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 چكيده

  

 آمنـوره  شـايع  علـت  دومـين  MRKH .است مولرين سيستم درنوعي آژنزي  (MRKH) راكي تانسكي-ماير سندرم :مقدمه

شـده   تشـكيل  واژن سوم دو فقط. به شكل ابتدايي وجود دارد يا ندارد وجود مرح. باشد مي ديس ژنزي گنادي از پس اوليه

 آمنوره دچار زن ولي شود مي ظاهر ثانويه جنسي خصوصيات.است طبيعي و زنانه كاريوتايپ و دارند وجود تخمدانها .است

  .است اوليه

شـكم درد و كمـر درد مـداوم     است كه ساله متاهلي ١٧بيمار خانم . اين مطالعه يك گزارش موردي است :مواد و روش ها

رحم دوشاخ داشت و تشخيص سـندرم مـاير راكـي تانسـكي      .نداشته است ماهيانه قبليهاي  او هرگز سيكل. ماهيانه داشت

رواني شده بود و در معـرض طـلاق از    او به دليل نازايي از طرف خانواده همسر دچار تروماي روحي .برايشان گذاشته شد

  . همسر قرار داشت

 سـال،  ١٤،سـن در زمـان ازدواج  ٤/٢١شاخص توده بدني  ساله متاهل، ١٧: مشخصات دموگرافيك و باروري شامل :يافته ها

 هورمون محرك ،١/٦:تست آنتي مولرين هورمون. سه سانتي متر بود وجود مشخصات جنسي ثانويه،آمنوره اوليه، طول واژن

: ، هورمـون محـرك فوليكـول   ٠/١: هيدروكسـي پروژسـتروژن    ١٧،  ٤/٢٥٣:پـرولاكتين  ،٦:، هورمون لـوتئين  ٥٧/١: تيروئيد

  . گزارش شدند٣/٥

كيفيـت   ايـن سـندرم  . سندرم راكي تانسكي وجـود دارد  و انواع علل در ايران مطالعات اندكي در مورد شيوع ، :نتيجه گيري

بـار زيـادي را بـه دوش     زاييهزينه بـالاي درمـان جراحـي و نـا     .دهد مي را به شدت تقليل دختران نوجوان و جوان زندگي

ايـن افـراد نيـاز بـه      بنـابراين . گـردد  مـي  به خصوص در فرد بيمار به علاوه باعث تروماي روحي رواني.گذارد ها مي خانواده

   .حمايت جامع و همه جانبه دارند
  

  سندرم ماير راكي تانسكي، ديس ژنزي گنادي، گزارش موردي :يكليدكلمات 
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  مقدمه
 Küster-Rokitansky-Mayer-تانسكيراكي-ايرمسندرم  

