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Wstep.

Chirurgiczne leczenie z powodu braku pochwy u dziewczat nadal
jest duzym wyzwaniem dla chirurga z punktu widzenia prawidlowego
zycia ptciowego zaréwno pod wzgledem fizycznym jak 1 psychicznym
pacjentki. Brak pochwy w populacji dziewczgcej, begdacy przyczyng
eliminacji pacjentek z waznej sfery zycia jaka jest zycie plciowe, wystepuje
najczesciej w wyniku zaburzen rozwojowych narzadu rodnego. Rzadsza
przyczyng sa stany po rozlegtych resekcjach w obrebie miednicy mniejszej
jak to ma miejsce np. w przypadkach migsaka pragzkowano komoérkowego
lub innych choréb nowotworowych.

Do zaburzen rozwojowych, w ktorych wystepuje brak pochwy naleza:
1. Zespdt niedorozwoju przewoddéw Mullera (Mullerian Aplasion

Syndrome) inaczej zwany takze zespolem Meyera — Rokitanskiego

— Kustera — Hausera (MRKH syndrome),

2. Zespot niewrazliwosci na androgeny,
3. Zespoty dysgenezji gonad,
4. Wrodzony przerost kory nadnerczy w wybranych przypadkach

u dziewczat,

5. Przetrwaly stek, lub jego wynicowanie.
Z punktu widzenia klinicznego konieczno$¢ wytworzenia pochwy
najczescie] ma miejsce u dziewczat dotknietych zespolem Meyera —

Rokitanskiego — Kuster — Hausera.




Embriologia zenskiego ukladu plciowego.

Rozwoj zenskiego  uktadu  plciowego stanowi element
skomplikowanego procesu roznicowania pici, ktorego kontrola odbywa si¢
za pomocag licznych genéw w tym takze gendéw chromosomow
autosomalnych. Kluczowsa role w rozwoju ptciowym cztowieka odgrywa
chromosom Y. Jego obecno$¢ badz jego brak determinuje rozwdj
osobniczy zarodka ludzkiego w kierunku meskim albo zenskim.

1. Jajniki.

W okoto 4 tygodniu zycia ptodowego w okresie rozwoju przewodu
przysrddnerczowego (Mullera) 1 §rddnercza nastgpuje gwattowny rozwdj

grzebieni ptciowych potozonych w okolicy ledzwiowej zarodka (Ryc. 1).

Kanalik
Kiebuszek ydalniczy

Srodnercze

Krezka } S //
grzbietowa iR
\

Grzebieny Grzebien
Przewod piciowy $rodnerczowy

Ryc. 1 Zarodek ludzki w 4 tygodniu zycia ptodowego — rozwoj grzebieni ptciowych.

Grzebienie plciowe utworzone sg z proliferujgcych komorek jamy ciata
| zageszczenia w ich $wietle mezenchymy podscieliska. W 6 tygodniu
zycia plodowego nastepuje zasiedlenie grzebieni piciowych poprzez
migrujagce wzdluz krezki grzbietowej jelita tylnego pierwotne komorki

ptciowe z endodermy pecherzyka zottkowego (Ryc. 2).




Grzebien
ptciowy

Jelito

Ryc. 2 Migracja pierwotnych komorek plciowych do grzebieni ptciowych.

W tym czasie komodrki nabtonka pokrywajacego grzebienie plciowe
proliferuja 1 wnikaja w obrgb mezenchymy podscieliska. W ten sposob

powstaja pierwotne sznury ptciowe (ryc. 3).

Przewod
Mullera

Pierwotne
komorki
piciowe

Proliferujgcy nabtonek Pierwotne sznury
jamy ciata ptciowe

Ryc. 3 Powstanie pierwotnych sznur6w plciowych.

U plodow zenskich pierwotne sznury pilciowe ulegaja rozpadowi

I tworzg nieregularne gronka komorek zawierajace pierwotne komorki
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piciowe 1 lokalizujace si¢ glownie w rdzeniowej czeSci gonady.
W pozniejszym okresie gronka te ulegaja zanikowi 1 sg zastgpione przez

unaczyniony zrab jajnika tworzac jego rdzen (Ryc. 4 a 1 4b).

