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Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser 
증후군의 자기공명 영상소견 :2예 보고1 

검 태 훈 

Mayer-Rokitansky -Küster-Hauser (MRKH) 증후군은 밀려 관(Müllerian duct)의 형 

성 부전증 흑은 이형증에 의해 선천적 질 결여 및 자궁의 기형을 보이는 질환이다.MRKH 

증후군 2예의 자기공명영상에서 1예는 질 상부의 결여 및 내부에 액체 저류를 보이는 약 

4x4x3cm 크기의 자궁 및 정상크기의 난소를 볼 수 있었고 다른 1예는 질의 완전 결여 빛 

작은 크기의 변형된 자궁과 정상 크기의 난소를 볼 수 있었다.MRKH 증후군의 자기공명 

영상소견은 비침습적으로 자궁 벚 부속 기관의 이상 유무를 평가하여 수술 방법을 결정하는 

데유용하다. 

Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) 증후군은 

빌러 관 (Müllerian duct)의 형성 부전증 혹은 이형층에 의해 

선천적 칠 결여， 자궁의 기형 및 비뇨 골격 계통의 기형을 동반 

할 수 있는 질환이다(1 ). 요생식동에서 유래된 질 하부의 발달 

은 정상일 수 있으며 보통의 병 변은 자궁과 질의 중간부와 상부 

의 무형성， 드물게는 난관의 무형성을 포함하며 난소는 해부학 

적 혹은 기능적으로 정상이다(1). 

적절한 수술 방법의 결정을 위하여 동반된 내성기의 결여 및 

변형의 유무를 밝히는 것이 필요하다. 컴퓨터단층촬영 (CT)은 

질과그주위 구조물을구별할수있는조직간대조도가떨어지 

고 질내 이상 소견을 찾기 힘들며 횡단영상만을 얻을 수 있는 

단점이 있고(2) 초음파 검사(US)는 시술자의 숙련도에 의존성 

이 많고적은주사시야때문에 밀려 관기형의 종합적이고상세 

한 정보를 얻을 수 없는 단점이 있다(3). 복강경 검사는 침습적 

인 검사 방법이다. 이에 비하여 자기공명영상(MRI)은 다평면 

영상을 얻을 수 있고， 조직간 대조도가 높으며， 질 및 골반강내 

의 이상 소견을 자세히 알 수 있는 비침습적인 검사 방법이다 

(2 -4). 저자들은 엄상적으로 MRKH 증후군으로 진단 받고 

MRI를 시행하여 동반된 내성기의 결여 및 변형을 진단할 수 

있었던 2예를 보고한다. 

증례 1 

21세 여자 환자가 원발성 무월경증을 주소로 내원하였다. 초 

진 소견상 환자의 외모는 정상 여성으로 신장 160cm, 체중 

61kg이었다. 골반 진찰 소견상 외음부는 성숙한 정상 모습으로 

질구가 잘 보존된 상태였으며 질은 약 4-5cm 길이의 맹관이 

었고 항문을 통한 내진상 골반강 우측으로 달갈 크기의 자궁이 
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촉진되었다. 임상적으로 MRKH 증후군으로 진단하였고 유전 

학적 검사상 핵형은 46, XX로 정상이었고 다른 특이 소견은 

없었다. 초음파 및 CT 검사는 하지 않았다. MRI spin -echo 

(SE)방법 T2 강조 횡단영상 (repetition time[TR] / echo 

time [TE], 2000/80) 및 Gd-DTPA (Gadoliniumdiethylen­

etriamine pentaacetic acid, O.lmmol/ kg, Magnevist, 

Schering AG, Germany)로 조영 증강후 촬영한 T1 강조 시상 

영상 (TR / TE, 500 /16) (1.5T, General Electric Signa, 

Milwaukee, USA)상 질 상부의 결여 및 액체 저류를 보이는 

약 4x4x3cm 크기의 자궁 및 정상 난소 를 보였다(Fig. 1). 복 

강경 검사는 하지 않았다. 경정맥 요로조영술(IVP) 및 단순 골 

격 촬영상 비뇨기계와 골격계 기행은 없었다. 치료는 하부 질과 

자궁을 연결 하는 수술을 하였고， MRI상 자궁 내 액 체 저류는 

지방 괴사액으로 판명되었으며 자궁은 폐쇄 자궁구를 가진 기 

능부전의 조막자궁이었다. 

