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【摘要】 子宫阴道发育异常的发生率约为 7%，大多无症状，有症状者多为梗阻性子宫阴道发育

异常。梗阻性子宫阴道发育异常的主要表现为青春期后闭经、痛经、盆腔痛、反复阴道排液、不孕或难

产。对于此类患者的准确诊断和正确处理对于预后至关重要，疾病评估应完整、对于发育异常的认识

应清晰、术前咨询应充足、手术干预应周全、术后应长期管理。对于此类疾病，目前国内尚存在诊疗观

念不清晰、诊疗过程不规范的情况。为此，结合国际指南，中国医师协会妇产科医师分会女性生殖道

畸形学组对梗阻性子宫阴道发育异常形成了国内专家共识，以推动此类疾病临床实践的规范实施。

子宫阴道发育异常的发生率约为 7%，大多数

患者无症状，有症状者多为梗阻性子宫阴道发育异

常［1］。梗阻性子宫阴道发育异常是指子宫有功能

性内膜，但子宫或以下某个水平生殖道未能完全贯

通，月经血流出受阻，导致相应的生理或生育功能

障碍。临床症状主要表现为青春期后闭经、痛经、

盆腔痛、反复的阴道排液、不孕或难产。评估疑似

梗阻性子宫阴道发育异常患者需进行完整的病史

采集、体格检查和影像学检查。准确的诊断对正确

处理至关重要。良好的临床结局离不开完整的疾

病评估、对发育异常的清晰认识、充足的术前咨询、

周全的手术干预及术后的长期管理。美国妇产科

医 师 协 会（American College of Obstetricians and
Gynecologists，ACOG）于 2019年发布了“梗阻性子

宫阴道发育异常管理建议”［2］。我国近年来对女性

生殖道畸形的诊治水平在提高，也积累了较丰富的

诊治经验。结合国际指南，中国医师协会妇产科医

师分会女性生殖道畸形学组对梗阻性子宫阴道发

育异常形成了国内专家共识，以推动该类疾病临床

实践的规范实施。

一、分类

1.梗阻性子宫发育异常：见图1。

（1）有功能性内膜的MRKH综合征：子宫为始

基子宫，子宫颈及阴道未发育。始基子宫腔内有功

能性子宫内膜。

（2）残角子宫：Ⅰ型：残角侧子宫腔有子宫内

膜，与单角子宫腔有瘘管相通；Ⅱ型：残角侧子宫腔

有子宫内膜，与单角子宫腔不相通。

（3）Robert子宫：子宫分隔偏于宫腔一侧，将该

侧宫腔完全封闭，使之成为与阴道或对侧宫腔不相

通的盲腔，但该盲腔与一侧输卵管相通。

2.梗阻性子宫颈发育异常：见图 2。包括子宫

颈未发育、子宫颈完全闭锁、子宫颈外口闭塞或狭

窄、条索状子宫颈、子宫颈残迹。子宫颈发育异常

伴或不伴双子宫畸形；伴有双子宫者，子宫颈发育

不良大多仅见于一侧子宫，而另一侧子宫颈多发育

良好。

3.梗阻性阴道发育异常：见图3。
（1）阴道闭锁：阴道下段闭锁，即Ⅰ型阴道闭

锁；阴道完全闭锁，即Ⅱ型阴道闭锁。

（2）阴道斜隔综合征：双子宫、双子宫颈、双阴

道，一侧阴道闭锁，伴闭锁侧肾缺如（或发育异

常）［3‑4］。（Ⅲ级证据）

Ⅰ型——无孔斜隔型：一侧阴道完全闭锁，隔
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后的子宫与外界及对侧子宫完全隔离。

Ⅱ型——有孔斜隔型：一侧阴道不完全闭锁，

隔上有1个直径数毫米的小瘘孔。

Ⅲ型——无孔斜隔合并子宫颈瘘管型：一侧阴

道完全闭锁，在两侧子宫颈之间或隔后阴道腔与对

侧子宫颈之间有一小瘘管。

图1 梗阻性子宫发育异常

图2 梗阻性子宫颈发育异常

图3 梗阻性阴道发育异常
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Ⅳ型——子宫颈闭锁型：闭锁侧子宫颈发育不

