів, адже вчасне вияв-
лення та лікування різноманітних патоло-
гічних станів запорука нашого здоров’я та 
благополуччя. Зростання доступності тран-
сплантації матки в майбутньому, як мето-
да лікування безпліддя у жінок з абсолют-
ним матковим фактором, дозволить більшій 
кількості пацієнток з MRKH відчути щастя 
біологічного материнства. 
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Fig. 1. Ultrasound imaging of leiomyoma. 

Discussion: Uterine leiomyoma is a benign 
tumor that forms from myometrial smooth 
muscle cells and is the most common benign 
neoplasm of female genitalia. It is most of-
ten diagnosed in women of reproductive age. 
The incidence of this disease in the population 
ranges from 4.5 to 68.6% depending on age, 
race and other factors [16]. However, reports 
of leiomyoma in patients with uterine agenesis 
have been found in only a relatively small num-
ber of publications. The fi rst report of myoma in 
a patient with MRKH syndrome was published 
in 1977 [17]. In the literature we have stud-
ied, we came across reports of leiomyoma in 
women with MRKH syndrome of diff erent ages. 
Most authors report the origin of myoma from 
the rudimentary horns of the uterus [18, 19]. 
However, there are isolated reports of myoma 
in patients with MRKH syndrome with no uter-
ine remnants [20, 21]. This includes the pres-
ence of both single and multiple myomatous 
nodes, the detection of the myomatous node 
originating from the intraperitoneal part of the 
round ligament of the uterus [22], and recur-
rent leiomyoma [23] in patients with MRKH 
syndrome. There are data on the asymptomat-
ic course of the disease and complicated cases 
that were an indication for urgent surgery [24]. 

Naturally, the question arises, how can a leio-
myoma occur in a patient with uterine aplasia? 

After all, as we know, it is a tumor originating 
from smooth muscle cells of the myometrium. 
It should be noted that the proximal ends of 
the Müllerian ducts contain smooth muscle 
cells, which may partly explain the likelihood 
of leiomyoma, even when the uterus is ab-
sent. Other potential explanations for this rare 
condition include elevated estrogen receptor 
concentrations and sensitivity in rudimentary 
myometrial tissue in women with MRKH syn-
drome, as well as somatic genetic mutations 
or clonal chromosomal abnormalities [20]. We 
hope that modern cytogenetics and new gen-
eration sequencing will allow fi nding answers 
to questions about the causes of MRKH, as 
well as the occurrence of leiomyoma in cases 
of congenital agenesis of the uterus.

Thus, the above data indicate the relevance 
of the further study of various aspects of the 
MRKH syndrome development and manage-
ment. Despite the continued scientifi c re-
search and recent multidisciplinary research 
in many countries around the world at the lev-
el of modern medical science, many aspects of 
this problem still need to be studied.

Conclusions
Due to the low awareness of physicians about 
the likelihood of myoma in the presence of MRKH 
syndrome, making a diagnosis may cause some 
diffi  culties. The presence of MRKH syndrome 
in a patient does not exclude the possibility of 
myoma development of diff erent localization. 
Preventive gynecological examinations should 
not be neglected because timely detection and 
treatment of various pathological conditions is 
the key to our health and well-being. Increas-
ing the availability of uterine transplantation in 
the future, as a method of treating infertility in 
women with absolute uterine factor, will allow 
more patients with MRKH to experience the 
happiness of biological motherhood. 
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