
·新技术·新方法·

首例保留单侧功能性始基子宫的 ＭＲＫＨ综合征手术：
罗湖三式手术

潘宏信　宋晓婕①　秦成路　罗光楠

（深圳大学第三附属医院女性生殖道畸形诊疗中心，深圳　５１８０００）

　　【内容提要】　本文报道首例保留单侧功能性始基子宫的罗湖三式手术。２０１８年 ３月，采用罗湖三式（腹腔镜下腹膜阴道
成形术（罗湖二式）＋功能性始基子宫切开 ＋子宫人工阴道吻合术）治疗１例左侧功能性始基子宫的 ＭＲＫＨ综合征，手术时间
７５ｍｉｎ，术中出血 ３０ｍｌ，术后 １个月有月经来潮，达到宫腔引流通畅的目的，保留生育潜能。

【关键词】　罗湖三式；　ＭＲＫＨ综合征；　始基子宫
文献标识：Ｂ　　　　文章编号：１００９－６６０４（２０１８）０７－０６５１－０３
ｄｏｉ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１００９－６６０４．２０１８．０７．０２０

ＦｉｒｓｔＣａｓｅＲｅｐｏｒｔｏｆＳｕｒｇｅｒｙＷｉｔｈＲｅｓｅｒｖｅｄＵｎｉｌａｔｅｒａｌＦｕｎｃｔｉｏｎａｌＲｕｄｉｍｅｎｔａｒｙＵｔｅｒｕｓｆｏｒＭＲＫＨ Ｓｙｎｄｒｏｍｅ：ＬｕｏｈｕⅢ
Ｐｒｏｃｅｄｕｒｅ　ＰａｎＨｏｎｇｘｉｎ，ＳｏｎｇＸｉａｏｊｉｅ，ＱｉｎＣｈｅｎｇｌｕ，ｅｔａｌ．ＣｅｎｔｅｒｆｏｒＣｏｎｇｅｎｉｔａｌＡｎｏｍａｌｉｅｓｏｆＴｈｅＲｅｐｒｏｄｕｃｔｉｖｅＴｒａｃｔ，Ｔｈｅ
ＴｈｉｒｄＡｆｆｉｌｉａｔｅｄＨｏｓｐｉｔａｌｏｆＳｈｅｎｚｈｅｎＵｎｉｖｅｒｓｉｔｙ，Ｓｈｅｎｚｈｅｎ５１８０００，Ｃｈｉｎａ
Ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｉｎｇａｕｔｈｏｒ：ＬｕｏＧｕａｎｇｎａｎ，Ｅｍａｉｌ：ｓｚｌｈｌｇｎ＠１２６．ｃｏｍ

【Ｓｕｍｍａｒｙ】　ＷｅｒｅｐｏｒｔｅｄｔｈｅｆｉｒｓｔｃａｓｅｏｆＭＲＫＨｓｙｎｄｒｏｍｅｗｉｔｈｒｅｓｅｒｖｅｄｕｎｉｌａｔｅｒａｌｆｕｎｃｔｉｏｎａｌｒｕｄｉｍｅｎｔａｒｙｕｔｅｒｕｓｔｒｅａｔｅｄｂｙｔｈｅ
ＬｕｏｈｕⅢ ｐｒｏｃｅｄｕｒｅ．ＩｎＭａｒｃｈ２０１８，ｗｅｕｓｅｄＬｕｏｈｕⅢ ｐｒｏｃｅｄｕｒｅ［Ｌａｐａｒｏｓｃｏｐｉｃｐｅｒｉｔｏｎｅａｌｖａｇｉｎｏｐｌａｓｔｙ（ＬｕｏｈｕⅡ ｐｒｏｃｅｄｕｒｅ），
ｔｒａｃｈｅｌｅｃｔｏｍｙａｎｄｕｔｅｒｕｓｎｅｏｖａｇｉｎａａｎａｓｔｏｍｏｓｉｓ］ｔｏｔｒｅａｔｏｎｅｃａｓｅｏｆＭＲＫＨ ｓｙｎｄｒｏｍｅｗｉｔｈｒｕｄｉｍｅｎｔａｒｙｃａｖｉｔｙｉｎｌｅｆｔｓｉｄｅ．Ｔｈｅ
ｏｐｅｒａｔｉｏｎｔｉｍｅｗａｓ７５ｍｉｎ．Ｔｈｅｉｎｔｒａｏｐｅｒａｔｉｖｅｂｌｏｏｄｌｏｓｓｗａｓ３０ｍｌ．Ｔｈｅｍｅｎｓｔｒｕａｔｉｏｎｒｅｃｏｖｅｒｅｄａｔｆｉｒｓｔｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅｍｏｎｔｈ．Ｔｈｅ
ｕｔｅｒｉｎｅｄｒａｉｎａｇｅｗａｓｕｎｏｂｓｔｒｕｃｔｅｄｗｉｔｈｆｅｒｔｉｌｉｔｙｐｒｅｓｅｒｖａｔｉｏｎ．