T Krezka . Nabtonek
ani ajacy anall mMOCZOWO - p*CIOWG powierzchniowy

sSrodnerczowy Zanikajgce
sznury piciowe

Owocyt |

Sznury rzgdu

ptciowe

[ Komorki
| korowe

ziarniste

Przewod
Mullera

N\ Przewdd
Wolfa

Przewod przewod Nabtonek
Mullera \wolfa  powierzchniowy B

Ryc. 4a i1 4b Powstanie zr¢bu jajnika.

W dalszym ciggu rozwoju nastepuje proliferacja komorek powierzchni
jajnika, ktore tworza tzw. sznury korowe wnikajace w kierunku rdzenia
gonady. W 4 miesigcu zycia ptodowego sznury i te ulegajg rozpadowi
tworza skupiska komorek polozone wokot pierwotnych komorek
plciowych. Pierwotne komodrki plciowe w tym okresie ulegaja
przeksztalceniu oogonie a otaczajace je nabtonkowe komorki pochodzace

ze sznurOw korowych w komorki ziarniste inaczej zwane pgcherzykowymi.

2. Przewody plciowe.

Poczatkowo przed stadium zrdéznicowania podobnie jak gonady
przewody plciowe u zarodkéw obu plci sg identyczne. Przewody te
stanowig dwie pary przewodow:

1. Przysrddnerczowych zwanych przewodami Mullera,

2. Srodnerczowych zwanych inaczej przewodami Wolfa.




U plci zenskiej przewody Wolfa ulegaja stopniowemu zanikowi a dalszemu
rozwojowi podlegaja przewody Mullera. U pici meskiej warunkiem
dalszego rozwoju przewodoéw plciowych jest obecno$¢ hormonu
antymillerowskiego (AMH — Anti Mullerian Hormone) oraz testosteronu
1 dihydrotestosteronu, ktéore powoduja zahamowanie transkrypcji DNA
przewodow Mullera i ich zanik.

U zarodkow zenskich jak dotychczas nie poznano mechanizmu
regulujgcego proces kierujacy rozwojem przewoddéw Mullera, ale uwaza
si¢ ze mogg by¢ za niego odpowiedzialne estrogeny produkowane przez
tozysko czy tez ptodowe jajniki.

W 10 tygodniu zycia plodowego ogonowe odcinki przewodow
Mullera zlewaja si¢ tworzac wspdlny kanal aczacy si¢ ze zgrubieniami
tylnej Sciany zatoki moczowo plciowej zwanymi opuszkami zatokowo

pochwowymi (Ryc. 5).

Pecherz

moczo
Spojenie 107" yanat
tonowe \

macicy

\

\%c

Prame OpUSZkI
zatokowo - pochwowe

Ryc. 5 Potaczenie kanatu utworzonego przez zlanie si¢ koncowych odcinkow

przewoddéw Mullera z opuszkami zatokowo pochwowymi.

Komorki tych zgrubien intensywnie proliferujg i wytwarzaja lita ptytke
pochwowa. Szczegdlnie intensywna proliferacja ma miejsce w doglowowe;j
czesci plytki co powoduje zwigkszenie odleglo$ci migdzy macicg a zatoka

moczowo ptciowa. Do konca 5 miesigca zycia ptodowego nastepuje dalszy
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rozw0] 1 kanalizacja zawigzka pochwy na catej dlugosci. Doglowowe
rozszerzenie pochwy powoduje, ze obejmuje ona dookota dolng czes¢

macicy tworzac sklepienie pochwy (ryc. 6).
", Macica

Sklepienie
pochwy

|
Lechtaczka < g

Btona
dziewicza

Ryc. 6 Rozwo6j pochwy w 5 miesigcu zycia plodowego.

Zatem gorna cze$S¢ pochwy wywodzi si¢ ze zlanych przewodow
przysrodnerczowych podobnie jak macica, dolna za$ z zatoki moczowo
plciowej. Swiatto pochwy jest oddzielone cienka blona od $wiatla zatoki
moczowo plciowej. Od strony pochwy btona ta wyscielona jest nabtonkiem
pochwy a od strony zatoki moczowo plciowej jej wysciotka nablonkowa.
Btona ta, to blona dziewicza, ktora ulega perforacji w okresie

okotoporodowym.

