[28/941

The Mayer-von Rokitansky - Kiister - Hauser
syndrome (uterus bipartitus solidus
rudimentarius cum vagina solida);

the development of gynecology through

the history of a name

G. GHIRARDINI ) - L. W. POPP

Summary: A summary of the original descriptions of the Authors who gave the name to
the syndrome characterized by absence of uterus and vagina is presented. Through these original
descriptions a complete view of the development in gynecology over the last 150 years is

offered.
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INTRODUCTION

The Mayer-von Rokitansky-Kister-Hau-
ser syndrome (MRKHs) is a known pictu-
re important for the understanding of the
embryological development of the female
genital system ('), fascinating for the the-
rapeutical approach (*?) and of interest
from the historical point of view.

Although already known by Avicenna
and Albucassis (* %) and first described in
contemporary medical literature by Co-
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lumbus in 1562 (°), congenital absence of
the uterus and vagina became a distinctly
known syndrome during the last 150
years. Its name is the summary of the
development of our knowledges on this
subject and of medical ideas in the last
century.

Here we report a brief review of the
original descriptions of Mayer, von Roki-
tansky, Kiister and Hauser (* &7 %),

Mayer (1829)

In the paper on “Uterus duplications
and their types” (%), he described as a
fourth type of uterus duplication the so-
called “uterus bipartitus”, presenting a
case of an unmarried woman who had died
at 53 years. The observations were made
at autopsy. The woman showed normal
secondary sex characteristics.
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Ueber Verdoppelungen des Uterus und
jhre Arten, , nebst Bemerkungea ilber
Hasengcharte und Wolfsrachen.
Vom
Herrn Professor.Mayer

in Bonn,

B’n Verdoppelungen, welche man an der Hohle
‘sowohl als auch an der gannn ‘Masse des qu
“Bemerkt, werden gewohnlich mit ‘dem Namen Ute-
#is bicornis oder auch Uterus bilocularis belegt. - Un-
‘ter dem ersten Ausdrucke verstand' man ‘eine solchie
Mng des Uterm, dass nicht bloss' die Hohle des-
selben in zwei' Kanile getrennt war, sondern dass
such Susserlich der Uterus in zwei getrennte Enden,
Horner genannt, ahnlich -dem Uterus der meisten
Saugethiere, auslicf, wihrend der Name Uterus bi-
locularis bloss cine Theilung der Hohle des Uterus,
Aqlmo dass selbe dusserlich sich bemerkbar mache, an-
,mm sollte. Diese zwei Arten von Verdoppelung

VMmehr Theilung ‘des Uterus sind aber nicht
die einzigen, , welche uns der morphopathologische

:dectOrgmudubzem sondern ich glaube

moch eine dritte Art hinzufigen zu dorfen, welche

| ich'in einer ausfohrlichen Beschreibung des sonet

Band ‘XUL Heht & Ll
Fig. 1.

The urethral opening was dilated, whe-
reas the vagina was blind ended and very
short (one inch). Ovaries and tubes were
normal. At a distance of one inch from
the right ovary and 1/2 inch from the left
two buds were present, the right a little

bigger than the left. The course of the
round ligaments was normal. The paren-
chyma of these two buds was the same as
the uterus. Two fibrous ligaments, star-
ted from the two buds running between
the peritoneal sheets to the vagina (Fig. 1).

87



G. Ghirardini - L. W. Popp

Uterus bipartitus solidus rudimentarius cum vagina solida. 695

Bett und am 19. Tage die Klinik mit derber, achmaier Bauchnarbe
.ohne Beschwerden.

Nachrichten tber ihr weiteres Befinden haben wir nicht er-
halten.

Das Priiparat.

Das durch die Operation gewonnene Priiparat wurde
genauer Untersuchung sogleich in Formalin fixiert; nach
fixierten Objekte wurde die Zeichnung, Fig. 3, angefertigt.

Fig. 8.

zwecks
diesem

eritoncalrand

Es besteht aus zwei gut unterscheidbaren Abschinitten, einem
Mittelstiick und zwei in stumpfem Winkel von diesem nach beiden
Seiten abgehenden, walzenformigen, fleischigen Gebilden, welche
nach dem #uBleren Drittel zu eine kolbige Anschwellung aufweisen.

Die Stémpfe der Ligamenta rotunda und der Tuben sind ohue
weiteres erkennbar, aus Grinden der Anschaulichkeit etwas linger
gezeichnet, als sie in Wirklichkeit am Priiparate sich darstellen, da
sie hier durch Klemmen gequetscht sind.

Das Peritoneum iiberzieht beide HHorner und liBt nur an einer
schmalen seitlichen Partie einen Bezirk frei; zwischen beiden llérnern
kurz vor ihrer Verecinigung erhebt es sich zu- einer schmalen, etwa
23 mm hohen Falte (Folge des Anfassens mit Klemmen?).

Das gemeinsame Mittelstick liegt im Gegensatze dazu zum
gmln Teil extraperitoneal.