【ＫｅｙＷｏｒｄｓ】　ＬｕｏｈｕⅢ ｐｒｏｃｅｄｕｒｅ；　ＭａｙｅｒＲｏｋｉｎｔａｎｓｋｙＫüｓｔｅｒＨａｕｓｅｒｓｙｎｄｒｏｍｅ；　Ｒｕｄｉｍｅｎｔａｒ

　 　 ＭＲＫＨ 综 合 征 （ＭａｙｅｒＲｏｋｉｎｔａｎｓｋｙＫüｓｔｅｒ
Ｈａｕｓｅｒｓｙｎｄｒｏｍｅ）是以始基子宫、无阴道为主要临床
表现的综合征，是女性胚胎期双侧副中肾管未发育

或其尾端发育停滞而未向下延伸所致，发病机制尚

不明确
［１］
。其临床表现较为一致，多数表现为双侧

始基子宫，阴道完全缺失，或者前庭可及一浅窝。阴

道成形术是主要的治疗手段。少部分患者始基子宫

有发育的内膜，表现为周期性腹痛，往往需要切除始

基子宫。在极少数病例中，一侧或者双侧始基子宫

内膜发育较好，始基子宫的宫腔较大，保留该功能性

始基子宫从而保留生育功能成为一种可能。２０１８
年１月，我中心采用罗湖三式［腹腔镜下腹膜阴道
成形术（罗湖二式）＋功能性始基子宫切开 ＋子宫

人工阴道吻合术］治疗 １例左侧功能性始基子宫的
ＭＲＫＨ综合征，为首例保留功能性始基子宫的
ＭＲＫＨ综合征手术（广东省医学情报研究所查新报
告，编号４４０１１１２０１８０１３２Ｃ），手术效果满意，现报道
如下。

１　临床资料与方法

１．１　一般资料
患者女，１３岁，因“周期性下腹痛半年”入院。

患者为足月顺产，其母孕期无药物接触史。１２岁起
出现乳房发育及阴毛生长，但无月经来潮，半年前开

始出现下腹痛，每次持续３～４天，能自行缓解，间隔
２８～３０天。入院查体：外阴发育为幼女型，阴毛少，
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 基金项目：广东省医学科学技术研究基金项目（Ａ２０１８４３１）；深圳市卫生计生委科技计划项目（２０１６０１０５５）；深圳市卫生计生委临床研究
项目（ＳＺＬＹ２０１７０２０）
　  通讯作者，Ｅｍａｉｌ：ｓｚｌｈｌｇｎ＠１２６．ｃｏｍ
　 ① （华中科技大学同济医学院附属武汉儿童医院妇科，武汉　４３００００）



