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Epidémiologie

*1% et 4% de la population générale
*10% des causes d ’infertilité

Absence totale de
vagin et d’'utérus

Pronostic variable

Cloison vaginale
(dyspareunie)




Circonstances de découverte

masse pelvienne ou abdominale par rétention
liquidienne vaginale ou utérine

aménorrhée primaire normo hormonale non douloureuse: aplasie
uterine ou hypoplasie sus isthmique

Ameénorhée primaire douloureuse ou algomeénorrhée severe:
uterus fonctionnel mais rétention menstruelle liée a un obstacle
sur les voies geénitales: atrésié vaginale, imperforation hymeéneéale,
malformation cervicale, hémivagin borgne

dyspareunie, infertilité, avortements spontanes,
prématurité, RCIU, difficultés au cours d’accouchements




PROBLEME MAJEUR :

FERTILITE IMMEDIATE OU ULTERIEURE

Table 4.1. Distribution among the different classes of MDA and their clinical presentations

Miillerian duct anomalies Influence on reproductive/obstetric outcome

(MDA)
Spontaneous Premature Fetal

abortion delivery survival rate

Class I: No potential for reproduction Mayer-Rokitansky-
Dysplasia (4%6-10%) Kuster-Huser syndrome

Class II: S096" (4196-62%)  15% (10%-20%) 40% (38%-57%) Renal agenesis 67%
Unicornuate uterus {5%—20%)

Class III: 45 (32%-52%)  38% (20%-45%) 55% (41%-61%) Longitudinal vaginal
Uterus didelphys (5%—11%) septum 75%

Class I'V: 0% (28%-35%)  20% (1496-23%%) 60% (57%-63%) High cervical incompe-
Bicornuate uterus { 10%6-39%) tence 38%

Class V: 65% (26%-94%)  20% (9%%-33%%)  30% (10%-75%) Vaginal septum 25%
Septate uterus (34%-55%)

Class VI Mostly compatible with normal-term gestation
Arcuate uterus (7%)

Class VII: Increased Increased Decreased Cervical anomalies 44%
DES-exposed uterus

* All percentage data are pooled and form the current literature [&, 7, 9, 33]; values in brackets represent percentage ranges.




ROle de I'imagerie

Suspicion clinigue de malformation de I'appareil génital féminin

|

Imagerie

Confirmer le diagnostic

Préciser le type de malformation

Eléments
. pronostique
. thérapeutique




RoOle de I'imagerie

endometre épais, hyperechogene,
— deuxieme partie de cycle mieux visualisé

— Sus pubienne : coupe frontale de l'utérus et étude rénaie
— voie vaginale si possible (étude parfois
limitée si cavités divergentes)

— Coupe frontale de I'utérus (appréciation
fond utérin++)
— Volume des cavités

- Etude multiplanaire (axe // et perpendiculaire cavité utérine)

si infertilité (trompes)
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IRM technique

Mettre en évidence les cloisons vaginales
massif cervical unique +/-cloisonné ou existence de 2 cols utérins

Mieux identifier d’éventuels kystes vaginaux associés ou un abouchement
ectopique des ureteres dans le vagin

Evaluer la taille du vagin (Syndrome de Rokitanski-Kuster-Hauser)




Rappels embryologiques

 Enl'absence d’hormone anti-mdullérienne les canaux de Miller (ou canaux
paramésonéphrotiques) se développent au cours de la vie embryonnaire

3 phases:
— Migration
— Accolement
— reésorption
Canaux de Mdiller: trompes, utérus et des 2/3 supérieurs du vagin

1/3 inférieur vagin__: développement embryologique dépendant du sinus
uro-genital

Ovaires _: origine embryologique différente

Développements embryologiques liés des voies geénitales et urinaires
Anomalies rénales associées : ectopie, agénesie, mal rotation, fusion,
duplication




Rappels embryologiques

Phase 1 : migration des canaux de Miller

— 6 - 9°Semaine
— Migration des c. de Muller vers le
sinus uro-geénital

— Reins migrent vers les fosses
lombaires

Absence de formation ou de progression :

Aplasie utérine, uni ou bilatérale
compléte ou incompléte
Anomalies rénales associees fréquentes




Rappels embryologiques

Phase 2 : Accolement du tiers inférieur
des canaux de Muller

— 10-13°semaine

— Cet accolement formera la cavité
utérine et les 2/3 supérieurs du vagin

Défaut de fusion complet ou incomplet :

uterus bicorne uni ou bi-cervical,
+/- cloison vaginale
Anomalies rénales frequentes




