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Summary

Congenital malformations of female genital organs arise as a result of disorders of 
development of the Müller ducts or urogenital sinus. Most often these are uterine defects, 
rarely vagina or complex defects affecting the uterus and vagina. Examples of such 
disadvantages have been outlined. In the case of patients with congenital malformations 
of genital organs, interdisciplinary medical and psychological care should be sought, and 
the help of a specialist in family doctor is also important.
Despite the fact that in the practice of a family doctor the problem of congenital malformations 
is relatively rare, due to the importance of the problem, it is important in family medicine to 
know about patients with abnormalities in the structure and function of the genital organs 
arising during intrauterine life due to differentiation disorders sexual. These patients require 
a referral to gynecological specialists. It is important to properly diagnose the type of defect, 
possibly eliminate unpleasant ailments, and thus restore the proper functioning of the genital 
organs also in the context of functioning in the sexual sphere.
Therefore, in the case of patients with congenital malformations of the genital organs, 
interdisciplinary medical and psychological care is important, especially in patients with 
MRKH syndrome.
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Wstęp
Mianem „wad rozwojowych” określamy wszelkie nie-

prawidłowości w obrębie budowy i czynności narządów 
płciowych powstałych w okresie życia wewnątrzmacicznego 
na skutek zaburzeń różnicowania płciowego, diagnozowane 
najczęściej w chwili urodzenia niezależnie od okresu ciąży, 
w którym doszło do ich powstania.

Wady wrodzone powstające w wyniku nieprawidłowo-
ści rozwoju przewodów płciowych  (kołośródnerczowych) 
Müllera, a także zatoki moczowo-płciowej – struktur istot-
nych dla organogenezy jajowodów, macicy i pochwy – są 
konsekwencją zadziałania czynnika teratogennego w okre-
sie embriogenezy narządów  (około 8.-10. tygodnia życia 
zarodkowego), a więc zaburzeń w kształcie poszczególnych 
narządów bądź ich części. Należy mocno podkreślić, że 
rozległość powstałych wad uzależniona jest od rodzaju 
czynników teratogennych, czasu ich działania oraz okresu 
ciąży, w którym zadziałały (1-9).

Najogólniej, wśród tych wad można wyróżnić: gynatre-
zje, zdwojenia i przegrody podłużne narządów płciowych, 
narządy szczątkowe i agenezje (aplazje).

Gynatrezje należą do najczęściej spotykanych wrodzo-
nych wad rozwojowych narządów płciowych, to tzw. zaro-
śnięcia wrodzone narządów płciowych, zazwyczaj dotyczą 
błony dziewiczej. Gynatrezje są diagnozowane zazwyczaj 
u nastolatek z prawidłowo rozwiniętymi drugorzędowymi 
cechami płciowymi z cyklicznie powtarzającymi się, nasila-
jącymi się dolegliwościami bólowymi brzucha. W USG przez- 
pochwowym, MRI uwidacznia się różnej objętości krwiaka 
w zależności od czasu występowania objawów.

Gynatrezje najczęściej wykrywane są jako przyczyna 
pierwotnego braku miesiączki wskutek niemożności 
odpływania krwi miesiączkowej. Zalegająca krew mie-
siączkowa jest przyczyną tworzenia się krwiaka pochwy, 
macicy, jajowodów. W wyniku tego pacjentka odczu-
wa nasilający się ból podbrzusza. Zarośnięcia to wady 
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powstają, jak wspomniano, w następstwie niepełnego 
rozwoju przewodów kołośródnerczowych Müllera, rzadziej 
natomiast obserwuje się z towarzyszącymi wadami w ob-
rębie układu moczowego, krążenia, kośćca jako następstwo 
zadziałania czynnika teratogennego podczas organogenezy 
innych narządów. Istotne jest zatem postawienie właści-
wego rozpoznania rodzaju wady, zniwelowanie przykrych 
dolegliwości, a tym samym przywrócenie prawidłowego 
funkcjonowania narządów płciowych także w kontekście 
funkcjonowania w sferze seksualnej.

Ciąża u pacjentek z powyżej opisanymi wadami jest ciążą 
specjalnej troski.

Brak narządów płciowych (aplazja, agenezja) to wynik 
braku przewodów Müllera i struktur zatoki moczowo-płcio-
wej (w zespole MRKH niżej opisanym) (1-3, 13-17).

Anomalii dostrzeganych jako zaburzenia rozwoju ana-
tomicznego nie należy w pełni identyfikować z wadami 
genetycznymi (tab. 1) (1-3, 7, 9, 11-15, 17).

najlepiej rokujące co do przywrócenia funkcji narządów 
płciowych.