3. Narzady plciowe zewnetrzne.
W 3 tygodniu rozwoju powstajag na obrzezu blony stekowej dwie
wyniostosci zwane fatdami stekowymi. Doglowowo lacza si¢ ze sobg

tworzac tzw. guzek ptciowy (Ryc. 7).




Guzek
ptciowy

Fatd
_—" wargowo - mosznowy

Fatd

stekowy Btona

stekowa

Ryc. 7 Zewnetrzne narzady ptciowe ok. 4 tygodnia zycia plodowego.

Po podziale btony stekowej na blong¢ moczowo piciowa i blone
odbytowa w 6 tygodniu zycia plodowego, podzialowi ulegaja takze fatdy
stekowe na faldy cewkowe lezace do przodu 1 fatdy odbytowe lezace ku

tytowi (Ryc. 8).

Guzek
Fatd ptciowy
wargowo - mosznowy
Btona Fatdy

mMoCczowo - ptciowa cewki moczowe]

Fatd

Btona odbytowy

odbytowa

Ryc. 8 Zewnetrzne zenskie narzady ptciowe ok. 5 tygodnia zycia ptodowego.

W tym samym czasie bocznie w stosunku do fatdow cewkowych
pojawia si¢ para fatdow tzw. guzki wargowo mosznowe. U ptodow pici
zenskiej w przysztosci stanowig one podloze do rozwoju warg sromowych
wickszych. Na tym etapie rozwoju nie ma rdéznic pomigdzy plodami
meskimi 1 zenskimi. W przypadku ptodéw zenskich rozwoj tej okolicy jest
bardziej prosty niz u ptodow meskich ale nie znane sg mechanizmy

sterujace tym procesem, chociaz wydaje si¢, ze podobnie jak w rozwoju

O
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przewodow plciowych duza role odgrywaja estrogeny. W dalszym etapie
rozwoju guzek plciowy powieksza si¢ tworzac techtaczke. Fatldy cewkowe
nie zlewajg si¢ jak to ma miejsce u ptodow meskich. Ostatecznie tworzg
wargi sromowe mniejsze. Guzki wargowe znacznie si¢ powigkszaja dajac
ostatecznie wargi sromowe wieksze. Bruzda cewkowo moczowa otwiera

si¢ na powierzchni 1 wytwarza przedsionek pochwy (Ryc. 9 aib).

Guzek
piciowy

Cewka
Bruzda

moczowo-piciowa b e
Fatd Pochwa—: _ Wargi sromowe
cewkowy mniejsze
‘- Wargi sromowe
Guzek _~« Wiekezs
wargowy -

Ryc. 9a i 9b Zewnetrzne narzady plciowe zenskie w 6 tygodniu zycia plodowego (a)

I po zakonczeniu rozwoju (b).




Etiologia i podzial wad wrodzonych zenskiego ukladu rozrodczego.

Wady wrodzone zenskiego uktadu rozrodczego sg czeste. Jednak nie
zawsze sa zdiagnozowane CO wynika z faktu, iz nie dajg Zadnych
konsekwencji klinicznych. Szacuje si¢, ze czestos¢ wystepowania ogotu
wad uktadu piciowego zenskiego wewnetrznego to ok. 7-10% populacji
[']. Wady macicy sa opisywane u 0,1-3% wszystkich kobiet, 4% kobiet
ptodnych 1 az 15% kobiet u ktorych wystepuja powtarzajace si¢ poronienia
[%]. Bezpo$rednia przyczyna powstawania tego typu zaburzen nie jest znana
pomimo istnienia wielu teorii prébujacych wytlumaczy¢ mechanizm ich
powstania. Z pewnos$cig nie mozna wykluczy¢ rodzinnego wyst¢powania
wad rozwojowych zenskich narzadéw plciowych [°]. Zazwyczaj pacjentki
dotknicte wada ukfadu rozrodczego maja prawidtowy kariotyp [].
W zaleznosci od charakteru wady wg autorow podawane sg rézne mutacje
genowe autosomalne o zaré6wno recesywnym jak i dominujacym sposobie
dziedziczenia z rdznie nasilong penetracjg genow jak np. w zespole HRA
(Hereditary Renal Adysplasia). Jest to rzadki zespot o autosomalnym
dominujagcym sposobie dziedziczenia obejmujacym hipoplazje plucng
I agenezje nerki lub nerek, w ktorym opisano zbalansowang translokacje
6p/19q [].