Rappels embryologiques

Phase 3 : résorption de la cloison
inter-mdallérienne

— 14-17°semaine

— Vers le haut et le bas a partir de la
region isthmique

Défaut de résorption:

utérus cloisonneé total ou partiel
Pas de malformation urinaire
associee




Classification

Nombreuses classifications publiees
Classification morphologique des malformations de Musset (Europe)
Classification de I'’American Fertility Society (AFS)

Ces deux classifications reposent toutes les deux sur les stades
embryologiques de développement de I'appareil génital




Classifications

American Fertility Society Musset
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Anomalies urinaires associées aux malformations
genitales

Malformations Dont Dont ectopies
urinaires agenesies rénales
totales renales

Syndrome de 5 a 50% 50% 50%
Rokianski

Aplasies unilatérales 100% 100% du coHeé 66% du coré
totales avec aplasie de I'aplasie de |'aplasie
incompléte mullérienne millérienne
controlatérale totale partielle

Utérus unicornes ~ 100% 60% 40%%
vrais

Utérus didelphes 10-50% 1 00%
(bicornes bicervi- (unilatérale)
caux permeéables)

Utérus bicornes 85-100% 100%: du cHre
bicervicaux awvec de la rétention
hémi-vagin borgne

Utérus bicornes 10-30% | 00%%
unicervicaux

Urtérus cloisonnés 0%




Pathologies

1) Anomalies de migration des canaux de Mdller
2) Anomalies de fusion des canaux de Muller

3) Anomalies de resorption de cloison inter-mdllérienne
4) Autres




1) Anomalies de migration des
canaux de Muller




Absence de developpement des canaux de
Muller

Bilatérale complete

— tres rare
— foetus polymalformé non viable







Syndrome de Rokitanski Kuster Hauser

—
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Absence de developpement des canaux de
Mduller

Bilatérale incomplete (AFS 1)
Syndrome de Rokitanski Kuster Hauser

classe 1




Syndrome de Rokitanski Kuster Hauser (AFS 1)

1/5000 femmes

Aplasie vaginale +/- totale (vulve normale++)

Utérus réduit a 2 cornes rudimentaires non canalisees
Respect des ovaires et des trompes

forme atypique si asymetrie des cornes ou des trompes

35 a 40% de malformations urinaires associées (concerne les
formes atypiques)

Ameénorrhée primaire non douloureuse
Caracteres sexuels secondaires normaux




Syndrome de Rokitanski Kuster Hauser

Absence de vagin
Absence d’utérus

parfois petite bandelette fibreuse, correspondant a un
religuat mullérien.

Si les deux cornes rudimentaires sont suffisamment
développées et fusionnées, présence d'un nodule
échogene rétrovesical pouvant simuler un utérus
de type infantile mais sans ligne cavitaire

Ovaires normaux

Confirme le diagnostic
Evalue la taille du vagin
Recherche une corne rudimentaire




Syndrome de Rokitanski Kuster Hauser

Visualisation
d’'une corne
rudimentaire




Anomalies segmentaires du developpement
des canaux de Muller (AFS 1)

* Ageénesie ne touchant qu’une partie des canaux de Miuller
— Aplasie cervico isthmique
— Aplasie cervicale
— Absence de vagin ou atrésie vaginale
— Ageénesie tubaire

e préciser la zone aplasique, une rétention d’amont éventuelle
- Siisthme atteint : utérus non fonctionnel > absence de rétention
menstruelle > amménorhée non douloureuse

- Siisthme présent : utérus fonctionnel > hématocervix ou hématométrie
> ammeénorrhée douloureuse




Anomalie segmentaire du developpement
des canaux de Muller

ii'.

]

Hématométrie

Absence de vagin




Anomalie segmentaire du developpement
des canaux de Muller




Anomalie du déeveloppement d 'un canal de
Muller (AFS II)

Préciser |'existence
éventuelle d’'une corne
controlatérale

+/- communicante

+/- fonctionnelle




Utérus unicorne vrai




Utérus unicorne vral
(aplasie unilatérale complete)

Utérus fortement latéro-devie,
voire horizontalise (fond utérin
au contact des vaisseaux
iliaques)

Forme en ellipse

Volume réduit

En 3D la cavité n’est pas
triangulaire mais en flamme de
bougie

Agénesie renale homolatérale
souvent associée

IRM : confirme I'absence de
corne rudimentaire
controlatérale




Uterus pseudo-unicorne
(aplasie unilatérale incomplete)




Uterus pseudo-unicorne
(aplasie unilatérale incomplete)

Ebauche utérine et tubaire controlatérale difficilement
visible en échographie, et impossible en HSG

Peut mimer un utérus bicorne mais
— Corne rudimentaire plus petite
— absence de visualisation de l'isthme et du col