Ważne, aby jak najwcześniej rozpoznać ten rodzaj wady 
i podjąć leczenie. Pacjentki są kierowane przez lekarzy 
rodzinnych na dyżur ginekologiczny. Leczenie polega na wy-
cięciu fragmentu błony dziewiczej, tak by umożliwić ewa-
kuację zalegającej krwi miesiączkowej i miesiączkowanie 
w przyszłości.

W przypadku krwiaków wynikających z obecności prze-
grody poprzecznej przegrody są usuwane i następuje ewa-
kuacja krwiaka (1-3, 10-14).

Zdwojenia i przegrody podłużne narządów płciowych – 
wady te, jako częściowe lub całkowite zdwojenia, występują 
z powodu nieprawidłowości scalenia przewodów kołośród-
nerczowych w odcinkach, które prawidłowo przekształcają 
się w macicę i w pochwę.

Narządy szczątkowe  (organa rudimentaria) bądź nie-
dorozwinięte narządy płciowe  (hypoplasia organorum) 

Tab. 1. Klasyfikacja anatomiczna malformacji macicy według American Fertility Society (2)

Klasa Opis

I. Agenezja lub hipoplazja struktur wywodzących się z przewodów Müllera

A. Pochwy

B. Szyjki macicy

C. Trzonu macicy

D. Jajowodów

E. Postaci złożone

II. Macica jednorożna (uterus unicornis)

A. Z rogiem szczątkowym z jamą

a. jama rogu szczątkowego łączy się z jamą główną macicy (komunikujący róg szczątkowy)

b. jama rogu szczątkowego bez połączenia z główną jamą macicy (niekomunikujący róg szczątkowy)

B. Z rogiem szczątkowym bez jamy

C. Bez rogu szczątkowego

III. Macica podwójna (uterus didelphys)

IV. Macica dwurożna (uterus bicornis)

A. Całkowicie do poziomu ujścia wewnętrznego

B. Częściowo

V. Macica podzielona

A. Z przegrodą całkowitą (uterus septus)

B. Z przegrodą częściową (uterus subseptus)

VI. Macica łukowata (uterus arcuatus)

VII. Wady macicy związane z wewnątrzmaciczną ekspozycją na dietylostylbestrol (DES)
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jajnikach – diagnozuje się inne wady rozwojowe obejmujące 
układ moczowy (agenezja nerki, nieprawidłowości budowy 
nerek i moczowodów), kostny oraz charakterystyczny niedo-
słuch. Rozwój sutków i owłosienia jest stosowny do wieku 
pacjentki. Srom, łechtaczka, przedsionek pochwy są rozwi-
nięte prawidłowo. Jednak najpoważniejszymi implikacjami 
zespołu MRKH są brak możliwości odbywania stosunków 
pochwowych oraz niemożność zajścia w ciążę, a tym samym 
urodzenia dziecka.

Przyczyną wizyty u lekarza rodzinnego czy ginekolo-
ga w okresie późnopokwitaniowym jest pierwotny brak 
miesiączki przy prawidłowym rozwoju drugorzędowych 
cech płciowych. W badaniu ginekologicznym stwierdza 
się zupełny brak pochwy lub jej krótki ślepy zachyłek, na-
tomiast w badaniu per rectum zazwyczaj niewyczuwalne 
przydatki oraz macica. Dla oceny stanu wewnętrznego 
narządów płciowych wykonuje się badanie USG oraz ba-
dania laparoskopowe mające na celu właściwe leczenie 
ginekologiczne wady poprzez wytworzenie funkcjonalnej 
pochwy, a tym samym odbywanie normalnych stosunków 
płciowych. Szczególną rolę w terapii odgrywa również 
partner pacjentki. Tworzy się także grupy terapeutyczne 
wzajemnego wsparcia dla kobiet na różnych etapach dia-
gnostyki i terapii.

W leczeniu wykorzystuje się pasywne metody wytwa-
rzania kanału pochwy poprzez używanie odpowiednich 
dilatatorów, laparoskopową rekonstrukcję kanału po-
chwy metodą Vecchiettiego, mobilizację i przeszczepy 
płatów (fałdów): skóry z pośladków – McIndoe, Klingele, 
otrzewnej z zagłębienia Douglasa – Davydov, Davydov 
i Zhvitiascvili, błon płodowych – Nisolle i Donnez, sztucz-
nej skóry – Noguchi, przeszczepów tkanek jelita – krętego, 
kątnicy, czy okrężnicy esowatej – Bürger, Novak. Postęp 
medycyny także w kontekście tego zespołu wad  (prze-
szczepy macicy, techniki wspomaganego rozrodu, uzy-
skanie komórek jajowych od pacjentek z tym zespołem 
oraz pozaustrojowe zapłodnienie i rozwój w „matce za-
stępczej”) niesie ze sobą szereg wyborów i pytań natury 
etycznej (1, 2, 18, 19).