Innymi przyczynami powstawania wad wrodzonych uktadu
rozrodczego sa czynniki pozagenetyczne. Nalezag do nich czynniki
srodowiskowe, infekcje w I trymestrze cigzy zwlaszcza wirusowe, zly stan
odzywienia matki we wczesnych okresach cigzy, wady tozyska, zaburzenia
metaboliczne czy leki o dzialaniu teratogennym jak np. DES
(dietylstilbestrol). Jest to syntetyczny estrogen stosowany od lat 30. do 80.
XX wieku celem zapobiegania poronieniom a wywotujacy zespot DES u

dziewczat matek u ktorych byt stosowany.




Jak juz wspomniano bezposrednia przyczyna powstawania
wrodzonych zaburzen rozwojowych zenskiego uktadu piciowego nie jest
znana. W powstawaniu tego typu zaburzen bierze udziat wiele czynnikow
zarOwno genetycznych poligenowych jak 1 mechanizmy rodzinne, ktoére
razem tworzg sprzyjajace podtoze do rozwoju anomalii.

Zaburzenie rozwojowe wewnetrznych narzadow  piciowych
U dziewczat mozna podzieli¢ na 3 grupy. Grupe pierwszg stanowig
zaburzenia wynikajace z agenezji lub hipoplazji. Kolejng, wynikajace
Z zaburzenia potaczenia poziomego poszczegoOlnych elementéw ukiadu
rodnego w zyciu plodowym (zaburzenia rekanalizacji), a trzecia,
zaburzenia wynikajace z nieprawidtowej fuzji podtuznej symetrycznych
elementow bedacych zawigzkami poszczegolnych elementow narzadu

rodnego (macicy i pochwy) (tab.1).

Zaburzenia rozwojowe wewnetrznych narzadow plciowych u dziewczat

Agenezja/hipoplazja Zaburzenia rekanalizacji Zaburzenia fuzji podluznej
Zespol aplazji e Przegroda poprzeczna e Macica dwurozna
przewodow Mullera pochwy czesSciowa
(MRKH Syndrome) e  Wrodzona niedroznos¢ e  Macica dwurozna
pochwy e Zdwojenie macicy
e  Brak perforacji blony e Catkowite zdwojenie
dziewiczej macicy i pochwy

e Zdwojenie macicy
i szyjki macicy
Z jednostronng

niedroznoscig pochwy

Tab.1 Podziat zaburzen rozwojowych narzgdu rodnego.
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Pierwsza kliniczng klasyfikacje zaburzen rozwojowych przewodow
Mullera sporzadzong w oparciu o obserwowane wady przedstawiono
w 1979 roku [°]. Nastepnie ulegla ona modyfikacjom przez Amerykanskie
Towarzystwo Plodnosci, ktore podzielito ja na 7 typéw klinicznych [']:
Typ | — Dysgenezje i hipoplazje przewodow Mullera:

a) Pochwa.
b) Szyjka macicy.
c) Trzon macicy.
d) Jajowody.
e) Zaburzenia mieszane.
Typ Il — Nieprawidlowosci jednostronne:
a) Rog szczatkowy.
b) Rog szczatkowy niepolaczony z macica.
c) Rog szczatkowy bez funkcjonalnego endometrium.
d) Macica jednorozna.
Typ Il — Macica podwadjna.
Typ IV — Macica dwurozna
a) Calkowita przegroda si¢gajaca do ujscia wewnetrznego.
b) Czgéciowa przegroda.
Typ V — Macica pojedyncza przedzielona przegroda:
a) Catkowita przegroda si¢gajaca do ujscia wewnetrznego.
b) Przegroda czes$ciowa.
Typ VI — Macica lukowata.
Typ VII — Nieprawidlowosci rozwojowe zwiazane ze stosowaniem

dietylostilbestrolu.
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Graficzne przedstawienie powyzszego podziatu ilustruje tabela nr 2.

Podzial zaburzen rozwojowych przewodow Mullera wg Amerykanskiego Towarzystwa

Plodnosci.

Typ | — dysgenezje i hipoplazje przewodéw Mullera.

Pochwa

Szyjka macicy

i

Trzon macicy

Jajowody

Zaburzenia

mieszane

Typ Il — zaburzenia jednostronne.