Die Stelle, an welcher das Pesitoneum abgetrennt wurde, ist
in der Abbildung deutlich erkennbar. ;

In kurzen Abstiinden wurden senkrecht zur Liingsachse Quer-

Fig. 2.

Rokitansky (1838)

In his paper (7) on uterus duplications
he maintained the classification proposed
by Mayer. A new case of “uterus bipar-
titus” like that of Mayer is reported. Ro-
kitansky described the sexual organs of an
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unmarried woman (Magdalena Fischer),
who had died at 60 years of gastric can-
cer 10 years previously.

On 30th July 1828 dissection was per-
formed and the genital organs, now under
consideration were kept in the Pathology
Museum.
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Fig. 3.

The vagina was a dimple of about 1
inch. Ovaries and tubes were normal.
Two buds of uterine tissue were present
between bladder and rectum. Uterus and
vagina were absent. In their place a fi-
brous bundle was present (Figs. 2, 3).

Kiister (1910)

In the paper (})) “Uterus bipartitus so-
lidus rudimentarius cum vagina solida”
Kiister first describe a case in a living
woman and reviewed the literature. He
first considered the symptoms and the
problem of surgical therapy. The surgical
therapy proposed was limited to the re-
moval of the uterine rudiments with con-
servation of the ovaries. Surgical therapy
of the vaginal absence was not considered.
The literature review focussed on the re-
moval of symptoms due to pain at ovu-
lation (Fig. 4).

Hauser (1962)

With the paper (*) “Das Mayer-Roki-
tansky-Kiister-Hauser-Syndrom. Uterus bi-
partitus solidus rudimentarius cum vagina
solida” published in 1962, Hauser presen-
ted a personal review of 21 cases and
completed the definition of the syndrome.
The paper gives an accurate historical
analysis and an accurate definition of the
syndrome. Hauser discusses ethiopatho-
genesis and symptomatology and all the
possible clinical aspects: the patient’s hi-
story, secondary sex characteristics, ana-
tomy of the internal genitals, extrageni-
tal symptoms, psychological and sexual
aspects. The analysis of the endocrinolo-
gical picture is also discussed, as well as
the possibility of borderline or atypical
pictures. The discussion ends with the
problem of differential diagnosis and the-
rapy. A complete view of the syndrome
is offered.
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(Aus der kgl. Universitiits-Frauenklinik zu Breslau. [Direktor:
~ Geheimrat Prof. Dr. O. Kitstner].)

Uterus bipartitus solidus rudimentarius cum vagina solida.
Von
Dr. Miermann Kilster, Assistent der Klinik.
Mit Tafel VII und 4 Textabbildungen.

Zu Beginn dieses Jahres suchte eine 24jihrige Landarbeiters-
frau aus Russisch-Polen die Klinik auf, da sie sich seit 3 Woehen
krank fuhite.

Wiilirend sie frither angeblich immer gesund gewesen war,

. hatte sie seit jener Zeit Schmerzen im Unterleibe und im Kreuze.

Die Menstruationsblutung soll nach ihrer Angabe ein einziges
Mal, 3 Tage dauernd, im 19. Lebensjahre aufgetreten sein, sich aber
nie wiederholt haben.

Zur Zeit der erwarteten Periode sollen dagegen unbehagliche
Empfindungen miifigen Grades stets vorhanden gewesen sein.

Was endlich die seit 4 Jaliren bestehenden ehelichen Be-
zichungen angeht, so soll der Ehegatte mit der Beschaffenheit der
Scheide nicht recht zufrieden gewesen sein.

Die allgemvine Untersuchung ergab nichts wesentlich
Bemerkenswertes, auBer einigen Psoriusisflecken und der Wahrneh-
mung verschiirften, vesikuliren Atemgeriiusches tiber der linken
Lungenspitze, besonders vorn.

Herz und Nieren waren gesund.

Die Frau, mittlerer Grife, war in gutem Ernilhrungszustande

. und zeigte in Gesichtsbildung, Kérperformen, 8hmu und Behaarung
| durchaus weiblichen Habitus.

Die Brilste waren beide gut entwickelt, Warzenhdfe und Brust-
warzen zeigten die normale Grofe und Form. Der Schamberg war

| dicht behaart, groBe und kleine Labien in der Ublichen Grofe vor-
| handen.

Fig. 4.

Some years later, in 1970, Vecchietti (}) COMMENT

in his book on the syndrome, first propo- Through the original descriptions of
sed to add the name of Hauser to the the authors on overview is given of the
other authors who had given the name development of medical thought and of
to this syndrome. our knowledge in the last 150 vyears.
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From the first descriptions at autopsy,
considering these patients as a matter of
curiosity, the interest shifted to the fre-
quency and the symptoms of the syndro-
me. Thereafter the possible therapeutical
approach was developed, up to the surgi-
cal approach developed by Vecchietti (%),
and more recently, to the laparoscopic sut-
gety (}). This syndrome has gained in-
creasing attention during the past 150
years and the interest continues, both be-
cause of its minimal invasive therapy and
for the understanding it gives of the em-
bryology of all the mullerian anomalies.
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