阴蒂正常，无阴道。肛诊：未及宫颈、子宫，盆腔左侧

可扪及一包块，轻压痛，右侧附件区未及异常。染色

体核型为 ４６ＸＸ。ＭＲＩ检查（图 １、２）提示宫腔内类
圆形短 Ｔ１等短 Ｔ２信号影，大小 ４１ｍｍ×３４ｍｍ×
３３ｍｍ，宫颈未见扩张，宫颈短小，长约５．５ｍｍ，双侧
卵巢大小、形态未见明显异常。考虑宫腔内积血，阴

道闭锁可疑，盆腔积液。入院诊断：ＭＲＫＨ综合征。
１．２　方法

术前禁食１天，清洁灌肠 １次。气管插管全身
麻醉，膀胱截石位。

腹腔镜下探查腹腔（图 ３）：右侧盆壁可见
１０ｍｍ×５ｍｍ×５ｍｍ的始基子宫及卵巢、输卵管，
左侧盆壁可见一增大的始基子宫，大小约 ５０ｍｍ×
４０ｍｍ×４０ｍｍ，为功能性始基子宫，左侧卵巢及输
卵管外观正常。盆腔内见清亮盆腔积液３０ｍｌ，未见
明显内膜异位病灶，左侧输卵管与左侧功能性始基

子宫的宫腔似不相通。

罗湖二式腹膜阴道成形术：腹腔镜监视下，于外

阴前庭正中以气腹针刺入，平行尿道及直肠于尿道

直肠间隙中直达盆底腹膜外，注入含肾上腺素 ０．１
ｍｇ的生理盐水 ３００ｍｌ，形成水垫，直至盆底腹膜变
薄并向盆腔内隆起（图 ４），液体充分填充于膀胱后
壁、尿道、直肠前壁间的间隙中，气腹针于隆起的腹

膜正中刺破腹膜，以吸引器与气腹针针尖“会师”后

顺着气腹针方向引导吸引器穿至外阴，再以中弯钳

与吸引器“会师”后顺着吸引器路径返回盆腔内，张

开中弯钳钝性分离形成可容 １指的人工阴道隧道，
以阴道扩张棒２～６号（直径 ２５～３５ｍｍ）扩张人工
阴道隧道，以卵圆钳经人工阴道隧道送入 ３０带针
可吸收缝线分别于 １２、３、６及 ９点位置将盆腔腹膜
与前庭黏膜对应缝合，使人工阴道隧道表面以腹膜

覆盖。

腹腔镜下于左侧功能性始基子宫靠阴道隧道方

向表面切开直至暴露宫腔，见宫腔内为咖啡色陈旧

性积血（图５），经人工阴道置入梅花头引流管作为
宫腔支架管于功能性始基子宫宫腔内（图 ６、７），行
人工阴道与功能性始基子宫吻合术（图 ８），可吸收
倒刺线分别连续吻合功能性始基子宫前缘与后缘，

出口与阴道顶端相对应，修剪宫腔梅花头支架管尾

端与阴道处女膜缘平齐，置入阴道模具并固定。

术后应用抗生素５天，术后 １天拔除尿管，５天
取出阴道模具，术后６～８天以 ０．５％碘伏行阴道消
毒灌洗，并戴无菌手套行人工扩张 １次。出院后定
期随访，留意月经情况，每周以阴道扩张棒扩张 ２～
３次，每次 ５分钟。宫腔梅花头支架管拟于术后半
年取出。