良伴闭锁。

（3）阴道横隔：分为有孔和无孔两型。

4.梗阻性处女膜发育异常：见图4。
（1）处女膜闭锁。

（2）处女膜纵隔、筛孔样处女膜等。

5.梗阻性外阴发育异常：见图5。
小阴唇融合：两侧小阴唇融合，分为完全性和

部分性，完全或部分遮蔽尿道口和阴道外口，阴道

前庭不可见［5］。

二、症状

1.疼痛：是梗阻导致的最常见的症状。疼痛多

为周期性，也可为间断无规律或持续性的慢性盆腔

疼痛。

2.月经异常：闭经，对于无月经但出现上述类

型腹痛的患者，特别是青春期女性，需要特别注意

排查生殖道发育情况。但即使有月经也不能完全

排除梗阻，可见于部分生殖道梗阻的患者，例如阴

道斜隔综合征、阴道横隔伴微孔、筛孔样处女膜等，

这部分患者常常有月经淋漓不尽、不规则阴道流血

等症状。阴道横隔自发穿孔的患者可表现为突发

的大量经血流出。

3.阴道脓性分泌物或异常排液：如果阴道隔膜

有孔或继发穿孔，伴上行性感染时，则可能有阴道

脓性分泌物或异常排液。

4.性交困难：阴道横隔、处女膜闭锁和阴道闭

锁的患者可主诉性交困难，或放置阴道卫生棉条困

难。也可能在性生活时隔膜撕裂，伴大出血。

5.不孕：患者通常在青少年期出现梗阻相关症

状，极少数患者单纯因不孕症状就诊。

6.难产及异位妊娠：极少数患者在分娩时出现

产道梗阻因而被发现，如阴道横隔或斜隔。残角子

宫妊娠可能持续至孕中期，一旦破裂可能造成危及

生命的腹腔内出血。

7.其他相关的症状：包括尿频、排尿困难、血尿

和尿潴留。阴道下段阻塞的患者，由于对直肠造成

压迫会有里急后重感［6‑7］。

三、身体检查

1.体格检查：（1）全身查体：第二性征的相关检

查，如是否有喉结、乳房及阴毛腋毛发育异常。注

意是否合并脊柱、盆腔生殖器官及其他器官发育异

常。腹部查体可以发现压痛或腹部包块，包块可能

是梗阻导致积血而增大的子宫或阴道。

（2）生殖道专科查体：生殖器的检查对鉴别处

女膜闭锁与阴唇融合、泌尿生殖窦存留、阴道横隔

以及阴道远端闭锁等至关重要。充分分开大小阴

唇，以看清阴道远端。阴道积血的闭锁处女膜可以

表现为深蓝色或淡蓝色膨出，难以辨别的处女膜环

痕迹。阴道近端闭锁则黏膜色泽正常。

如果患者能够接受阴道指检，阴道横隔患者可

能发现阴道缩短、子宫颈不可触及。子宫颈闭锁和

阴道发育不良的患者，可能发现阴道顶端不可见，

没有良好发育的穹隆，子宫颈不可触及。阴道斜隔

综合征的患者，可能发现通畅的阴道侧壁有膨出，

斜隔将通畅侧阴道与梗阻侧阴道分开。也可辅助

用探针探查处女膜内的阴道深度。

患者通常无法忍受窥器检查。如果可以忍受

或在麻醉下检查，用小号阴道窥器可以观察阴道隔

膜的瘘孔，可能见孔上有陈旧性血或脓性分泌物。

（3）肛诊：对于青少年，肛门指检比阴道检查疼

痛感轻，可帮助确认子宫颈是否存在、评估阴道阻

塞或处女膜阻塞的患者阴道积血与会阴之间的

距离。

2.注意第二性征的评估：以初步判断患者是否

有性激素或染色体异常，有助于与雄激素不敏感综

合征等性发育异常疾病的鉴别。

图4 梗阻性处女膜发育异常 图5 梗阻性外阴发育异常
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3.其他系统的检查：因为生殖道发育异常患者