IRM +++

— Corne rudimentaire non fonctionnelle: absence
d’endomeétre

— endometre fonctionnel: grossesse possible; risque
rupture utérine au T2; ttt chirurgical




2) Anomalies de fusion des
canaux de Muller




Anomalies de fusion

 Complete : utérus bicorne—bicervical (AFS III)
— Utérus didelphe = bicorne bicervical permeéable
— Utérus bicorne bicervical avec hémi-vagin borgne
* Incomplete : utérus bicorne—unicervical (AFS IV)




Utérus bicorne bi cervical perméable




Utérus bicorne bi cervical berméable

Deux hémi-utérus nettement sépares : signe du V vésical
fond utérin : échancrure > 1 cm

Les 2 cavites sont separees par du myometre (échogeénicité et
vascularisation identique a celle du myometre péeriphérique)

Cornes parfois asymetriques

Malformations rénales (30%)

anatomie zonale complete pour chaque corne, possédant
chacune un isthme et un col (# utérus pseudo unicorne)

. cathéteériser les 2 cols
— Cavités tres divergentes
Parfois cloison vaginale




Utérus bicorne bicervical et hémi-vagin borgne

dysmeénorrhée primaire intense
(rétention menstruelle)

masse liquidienne bilobée (hématométrie
+hématocolpos), contenu échogene (sang)

Si corne volumineuse : masse arrondie (peut
simuler un endomeétriome)

Echographie rénale+++ : agénésie rénale
guasi constante du co6té de la rétention

R tention hématique, hypersignal T1

Recherche de Iésions d’endomeétriose par
reflux tubaire




Utérus bicorne bicervical et hémi-vagin borgne




Utérus bicorne-unicervical




Utérus bicorne-unicervical

 Forme complete :
— un col
— deux isthmes
— deux cornes
 Forme incomplete :
— un col
— un isthme
— deux cornes

e +/- asymétriques




Utérus bicorne-unicervical

Fond utérin: échancrure >1 cm, voire signe du V
vésical
Divergence entre les deux cornes :
* Angle >60°
 distance inter-cornuale > 4 cm.
Coupe frontale : encoche séreuse du fond > 1 cm

Vascularisation propre des deux myometres:
couronne vasculaire sous endométriale

Anomalie rénale




Utérus bicorne-unicervical

— Plans coronal et axial d’utérus +++
— Anatomie zonale

— les muqueuses des 2 cavités sont entourées de leur zone
jonctionnelle et de leur myometre propres

— Plan frontal : encoche sur le fond utérin myomeétrial supérieure a
1cm




Utérus bicorne-unicervical







3) Anomalies de résorption de
cloison inter-mullérienne







Utérus cloisonné




Utérus cloisonné

malformation utérine la plus fréquente
Cloison sagittale fibreuse médiane dans la cavité et/ou dans le col.
Hauteur variable.

Risque de fausse couche si implantation au contact du septum (peu
vascularise)

Pas de malformation rénale associée




Utérus cloisonné

Total : cloison septale médiane complete séparant I'utérus en 2

hémicavités qui s’ouvrent par 2 orifices voisins sur un col unique
+/- cloison vaginale

Sub-total : jusgu’a I'isthme
Corporeal
Fundique ou a fond argqué : pas de conséquence




Utérus cloisonné

Cloison

* bande hypoechogene, atténuant le faisceau
ultrasonore, avasculaire+++

» separe 2 endometres peu divergents
Coupe frontale :

* Fond utérin plat: séreuse fundique reste
rectiligne, ou concavité < 1 cm+++

* Angle de divergence inter cornual <60°

« distance inter-cornuale < 4cm
Doppler: une seule couronne vasculaire
peripherigue
Volume utérin global normal avec 2 cavités assez
petites

Reins de topographie et de morphologie normales




Utérus cloisonné

Septum : signal fibreux : hypoT1, hypo T2

Il peut exister du tissus myometrial a la partie initiale du
septum+++

Pas de myometre ou de zone jonctionnelle séparant les 2
cavités+++ (matérialisées par |’hyper signal T2 de 'endometre).
Zone jonctionelle commune+++

Fond utérin plat, sans échancrure fundique+++
Balisage vaginal a la recherche d’une cloison vaginale

2 cavités peu divergentes (<609




Utérus cloisonné




Utérus cloisonné




Utérus cloisonné




Utérus cloisonné




Utérus cloisonné asymeétrigue

Beaucoup plus rare

Cloison du fond au bord
iIsthmique latéral

Rétention menstruelle de la
cavité borgne

Diagnostic difficile (simule un
fibrome en nécrobiose)




Uterus a fond arqué (AFS VI)

« Cloison » musculaire sans cloison
fibreuse

Aspect divergent des cornes en HSG
Fond utérin normal




4) Autres pathologies




Utérus communiquant

Anomalie survenant a la 12°™e semaine: coexistence des phases
d’accolement et de résorption des canaux de Mduller