esyndrom (MRKH) Hauser ،  نوعي آژنزي سيستم مولرين است كه

در رابطه . ١ شود مي ان جنيني، دچار عدم رشدرعلت نامعلوم در طي دوه ب

تيولوژي آن نظريات مختلف و تحقيقات گوناگوني انجام شده و انواع ابا 

 تراتوژنيو يا اثرات ) وابسته به جنس اتوزمال غالب، يا(وراثتي مندلي 

دومين و شايع  ،راكي تانسكي. ٢دخالت داشته باشد آندر ايجاد  تواند مي

يا  رحم فقدان. باشد مي ترين علت آمنوره اوليه بعد از ديس ژنزي گنادال

 و عدم تكامل دو سوم فوقاني واژن همراه با فاقد عملكرد رحم اوليه

، )٤٦ XX(كاريو تايپ زنانه طبيعي مال،رحمي نرهاي  و لوله تخمدان

رشد طبيعي پستانها، موي زير بغل و موهاي ( جنسي ثانويههاي  ويژگي

اتيولوژي اصلي اين  .و آمنوره اوليه از مشخصات اين سندرم است )عانه

 به MRKH سندرم كه دهد مي نشان مطالعات اكثر، ٣سندرم ناشناخته است

 مانندهايي  ژن و، است شده رفتهگ نظر در ژنتيكي بيماري يك عنوان

HOXA7 ،HOXA9-13 ،HOXD9-13 و WNT4 علل عنوان به 

اغلب بيماران داراي رحم اوليه فاقد . ٤اند شده گرفته نظر در احتمالي

باشند  مي درصد داراي رحم داراي عملكرد ٧تا  ٢اما  ،٥عملكرد هستند

نظير  يوممكن است دچار درد مزمن شكمي به دنبال خونريزي يا علل

   .٦هماتوكولپوس، هماتوسالپنكس يا اندومتريوز شوند

 ٥٠٠٠تا  ٤٥٠٠شيوع اين سندرم غيرشايع در دختران يك در هر

در معاينه فيزيكي، دستگاه تناسلي خارجي طبيعي . ٤و١ گزارش شده است

به دليل اين كه ( شود مي كوچك واژينال ديده pouchيك هايمن و . است

اين . ٧)شوند نه از مجاري مولرين مي يتال مشتقدو از سينوس اوروژن هر

اسكوليوز، اسپينابيفيدا، ( اسكلتي هاي  نوماليآسندرم ممكن است با 

هاي  يا نقائص يك طرفه شنوايي و ناهنجاري)لوميناسيون ساكرال 

لگني، هاي  كليه( مادرزادي كليههاي  ناهنجاري. اورولوژيك همراه باشد

درصد  ٤٧در  )جاري ادرار يا اكستروفي مثانهكليه نعل اسبي، ديورتيكول م

 با ابزاري سونوگرافي تصويربرداري و MRI.١بيماران گزارش شده است

 از بيماران ارزيابي همچنين و MRKH سندرم تشخيص براي ارزش

مي MRI .است لوله بيماري و آندومتريوما، همزمان كليويهاي  ناهنجاري

ادراري و تناسلي را با حساسيت  تواند نقائص سيستم توليد مثل، دستگاه

 سندرم تشخيص براي متداول روش يك CT اگرچه . ٨بررسي نمايد

MRKH اسكن و لاپاراسكوپي تي سي كه داشت نظر در بايد، ٣و٩نيست 

بيشتر . ١٠است مفيد MRKH سندرم در تخمدان تومورهاي يافتن در

داوم همراه با بيماران به دليل آمنوره اوليه و دردهاي زير شكمي ماهانه م

كيفيت زندگي . ١١نمايند مي مشكل در برقراري ارتباط جنسي مراجعه

اجتماعي هاي  انگ .١٢افتد مي اين افراد به شدت به مخاطره رواني -روحي

به ورطه اضطراب، افسردگي يا حتي افكار  آنها را و تخريب هويت زنانه

- مايردرم هدف از اين مقاله گزارش يك مورد سن. ١٣كشاند مي خودكشي

  .باشد مي با رحم دوشاخA راكي تانسكي

  

  معرفي بيمار
متاهل، : با مشخصات دموگرافيك و باروري شامل ساله ١٧بيمار خانم 

ظاهر دستگاه تناسلي ، طبيعي زنانه: فنوتيپ سه سال ؛: مدت ازدواج

 سانت ٣: طول واژن در معاينه  ،داراي صفات ثانويه نرمال، نرمال: خارجي

. .به درمانگاه زنان بيمارستان كمالي كرج مراجعه نمود 46XX: و ژنوتيپ

 ٤اظهار داشت  به طوري كه. .عنوان شد آمنوره اوليه: شكايت اصلي وي

از نظر  .شود مي متناوباً دچار دل درد و كمردرد شديد ماه روز درهر

داشته است ) بدليل كوربودن واژن( مشكل بسيار زياد در نزديكي جنسي، 

كند كه از طرف خانواده همسر به او  مي او بيان .باشد مي لاقدر شرف ط و

كه او را با تروماي  .اطلاق شده است "دو جنسيتي/ دو جنسه "واژه 

بيان داشت كه پيوسته  او. رواني زيادي مواجه نموده است -روحي

 جهت تاييد .اضطراب داشته و اعتماد به نفسش به شدت تقليل يافته است

معاينه واژينال انجام شد كه فقط دوبند انگشت داخل  يسندرم راكي تانسك

تاييد تشخيص سونوگرافي و  همچنين جهت. شد و با مانع روبرو گرديد

MRI انجام گرديد كه دال بر تشخيص سندرم راكي تانسكي بود.  