常伴有肾脏、脊椎、肛门、直肠、心脏、气管、食道、四

肢畸形，以及听力和视力异常，应排查合并的其他

系统畸形。

四、辅助检查

1.影像学检查：（1）超声检查：超声检查是最常

用且有效的影像学诊断方法。对于有闭经、周期性

疼痛或持续性疼痛的患者推荐首先行盆腔超声检

查。青少年首选经腹盆腔超声检查，视个体情况可

选择经直肠或经会阴超声检查，有性生活者也可选

择经阴道超声检查。阴道积血常可从膀胱后方的

包块辨别出来。梗阻的子宫残角可能比较难以辨

别，因为其可能位于盆腔一侧、位置比较高［8］。经

阴 道 超 声 水 造 影 检 查 （transvaginal
contrast‑enhanced ultrasound）对某些阴道横隔、子

宫颈发育异常、尿道异常有很高的辅助诊断价值。

梗阻性子宫阴道发育异常患者还需注意排除盆腔

子宫内膜异位症和子宫腺肌病。

（2）MRI检查：对于常规超声检查诊断不明确，

或可疑阴道近端闭锁、阴道横隔、子宫颈闭锁、Ⅱ型

残角子宫或复杂生殖道畸形的患者，推荐行盆腔

MRI检查。MRI检查更有利于鉴别子宫残角、子宫

内膜、子宫颈、近端阴道是否存在及积血的位置［9］。

（Ⅲ级证据）

需注意，在青春期前影像学诊断子宫阴道发育

异常有难度而且容易误诊，建议由有生殖道畸形诊

断经验的影像科医师进行检查。

2.实验室检查：（1）性染色体检查：绝大多数梗

阻性子宫阴道发育异常患者为正常女性染色体核

型（46，XX）。

（2）女性激素水平测定：大多数患者的卵巢发

育及功能均正常，有排卵，故女性激素多表现为正

常水平。

（3）血清CA125水平检测：有助于诊断梗阻性畸

形合并的子宫内膜异位症和子宫腺

肌病，但 CA125水平不升高也不能除

外这两种并发情况。

梗阻性子宫阴道发育异常的诊

断流程见图6。
五、治疗

1.一般原则：（1）梗阻性子宫阴

道发育异常并非急症，最好由熟悉

此类疾病手术治疗的妇科医师来诊

治。强烈建议转诊至有丰富诊治经

验的医疗机构进行治疗。

（2）对于生殖道梗阻的手术矫治，首次手术治

疗非常重要。对于诊治经验不丰富的医疗机构，首

次处理可仅行麻醉下的妇科检查，不应该只简单行

阴道积血切开引流，因为单纯切开与上行性感染和

败血症的高发生率密切相关，并且还可能使后续的

规范化手术治疗变得复杂。梗阻切开的同时应尽量

施行重建手术。首次手术至关重要，应注意重建生殖

道的持续通畅和相关的生理功能，预防瘢痕狭窄。

（3）急诊处理的指征：包括尿潴留、严重疼痛和

上行性感染。如果患者发生急性尿潴留，应留置尿

管缓解症状。合并排便困难者还应给予药物软化

大便。合并严重疼痛者应积极镇痛治疗。如果患

者合并生殖道积脓及上行性感染，应给予广谱抗生

素并紧急转诊至有丰富诊疗经验的医疗机构进一

步诊治［10］。

（4）抑制月经来潮：对于短期内还未做好梗阻

贯通手术准备的患者，可用激素抑制治疗，以控制

月经来潮，减轻疼痛症状，提高生命质量，保护子宫

及卵巢功能，减少子宫内膜异位症和子宫腺肌病的

发生风险。推迟手术至患者心理成熟，能够理解疾

病的诊断并能接受术后阴道扩张治疗，主动参与制

定治疗方案和选择手术时机，可为转诊争取时间。

激素抑制治疗时患者的疼痛可能无法马上缓解，但

随着时间的推移会有改善，一般需要 7~14 d。常用

的抑制月经的方案有：雌孕激素短效复方口服避孕

药连续用药，或者单纯高效孕激素连续用药；对于

18岁以上的患者，也可考虑短期应用促性腺激素

释放激素激动剂［11］。见表1。
（5）鉴于梗阻性疾病易并发感染，推荐围手术

期预防性使用抗生素［12］。（Ⅲ级证据）

2.梗阻性子宫发育异常的手术治疗：

（1）MRKH综合征：切除有功能性内膜的子

宫［7，13‑14］（Ⅲ级证据）。视个体情况考虑是否同时或
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注：MRI表示磁共振成像

图6 梗阻性子宫阴道发育异常的诊断流程
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延期行阴道成形手术治疗。