Communication entre les deux hémi-cavités a hauteur de l'isthme
Soit:
— Utérus cloisonné total communicant

— Uterus bicorne ou bicorne bicervical avec hémi-vagin borgne
mais non retentionnel car drainage vers l'autre cavité

Echographie et IRM : diagnostic difficile
Intérét de I'hysterographie
— Aspect en X caracteristique




Utérus communiquant







Hypoplasies utérines

* Hypoplasie utérine globale
 Anomalies utérines liées au DES




Hypoplasie utérine globale

« Echographie :
— Longueur < 50 mm
— Epaisseur < 25 mm
— Largeur < 30 mm

e HSG
— Longueur <50 mm

— Distance inter cornuale
<40mm




D.E.S syndrome = AFS classe VI

DES : utilisé entre 1950 et 1977 pour prévenir les
avortements spontanés du premier trimestre

cliniqgue: dysmenorrhée primaire, hypofertilité , avortements
spontanés, adénocarcinome du vagin et du col.

hystérosalpingographie :
Hypoplasie utérine: distance fond utérin-orifice cervical
interne inférieure a 35 mm et une distance intercornuale
inférieure a 40 mm.

Réduction du calibre du canal cervical
aspecten « T »

trompes orientées a angle droit avec sténoses annulaires
proximales (aspect moniliforme)

sténoses annulaires corporéales




Imperforation hyménéale
et diaphraame vaainal




Imperforation hyménéale
et diaphraame vaainal

Amenorrhée primaire douloureuse
Diagnostic échographique
— Hématocolpos : masse arrondie échogene sous le col
+/- HEmatométrie= rétention liquidienne échogene intra cavitaire

confirme la nature hématique de I’lhématocolpos
Précise le siege de lI'obstacle
Recherche hématométrie, hématosalpinx

Pas de conséquence sur fertilite ultérieure (sauf si diagnostic tres
tardif, et risque d’endomeétriose)




Canal s’ouvrant a hauteur de l'isthme




Résidus Wolffiens

Canal s’ouvrant a hauteur de I'isthme ou du col

Persistance de résidus de la partie inférieure du canal de Wolff
Paroi latérale du vagin et du col
Forme canalaire : canal de Malpighi gartner
— Diagnostic : HSG +++
— Canal s’ouvrant a hauteur de 'isthme ou du col
Formes diverticulaire : paroi latérale droite du vagin




Résidus Wolffiens




Clinique+++

Ameénorrhée primaire normo-hormonale, non douloureuse
Amenorrhée primaire normo-hormonale douloureuse
Dyspareunie

Avortements spontanés et accouchements prématures
Fille parfaite

A guol pensez-vous ?




Clinique+++

Ameénorrhée primaire normo-hormonale, non douloureuse
Amenorrhée primaire normo-hormonale douloureuse
Dyspareunie

Avortements spontanés et accouchements prématures
Fille parfaite

A guol pensez-vous ?

Amenorrhée primaire normo-hormonale, non douloureuse:

S de Rokitanski-Kuster-Hauser
Agéneésie cervico-isthmique




Clinique+++

Ameénorrhée primaire normo-hormonale, non douloureuse
Amenorrhée primaire normo-hormonale douloureuse
Dyspareunie

Avortements spontanés et accouchements prématures
Fille parfaite

A guol pensez-vous ?

Amenorrhée primaire normo-hormonale douloureuse

Imperforation hyménéale, ou diaphragme vaginal

Aplasie vaginale totale ou partielle avec utérus fonctionnel
Malformation cervicale pure




Clinique+++

Ameénorrhée primaire normo-hormonale, non douloureuse
Amenorrhée primaire normo-hormonale douloureuse
Dyspareunie

Avortements spontanés et accouchements prématures
Fille parfaite

A guol pensez-vous ?

Dyspareunie;

cloison vaginale




Clinique+++

Ameénorrhée primaire normo-hormonale, non douloureuse
Amenorrhée primaire normo-hormonale douloureuse
Dyspareunie

Avortements spontanés et accouchements prématures
Fille parfaite

A guol pensez-vous ?

Avortements spontanés et accouchements prématures:

Hypoplasie utérine
Utérus cloisonné
Utérus unicorne
Utérus bicornes




Dysgenésies gonadigues XO, syndrome de
Turner

® Gonades réduites a des bandelettes

fibreuse (ovocytes en période foetale, mais
ne se maturant pas en l'absence du 2eme
X)

« Utérus visible de type Impubere

 Rarement petits ovaires permettant le
développement de l'utérus




Merci de votre attention !!