증례 2 

21세 여자 환자가 원발성 무월경증 및 성교 불능을 주소로 내 

원하였다. 초진 소견상 환자의 외모는 정상 여성으로 전신 상태 

는 양호하였으며 신장 159cm, 체중 60kg이었다. 골반 진찰 소 

견상 외음부는 대체로 정상 모양이였으나 질구는 요도구와 인 

접한 채 약간의 함몰 흔적만 보였고 질구 주위의 전정부는 정상 

여성에 비해 길이가 짧았다. 항문을 통한 내진상 자궁은 만져지 

지 않았다. 핵형은 46, XX였다. 임상 소견상 MRKH 증후군으 

로 추정되었다. 초음파 검사는 시행하지 않았으며 MRI SE 양 

자농도 강조 횡단영상(TR/TE， 2000/30) 및 T2 강조 시상영 

상(TR/TE， 2000/80)상 질의 완전 결여와 작은 크기의 흔적 

자궁 및 정상 난소를 관찰하였다(Fig. 2). IVP 및 단순 골격 촬 

영상 비뇨기계 및 골격계 기형은 없었다. 수숭은 McIndoe법에 
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의한서혜부피부이식에 의한질 재건술을시행하였다. 

고 찰 

Mayer는 1829년 처음으로 사산아에서 질 결여를 보고하였 

고 Rokitansky는 1838년， Küster는 1910년에 질이 없고 흔적 

자궁(I'udimentary uterus) 및 이분 자궁(bipartite uterus) 

그리고 정상 난소를 보이는 질환을 보고하였으며 그 후 

Hauser는 이 질환을 체계적으로 정리 보고하였다(1). 

MRKH 증후군을 좀 더 이해하기 위해 내성가 발육(devel ­

opment of internal genitalia) 과정을 살펴보면 태생기에 모 

든 배아는 발생 초기에 월프 관(Wolffian duct)과 밀려 관이 

같이 발육하게 되어 미분화기에는 양쪽 생식관을 모두 지니게 

된다. 밀러 관의 형성은 중신 융성 (mesonephric ridge) 외측에 

있는 체강 중배엽 (coelomic mesoderm) 에서 유래 하며 배아 

길이 15mm(6-7주) 때 처음 나타난다. 1쌍의 빌러 관의 꼬리 

부는 양측에 있는월프 관의 앞쪽으로념어 정중선에서 서로융 

합하여 자궁질 원기 (uterovaginal premordium)를 형성하며 

이것의 꼬리부는 요Äß식동(urogeni tal sinus) 의 후벽에 연결된 

다. 이 단계까지 밀러 관의 발육 양상은 남성 및 여성 배아 모두 

에서 서로 유사하다. 배아 길이 32mm(10주) 때 남성 호르몬의 

영향이 없으면 월프관은퇴화되어 조각나게 되고반면에 밀러 

관은계속성장발육하여 머리부의 융합되지 않은부분은나팔 

관이 되고 꼬리부의 융합된 부분은 자궁이 된다. MRKH 증후 

군시 무형성을 주로 보이는 질 상부는 요생식동에 인접해 있는 

융합된 밀러 관의 최단 꼬리부로서 최종 말육 과정은 확실치 않 
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김태혼 : Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser 증후군 

으나 요생식동에서 유래된 내배엽 요소(endodermal element) 

와 밀러 관에서 유래한 중배엽 요소(mesodermal element)가 

형성 하는 것으로 추측하고 있다(5). MRKH 증후군의 발생 

원인은 단일 인자보다 여러 인자에 의한 것으로 이해되고 있으 

며 이 중 태아 난소의 MRF(Mül!erian regressive factor)의 

부적절한 생성， 하부 멀러 관의 에스트로젠 수용체 결핍 ， 기형 

발생 인자에 의한 밀러 관 발달 정지 등이 있다(1). 