（2）残角子宫：残角子宫的治疗取决于子宫是

否存在功能性内膜。若影像学检查（或腹腔镜）证

实残角子宫宫腔有内膜存在或有症状者，需尽早行

残角子宫切除术，同时切除同侧输卵管。合并子宫

内膜异位症的患者，应同时行相应的手术治疗。

（3）Robert子宫：与子宫颈不相通一侧的子宫

盲腔内会有积血，可在腹腔镜联合超声监视下，宫

腔镜下切开并尽量切除子宫内的隔膜，必要时可行

开腹手术［6，15］。

3.梗阻性子宫颈发育异常的手术治疗：存在子

宫颈未发育、子宫颈残迹、条索状子宫颈、子宫颈完

全闭锁、子宫颈外口闭塞等发育异常的患者，可能

同时合并阴道闭锁。需手术贯通宫腔和阴道，一般

子宫颈管发育异常的患者，手术成形子宫颈的难度

较大，术后需长期放置子宫颈支架预防粘连［16‑20］

（Ⅲ级证据）。感染风险也较高，需要再次手术或最

终切除子宫的可能性较大［21‑22］（Ⅲ级证据）。

如果患者行子宫切除术，术后为了提高经阴道

性生活质量可能需要延长阴道，可通过阴道扩张来

完成，无需其他手术治疗。阴道扩张治疗应该推迟

至患者做好准备时再进行［23］。

4.梗阻性阴道发育异常的手术治疗：

（1）阴道闭锁：一经诊断，应尽早手术治疗，建

议在“经期”腹痛时进行。

阴道下段闭锁的手术成功率高，可直接行闭锁

段切开，阴道上段开放，引流经血。如闭锁以上阴

道黏膜足够，可将阴道黏膜下拉至处女膜缘间断缝

合固定。可视闭锁段的长短决定术后是否需佩带

阴道模具，也可定期扩张预防挛缩。

阴道完全闭锁处理的关键为是否有保留子宫

的可能。如有保留子宫的可能，患者及家属保留生

育意愿强烈，应充分告知术后妊娠率极低，可行“上

下结合”的子宫-子宫颈-阴道贯通及子宫颈成形

术，术后一般需放置子宫颈支架及阴道模具，预防

成形的子宫颈及阴道再粘连闭锁［7，23‑24］。（Ⅲ级

证据）

（2）阴道横隔：完全性阴道横隔（即无孔型）患

者在青春期月经来潮后出现腹痛症状，确诊后应尽

早手术治疗。不完全性阴道横隔（即有孔型）患者

若生育前出现临床症状或影响生育，需行手术治

疗。妊娠期发现的不完全性阴道横隔，若横隔薄可

于临产时处理；若横隔较厚处理困难，可选择剖宫

产术；如果隔上空隙较大，不影响产后恶露流出，可

留待产褥期后择期处理。一般选择行阴道横隔切

除术，尽可能切除阴道横隔；较厚的横隔切除后需

术后定期扩张，防止阴道再狭窄［25］。

（3）阴道斜隔综合征：一经确诊尽早行阴道斜

隔切除术。手术选择在月经期进行，斜隔后的积血

使阴道壁肿物或闭锁侧宫腔积血张力较大，易于定

位。阴道斜隔切除术是理想的手术方式，可采用阴

道内镜或经阴道斜隔切除术，手术的关键在于充分

切除斜隔，保证引流通畅［7，26‑27］（Ⅲ级证据）。术后

可采用阴道内置碘仿纱条或球囊的方法预防手术

创面粘连。

要注意梗阻的阴道内可能有异位的输尿管开

口，如果患者在切除阴道隔后有尿液流出，发育不

良的肾脏可能需要切除［28］。

5.梗阻性外阴及处女膜发育异常的手术治疗：

（1）处女膜异常：包括处女膜闭锁、筛孔样处女

膜、处女膜纵隔、微孔处女膜等。理想的手术时间

包括新生儿期、青春期发生周期性下腹痛时。治疗

包括手术切开处女膜并清除阴道积血和积液。

（2）小阴唇融合：手术前可行阴道内镜检查，以

除外合并的其他畸形。一经诊断需手术矫治。经

期手术有利于通过经血流出路径明确阴道开口位

置。手术需切开融合的双侧小阴唇，纵切横缝。术

后需防止小阴唇再次粘连。

六、术后宣教

1.阴道模具：对于术后再狭窄或梗阻高风险的

患者，需予阴道软硬模具定期扩张或放置，个体化

制定模具扩张或放置时间。

表1 抑制月经的用药方案

药物种类

复方口服避孕药

孕激素

促性腺激素释放激素激动剂

药物成分