２　结果

手术顺利，手术时间７５ｍｉｎ，术中出血３０ｍｌ，无
副损伤、感染。术后 ２周复查 Ｂ超提示宫腔至阴道
内引流管声像，提示宫腔支架管位置正常，无宫腔内

积血。术后 １个月有月经来潮，持续 ３～５天，月经
量少。

３　讨论

ＭＲＫＨ综合征是一类以始基子宫及无阴道为
表现的疾病，在国内很长一段时间的名称为“先天

性无子宫无阴道”，因其容易与其他疾病混淆，而且

与国际上的疾病名称不一致，２０１８年中国专家共识
建议改为“ＭＲＫＨ综合征”这一国际统一命名［２］

。

ＭＲＫＨ综合征作为女性先天性生殖道畸形的
一种，应考虑其在不同女性生殖道畸形分类系统中

的差异。目前较为熟知的分类系统是 １９７９年由
Ｂｕｔｔｒａｍ 和 Ｇｉｂｂｏｎｓ提 出 并 由 美 国 生 育 学 会
（ＡｍｅｒｉｃａｎＦｅｒｔｉｌｉｔｙＳｏｃｉｅｔｙ，ＡＦＳ）采用的生殖道畸形
分类系统

［３］
，ＭＲＫＨ综合征在此分类系统中为Ⅰｅ

型，其缺点是未能充分区分 ＭＲＫＨ综合征在临床上
的多种表现。欧洲人类生殖与胚胎学会（Ｅｕｒｏｐｅａｎ
Ｓｏｃｉｅｔｙ ｏｆＨｕｍａｎ Ｒｅｐｒｏｄｕｃｔｉｏｎ ａｎｄ Ｅｍｂｒｙｏｌｏｇｙ，
ＥＳＨＲＥ）和欧洲妇科内镜学会（ＥｕｒｏｐｅａｎＳｏｃｉｅｔｙｆｏｒ
ＧｙｎａｅｃｏｌｏｇｉｃａｌＥｎｄｏｓｃｏｐｙ，ＥＳＧＥ）于 ２０１３年发布的
女性生殖道发育异常分类系统

［４］
，提出以子宫发育

异常为主的 ＥＳＨＲＥ／ＥＳＧＥ分类系统，ＭＲＫＨ综合征
在此分类系统中可归为 Ｕ５Ｃ４Ｖ４，其优势是能够更
好地区分不同类型 ＭＲＫＨ综合征，本例可以进一步
划分为 Ｕ５ａＣ４Ｖ４。

功能性始基子宫的表述是根据 ＭＲＫＨ综合征
的定义而来，其与残角子宫的区别在于前者指的是

ＭＲＫＨ综合征中一侧或者双侧有内膜功能始基子
宫，后者为单角子宫中对应的另外一侧未与阴道相

通的子宫结构。

拥有功能性始基子宫的 ＭＲＫＨ综合征可见报
道

［５～７］
，但其处理均为切除功能性始基子宫，尚未见

保留功能性始基子宫的报道。“罗湖三式”是针对

阴道闭锁Ⅰ型而设计的术式［８］
，切除闭锁的宫颈，

同期行人工阴道及子宫吻合术，达到保留子宫的目

的。本例使用“罗湖三式”达到保留功能性始基子

宫的目的，保留可能的生育功能，对此类患者而言意

义重大。功能性始基子宫的保留是需要一定条件

的，本例左侧功能性始基子宫直径较大，达 ５０ｍｍ，
而且宫腔径线均大于 ３０ｍｍ，能够通过整形完成人
工阴道与功能性始基子宫的吻合，达到保留的目的，
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图１、２　术前 ＭＲＩ示先天性无阴道，盆腔左侧可见圆形的子宫形态表现，腔内类圆形短 Ｔ１等短 Ｔ２信号

影，大小４１ｍｍ×３４ｍｍ×３３ｍｍ　图３　腹腔镜下探查盆腔，见左侧始基子宫增大，盆腔内有清亮腹腔积

液，无明显内膜异位病灶　图４　腹腔镜监视下于前庭穿刺水压推开盆底腹膜　图５　腹腔镜下切开左侧

功能性始基子宫，可见宫腔内深褐色陈旧性积血　图６、７　置入梅花头引流管为宫腔支架管　图８　人工

阴道与左侧功能性始基子宫吻合

若宫腔过小则失去保留的价值。

本术式通过去除功能性始基子宫的梗阻因素，

使之与人工阴道相通，达到月经引流通畅的目的。

其长期效果及生育潜能尚待随访观察。
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