Podsumowanie 
Mimo faktu, że w praktyce lekarza rodzinnego sto-

sunkowo rzadko zdarza się problem wrodzonych wad 
rozwojowych, ze względu na wagę problemu ważna jest 
w medycynie rodzinnej wiedza na temat pacjentek z nie-
prawidłowościami w obrębie budowy i czynności narządów 
płciowych powstałych w okresie życia wewnątrzmacicznego 
na skutek zaburzeń różnicowania płciowego. Pacjentki te 
wymagają skierowania do specjalistów ginekologów.

Ważna jest w przypadku pacjentek z wrodzonymi wada-
mi rozwojowymi narządów płciowych interdyscyplinarna 
opieka medyczna i psychologiczna, a w sposób szczególny 
dotyczy to pacjentek z zespołem MRKH.

Malformacje macicy to szereg wad wrodzonych maci-
cy, związanych z zaburzeniami rozwoju przewodów Müllera 
w okresie embriogenezy – mogą występować w różnych wa-
riantach. U pacjentek z wadami macicy obserwuje się zwięk-
szone ryzyko poronień i porodów przedwczesnych (1, 2, 4-11).

Na przykład pacjentki z kompletną przegrodą macicy 
diagnozowane są z powodu poronień czy przedwcze-
snych porodów, dyspareunii i/lub bolesnych krwawień 
miesięcznych, a u 20% pacjentek dodatkowo występują 
anomalie w obrębie innych układów, zwłaszcza układu 
moczowego (7, 9, 11-17).

U około 6% pacjentek z przegrodą pochwy i podwójną 
macicą diagnozuje się niedrożność jednej pochwy przy 
zachowanych prawidłowych drugorzędowych cechach 
płciowych, miesiączkujących. Jednak wraz z upływem cza-
su narastają u nich dolegliwości bezpośrednio związane 
z występowaniem krwawień miesięcznych jako następstwo 
niemożności odpływu krwi z niedrożnej pochwy.

W diagnostyce znajduje zastosowanie rezonans magne-
tyczny, a leczenie polega na chirurgicznym usunięciu prze-
grody pochwy umożliwiającym odpływ krwi z drugiej macicy.

Inny wariant wad – u około 5% kobiet występuje niepra-
widłowy rozwój tylko jednego przewodu Müllera, co jest 
przyczyną anomalii rozwojowej układu rozrodczego pod 
postacią macicy jednorożnej. Diagnozowane są u około 1% 
kobiecej populacji, jednak szacowana częstość występowa-
nia jest zdecydowanie wyższa z powodu często bezobjawo-
wego przebiegu.

U około 12% kobiet z poronieniami nawykowymi i około 
30% ciężarnych stwierdza się wady w budowie macicy.

Konsekwencje ciężkich wad (zwłaszcza niemożność po-
siadania potomstwa w sposób naturalny) silnie rzutują 
na psychikę pacjentki (12-17).

Zespół  
mayera-rokitansky’ego-küstera-hausera

Szczególnie drastycznym przykładem zespołu wad rozwo-
jowych żeńskich narządów płciowych jest tzw. zespół May-
era-Rokitansky’ego-Küstera-Hausera  (MRKH) definiowany 
jako aplazja lub hipoplazja macicy i pochwy u fenotypowej 
kobiety z kariotypem 46,XX (OMIM %277000). Występująca 
w tym zespole (też w różnych wariantach) agenezja pochwy 
i macicy diagnozowana jest zazwyczaj u nastolatek z prawi-
dłowo rozwiniętymi drugorzędowymi cechami płciowymi, 
z cykliczne powtarzającymi się nasilającymi się dolegliwo-
ściami bólowymi brzucha. W USG przezpochwowym, MRI 
uwidacznia się różnej objętości krwiaka w zależności od 
czasu pojawienia się objawów.

Częstość występowania MRKH wynosi 1/4000-10 000 
żywo urodzonych noworodków płci żeńskiej. U ponad 1/3 
kobiet z zespołem MRKH poza wrodzonym brakiem macicy 
i pochwy – przy jednocześnie prawidłowo wykształconych 
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