Rog szczatkowy

Rog szczatkowy

niepotaczony z macica

Roég szczatkowy

bez endometrium

Macica jednorozna

Typ Il — Macica podwojna

Typ IV — Macica dwurozna

Catkowita przegroda do ujscia wewngtrznego

Czgséciowa przegroda do ujs$cia wewnetrznego

O
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Typ V — Macica pojedyncza przedzielona przegroda

Catkowita przegroda do ujscia wewngtrznego Czesciowa przegroda do uj$cia wewnetrznego

Typ VI — Macica lukowata

Typ VII — Nieprawidlowosci zwiazane ze stosowaniem DES

Tab. 2 Podziat zaburzen rozwojowych przewodow Mullera wg Amerykanskiego

Towarzystwa Plodnosci.
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Charakterystyka zespolu MRKH

Poniewaz z konieczno$cig wytworzenia pochwy u dziewczat mamy
najczesciej] do czynienia w przypadkach zespotu Meyer — Rokitanskiego —
Kuster — Hausera, zostanie on blizej omdwiony.

Zespot ten jest podzielony na dwa podtypy: typ 1 —typ izolowany
zwany takze zespotem Rokitanskiego oraz typ II okreslany jako asocjacja
MURCS (Aplazja przewodow Mullera, wady wrodzone nerek lub nerki
oraz anomalie somitéw szyjnych). Innymi nazwami zespolu MRKH s3a
CAUV (Congenital Absence of the Urterus and Vagina — wrodzony brak
pochwy i macicy), MA (Mullerian Aplasia — aplazja przewodow Mullera)
czy tez GRES (Genital Renal Ear Syndrome — wrodzony zesp6t nerkowo
uszny) [?]. Zespot Rokitanskiego charakteryzuje sie wrodzonym brakiem
macicy oraz 2/3 gérnych pochwy u kobiet wykazujacych normalne
Il rzedowe cechy plciowe oraz kariotyp 46 XX. Wg piSmiennictwa u okoto
30-40% pacjentek wystepuja zaburzenia rozwojowe dotyczace gornego
uktadu moczowego. W 10-25% przypadkow wystepuja zaburzenia stuchu
z gluchota wiacznie [’]. U kolejnych 12% wspotistnieja wady uktadu
kostno stawowego. Ponadto zespo6t ten moze wystepowa¢ w niektorych
asocjacjach genetycznych jak np. zespoty McCusic — Kaufman’a, Bardlet —
Biedla, Frasera czy Klippel — Feila [*].

Wspolistniejagcymi zaburzeniami rozwojowymi sg:
e Wady rozwojowe nerek — jednostronna agenezja, ektopia nerki lub
nerka podkowiasta, wodonercze,
e Wady rozwojowe szkieletu, a zwtaszcza kregow (zespot Klippel
Feil’a, zro$niecia kregdow gtownie szyjnych, skolioza),
e Zaburzenia stuchu,

e Znacznie rzadziej wady serca lub palcow (syndaktylia, polidaktylia).

14



Zespot MRKH jest rzadkim zespolem. Jego czgsto$§¢ wystepowania
okre$la si¢ na 1 na 5000 do 20 000 zywo urodzonych dziewczynek [, *4].
W Polsce nie ma doktadnej analizy czestoSci wystepowania tego zespotu.
W naszym osrodku w latach 2002-2012 operowane byly 24 pacjentki
Z agenezja pochwy.

Istnieje wiele hipotez probujacych wytlumaczy¢ powstanie tego
zespohu [']. Obecnie uwaza si¢, ze podlozem tego zespotu sa mutacje
wielogenowe o0 zmiennej ekspresji przenoszone jako cechy autosomalne
dominujace z niepetlng penetracja genu zwigzane z roznorodng ekspresja
pojedynczego, zmutowanego genu [*]. Istnicje wiele gendéw bioracych
W poczatkowych fazach rozwoju ptodu jak np. WT 1, PAX 2, HOAXA7 do
HOAXA 13 i PBX 1. Jednak jak dotychczas nie udowodniono roli tych
genow w powstawaniu zespotu MRKH. Kolejnym genem, ktorego
aktywno$¢ bierze udzial we wczesnym okresie rozwoju jest WNT 4
nalezacy do rodziny genow WNT. Jest to grupa gendw regulujacych wzrost
komoérek i roznicowanie tkanek w okresie embriogenezy [*].
W doswiadczeniach na myszach stwierdzono, Zze u homozygotycznych
zarodkow zablokowanie tego genu prowadzi do catkowitego braku rozwoju
przewodéw Mullera i licznych, letalnych wad [*]. Dodatkowo wykazano,
ze prawidlowa aktywno$é tego genu jest niezbedna dla rozwoju nerek [*].