1977년 Schmid -Tannwald 등은 10명의 MRKH 증후군 환 

자중 질 및 자궁의 결여를 보이는 전형적인 형태의 MRKH 증 

후군(3명)과 비뇨기계 및 난소의 병변을 동반하는 비전형적인 

형태의 MRKH 증후군(7명)을 보고하였고(6) ， 1993년 

Strübbe등은 91명의 MRKH 증후군 환자중 Schmid­

Tannwald가 분류한 전형적인 형태를 type A(44 %), 비전형적 

인 형태를 type B(56% )로 분류하여 비뇨기계 및 난소의 병변 

을 동반하는 type B MRKH 증후군의 정 확한 진단을 강조하 

였다(7). 저자들이 보고하는 2명의 환자는 이들의 분류에 의하 

면 MRI 및 수술 소견상 전형적인 type A에 속하는 MRKH 

증후군으로 분류할 수 있다. 

선천적 절 결여의 빈도는 정확하게 밝혀지지 않았지만 4000 

혹은 5000명의 출산아중 1명 꼴로 알려져 있다(1). 임상 증상은 

기능을 하는자궁내막의 존재 유무에 따라，내막이 없으면 원 

발성무월경증을， 있으면 급성 자궁혈종(acute hematometra) 

에 의한 하복부 종괴 촉지 및 동통을 유발한다.MRKH 증후군 

의 진단은 골반 진찰상 질 결여 혹은 형성 부전이 있고， 일차성 

무월경 혹은 급성 자궁혈종의 증상이 있으며 ， 정상 배란의 증거 

및 46, XX의 정상 핵형을 보이는 경우이다(1). 

Fig. 1. T2-weighted axial (A) and 
Gd-DTPA enhanced Tl -weighted 
sagittal (8) images reveal the 
fluid-filled uterus, measuring about 
4 X 4 X 3cm, and the absence of the 
upper portion of vagina. 

Fig. 2. Proton density axial (A) and 
T2-weighted sagittal (8) images 
demonstrate the complete agenesis 
of vagina between the urethra (or 
urinary bladder) and the rectum 
and the rudimentary uterus (arrow, 
8). 
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적절한수술방법의 결정은동반된내성기의 결여 및 변형 특 

히 자궁경부와 기능을 하는 자궁 내막의 존재유무를 밝히는 것 

이 중요한데 정상 자궁과 경부의 존재시 질 재건에의해 정상 임 

신이 기능하기 때문이다. CT는 질과 그 주위 구조물을 구별할 

수 있는 조직간 대조도가 떨어지고 질내 이상 소견을 찾기 힘들 

며 횡단영상만을 얻을 수 있는 단점이 있고(2) US는 시술자의 

숙련도에 의존성이 많고 적은 주사시야 때문에 밀러 관 기형의 

종합적이고 상세한 정보를 얻을 수 없는 단점이 있다(3). 복강 

경 검사는 침습적인 검사 방법이다 이에 비하여 MRI SE 횡단 

영상은 전방의 요도와 후방의 직장 사이에 정상에서 횡방향으 

로위치히는질의 유무및 형태를잘볼수있고시상영상은한 

영상에서 종축으로 질， 자궁경부 및 자궁체를 일목요연하게 정 

확히 관찰할 수 있다. 급성 자궁혈종시 혈종의 존재를 알 수 있 

어 자궁의 형태학적 정보뿐만아니라기능유무를판단할수있 

다( 2- 4). 저자들이 보고하는 2명의 환자도 수술 전 MRI를 통 

하여 질의 존재 유무 빛 형태，자궁혈종의 유무및 자궁의 모양 

그리고난소의 형태를관찰할수있었다. 

MRKH 증후군시 MRI는 비침습적으로 자궁 및 부속 기관 

의 이상 유무를 평가하여 수술 방법을 결정하는데 유용한 검사 

방법이다. 
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MR Findings of Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser Syndrome: 
Two Cases Report 1 

Tae Hoon Kim, M.D. 

1 Department of Diagnostic Radiolo강1， Dan Kook University Hospital 

Magnetic resonance imaging (MRI) was used to study Mayer-Rokitansky-K파ter-Hauser (MRKH) 

syndrome in two 21-year-이d women. In one case MRI revealed that fluid filled an area of the 

uterus measuring about 4 X 4cm , but that the ovaeies were normal; in the other case, a rudimentary 

uterus and normal ovaries were seen. MRI is useful both in the planning of surgical management 

and in evaluating the details of pelvic anatomy and uterine morphologic characteristics. 
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Vagina, a bnormalities 
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