屈螺酮炔雌醇片

炔诺酮

醋酸甲羟孕酮

亮丙瑞林

剂型

每片3 mg屈螺酮和0.03 mg炔雌醇，每片3 mg屈螺酮和0.02 mg炔雌醇

0.625 mg/片
10 mg/片
3.75 mg/支

用法

1片 /d，连续服药
（不服用安慰剂）

5~15 mg/d，连续服用

20 mg，3次/d，连续服用

每月1次，长期使用时
注意反向添加
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2.患者及家属的沟通及心理支持：许多患者及

家属并不十分理解生殖道发育异常，所以对其进行

关于解剖学和月经生理学的知识宣教可使其增加

对疾病的理解。要与患者及未成年患者的家属充

分沟通，使其做好心理准备，学会自我护理，并积极

配合医师进行手术决策和术后管理［29‑30］。（Ⅲ级

证据）

3.长期随访：所有梗阻性子宫阴道发育异常的

患者均是子宫内膜异位症及子宫腺肌病发病的高

危人群。所有梗阻性隔或远端闭锁的患者均有术

后再狭窄闭锁和感染的风险，应严密且长期随访，

并主动解决相关的生育问题。

总之，梗阻性子宫阴道发育异常的患者诊疗后

要实现最佳的远期效果，离不开完整的疾病评估、

对发育异常的清晰认识、应用优势的手术资源、充

足的术前咨询、周全的手术干预和全面人性化、个

体化的术后长期管理。
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·启事·

《中华妇产科杂志》专业领域内公知公认的缩略语
直接使用的说明

为了更方便、简洁地使用本专业领域内的名词术语及

其缩略语，本刊特公布公知公认的部分缩略语，作者在撰写

文章时可以直接使用以下缩略语，而不必再注明其全称。

未公布的名词术语，请按照如下规则进行缩写：原词过长

（一般为超过 4个汉字）且在文中多次出现者，若为中文缩

略语可于第 1次出现时写出全称，在括号内写出缩略语，

如：卵巢上皮性癌（卵巢癌）；若为外文缩略语可于第 1次出

现时写出中文全称，在括号内写出外文全称及其缩略语，

如：体质指数（body mass index，BMI）。

本说明从 2021年第 1期开始执行。以下为可直接使用

的缩略语，括号内为缩略语的全称。

一、英文缩略语

AFP（甲胎蛋白）；AIDS（获得性免疫缺陷综合征）；B超

（B型超声）；CA（癌相关抗原，如：CA125）；CD（分化群，如：

CD+4 T淋巴细胞）；cDNA（互补 DNA）；CT（计算机体层摄

影）；DIC（弥漫性血管内凝血）；ELISA（酶联免疫吸附试

验）；ER（雌激素受体）；FSH（卵泡刺激素）；HBcAg（乙型肝

炎病毒核心抗原）；HBeAg（乙型肝炎病毒 e抗原）；HBsAg
（乙型肝炎病毒表面抗原）；hCG（人绒毛膜促性腺激素）；HE
染色（苏木精‑伊红染色）；HELLP综合征（溶血、肝酶升高和

低血小板计数综合征）；HIV（人类免疫缺陷病毒）；HPV（人

乳头状瘤病毒）；ICU（重症监护病房）；Ig（免疫球蛋白，如：

IgA、IgM）；LH（黄体生成素）；MRI（磁共振成像）；mRNA（信

使RNA）；PCR（聚合酶链反应）；PR（孕激素受体）；SP法（链

霉菌抗生物素蛋白‑过氧化物酶连接法）；TORCH（弓形体

病、其他病毒、风疹、巨细胞病毒、单纯疱疹病毒）。

二、中文缩略语

彩超（彩色多普勒超声）；查体（体格检查）；电镜（电子

显微镜）；放疗（放射治疗）；肛查（肛门检查）；光镜（光学显

微镜）；化疗（化学药物治疗）；活检（活组织检查）；免疫组化

（免疫组织化学）；胸片（胸部X线片）；诊刮（诊断性刮宫）。
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