Rozpoznanie tego zespotu zazwyczaj ma miejsce w okresie
dojrzewania. Przyczyna tego jest pierwotny brak miesigczki przy jak juz
wspomniano  prawidlowych  drugorzgdowych cechach ptciowych.
W badaniu fizykalnym stwierdza si¢ prawidlowy srom w obrebie ktorego
w przedsionku pochwy widoczne jest niewielkie zagtebienie wg niektorych
autoréw majace 2—7 cm [*].

Podejrzenie zespotu MRKH w badaniu fizykalnym obliguje do dalszej
diagnostyki. Badaniem wstepnym, tatwo dostepnym i nieinwazyjnym jest

badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej oraz miednicy matej. Badanie to

O
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ujawnia brak lub szczatkowa macice w przestrzeni pomi¢dzy odbytnica
a pecherzem moczowym. Ponadto juz na wstgpie pozwala ono okresli¢
istnienie ewentualnych, towarzyszacych wad wrodzonych zwlaszcza
w zakresie gornego uktadu moczowego [3]. W razie watpliwosci
diagnostycznych badaniem rozstrzygajacym jest badanie MRI. Jest ono
takze nieinwazyjnym badaniem wykazujacym si¢ znacznie wigksza
czutoscig i specyficznoscia w stosunku do badania USG. Pozwala na
doktadng ocene¢ stopnia niedorozwoju macicy poprzez uwidocznienie jej
szczatkowych rogow a takze na ocen¢ jajnikéw. RoOwnocze$nie badanie to
pozwala podobnie jak USG na doktadng oceng¢ stanu gornych drog
moczowych a ponadto ocen¢ uktadu kostno szkieletowego [']. Dalsza
metoda diagnostyczng jest laparoskopia. Jest ona badaniem inwazyjnym
wymagajacym znieczulenia ogoélnego pacjentki i byla stosowana u tych
kobiet, u ktérych badanie USG 1 MRI nie dawato pewnosci diagnostyczne;.
Jednak obecnie uwaza si¢, ze nie ma wskazan do jej przeprowadzenia
celem samej diagnostyki, a jej zastosowanie jest zarezerwowane do
przypadkow, ktore jednoczasowo zostang poddane rekonstrukcji
pochwy [*°].

Zazwyczaj pacjentki z tym zespotem trafiajg do chirurga z poradni
endokrynologicznej. We wstgpnej diagnostyce przeprowadzone sg badania
kariotypu oraz poziomu hormonéw piciowych. U pacjentek z tym
zespotem jak wspomniano we Wstepie zawsze wystepuje kariotyp 46 XX.
Dziatanie osi  przysadkowo-podwzgorzowo-jajnikowej  takze  jest
prawidlowe co jest odzwierciedlone w prawidlowych poziomach

hormonéw FSH, LH oraz estrogenow [°].
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Metody wytworzenia pochwy.

Historycznie, pierwsze opisy chirurgicznego wytworzenia pochwy
pochodza z lat okoto 460-377 przed nasza era a ich autorstwo przypisuje
si¢ Hipokratesowi [*°]. Wspolczesnie odtworzenie pochwy przechodzito
dluga ewolucje od metod zachowawczych po roéznorodne techniki
operacyjne. Ogoélnie techniki wytworzenia pochwy mozna podzieli¢ na
zachowawcze 1 operacyjne. Wsrod operacyjnych opracowano metody

wykorzystujace rozne tkanki majace zastgpi¢ funkcjonujaca pochwe.

Metody nieoperacyjne.