 AMH= 6.1, TSH= 1.57, LH=6 در آزمايش هورموني 

Prolactin= 253.4 , 17OHProgestrone= 1.0 , FSH= 5.3  گزارش

يك رحم  عدم وجود دو سوم فوقاني واژن به همراه ،MRIدر  .شد

شاخ سمت راست با . در قسمت جانبي ديواره لگن گزارش شد دوشاخ

ميلي متر  ٢٣در  ٦٢ميلي متر و شاخ سمت چپ با سايز  ٢٥در  ٥٥سايز 

بالهاي  در قسمت ورودي لگن .قسمت بالايي واژن ديده نشد. ديده شد

ساير اعضاي لگن . عضلات ايليوپسواس به طور نرمال ديده شدند ايلياك و

  . نيز نرمال گزارش شدند
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 يك گزارش موردي: رحم دوشاخ با  Aراكي تانسكي  -مايرسندرم    ٥٢٨

 ٥٣٠ تا ٥٢٦ ؛٤، شماره ١٠؛ دوره ١٤٠٠ يزپاي نشريه علمي پژوهشي دانشگاه علوم پزشكي البرز،

  گيري نتيجه
سندرم راكي  و انواع علل ،در ايران مطالعات اندكي در مورد شيوع

را  دختران نوجوان و جوان كيفيت زندگي اين سندرم. تانسكي وجود دارد

 به دليل دچار امنوره اوليهزنان ازدواج كرده  .دهد مي به شدت تقليل

 .شوند مي اين مسئله متوجه در تلاش براي فرزندآوري يا مشكلات جنسي

ها  بار زيادي را به دوش خانواده هزينه بالاي درمان جراحي و نازايي

تروماي روحي زيادي به  از طرف ديگر به دليل مسائل فرهنگي،. گذارد مي

 اجتماعي قرار -رواني تحميل شده و او را در معرض اختلالات فرد

لازم در زمينه درمان غيرجراحي يا هاي  به بيمار فوق راهنمايي. دهد مي

روانشناختي براي بازيابي هويتي و كاهش هاي  مشاوره جراحي و نيز

با معرفي به مراكز تخصصي  اضطراب در راستاي افزايش اعتماد به نفس

  . انجام شد

  

  ملاحظات اخلاقي
هم چنين حفظ محرمانگي در . يمار اخذ گرديدرضايت نامه كتبي از ب

  . اين گزارش رعايت شده است

  

  تشكر و قدرداني
تشكر و قدرداني خود را از واحد توسعه  نويسندگان اين مقاله مراتب

   .دارند مي تحقيقات باليني مركز آموزشي درماني بيمارستان كمالي اعلام
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Background: Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) Syndrome is an agenesis of the 
Müllerian system. MRKH is the second most common cause of primary amenorrhea after 
gonadal dysgenesis. The uterus is absent or originally formed. Only two-thirds of the 
vagina is formed. The ovaries are present and the karyotype is feminine and natural. 
Secondary sexual characteristics appear but the woman has primary amenorrhea. 
Materials and Methods: This study is a case report. The patient was a 17-year-old 

married woman who presented with persistent and monthly pain in the abdomen and back. 
They have never had a menstrual cycle before. She had a bicornuate uterus and was 
diagnosed with MRKH. They had suffered psychological trauma due to infertility on the 
part of their spouse's family and were divorcing their spouse.  
Results" Demographic and fertility characteristics included: age 17 years, married, 
BMI:21.4, age at marriage 14 years, had secondary sexual characteristics, primary 
amenorrhea, vaginal length three centimeters. In hormonal test AMH = 6.1, TSH = 1.57, 
LH = 6, Prolactin = 253.4, 17 OHProgestrone = 1.0, FSH = 5.3 were reported. 
Conclusion: There are few studies in Iran on the prevalence, causes and types of Rocky 
Tansky syndrome. This syndrome severely reduces the quality of life of adolescent and 
young girls. The high cost of surgical treatment and infertility puts a lot of burden on 
families. It also causes a lot of psychological trauma, especially to the patient. Therefore, 
these people need comprehensive support. 
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