W 1938 roku Robert Frank zaproponowal nieoperacyjng metode
wytworzenia pochwy. W metodzie tej stosowane s3 rozszerzadia
poczatkowo pod nadzorem lekarza a nastepnie przez same pacjentki.
Rozszerzadta te powodujac ucisk na przedsionek pochwy w ciggu kilku
miesigcy wytwarzaja zaglebienie pelniace role pochwy [**]. W 1981 roku
metoda ta zostala zmodyfikowana przez Ingrama [*°]. Zaproponowat on
zastgpienie prostych rozszerzadel bardziej skomplikowanymi w ksztalcie
siodetka rowerowego z zamontowanym prawidlem, ktore umieszczano
rowniez w przedsionku pochwy, ale poglebianie uchytka ma miejsce pod
naciskiem ci¢zaru ciata pacjentki. Autor stosowat tg metode zaréwno do
pierwotnego wytworzenia pochwy jak i do rozszerzania zwezen po

pierwotnej chirurgicznej rekonstrukcji.

Metody operacyjne.

Istnieje wiele metod chirurgicznych wytworzenia pochwy opisanych
w pismiennictwie. Kazda z nich posiada swoje wady 1 zalety. Niewatpliwie
wazne w wyborze metody jest indywidualne doswiadczenie operatora,

co ma zapewni¢ jak najlepszy rezultat wykonanego zabiegu operacyjnego

O
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[ACOG - Commitee on Adolescent Health Care]. W celu uzyskania
prawidtowo funkcjonujacej pochwy rdzni autorzy metod stosowali
roznorodne tkanki.
1. Metody operacyjne wykorzystujace izolowane fragmenty jelit do
rekonstrukcji pochwy.

W 1904 Baldwin zaproponowat technike odtworzenia pochwy
uzywajac do tego celu fragmentu esicy uformowanej w ksztalcie litery U
1 zespolonej z kroczem. Przedzielajaca fragmenty jelita przegroda powstata
z przylegajacych do siebie $cian jelita byla nacinana 6 tygodni po
zasadniczej operacji [*]. Jednak metoda ta ze wzgledu na duza ilo$é
powiktan zostata zarzucona [**].

Nastepnie w roku 1955 Zangl oraz w 1961 Pratt zaproponowali
ponownie uzycie segmentu esicy celem utworzenia nowej pochwy [*?4].

W 1983 roku Goligher przedstawil technik¢ wytworzenia pochwy
nie tylko z uszyputowanego odcinka esicy ale takze z innych fragmentow
jelit [*°].

W 1987 roku Hanna doniost jako pierwszy o wytworzeniu pochwy
z petli jelita cienkiego tylko w populacji pediatrycznej [*].

Aktualnie wg piSmiennictwa najczescie] stosowanym odcinkiem
przewodu pokarmowego do wytworzenia pochwy jest izolowany,
uszyputowany fragment esicy [*°].

W 2001 roku na spotkaniu w San Francisco Sekcji Urologii
Amerykanskiej Akademii Pediatrii Bailez przedstawila laparoskopowa
rekonstrukcje pochwy z uzyciem izolowanego segmentu esicy [*']. Metoda
ta zostala wprowadzona juz w 2002 roku takze w naszym osrodku.

W 2004 roku przedstawione zostaty wstepne doswiadczenia stosowania tej

metody [*°].
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2. Metody operacyjne wykorzystujace pozostale tkanki do
wytworzenia pochwy.

Sa to metody majace na celu uzyskanie funkcjonalnej pochwy bez
ingerencji w cigglos¢ przewodu pokarmowego i1 uniknigcie ewentualnych
powiktan pooperacyjnych dotyczacych przewodu pokarmowego a takze
Zmniejszenie rozleglosci 1 inwazyjnosci zabiegu operacyjnego. Wspolna
ideg tych metod jest wytworzenie przestrzeni pomi¢dzy cewka moczowa,
pecherzem moczowym a odbytnicg 1 wyScielenie jej réznymi elementami
tkankowymi.

Abbe byl pierwszym, ktory opisal metode wytworzenia pochwy
wyscielajac  wytworzong przestrzen dermatomowymi ptatami skory.
W 1938 roku Mclndoe i Banister spopularyzowali t¢ metod¢ tubularyzujac
przeszczep skory wokot plastikowego rozszerzadta [*°]. Technika ta polega
na poprzecznym nacieciu krocza w zakresie przedsionka pochwy.
Nastepnie po wytworzeniu przestrzeni o glgbokosci ok 10—12 cm zostaje
ona wysScielona dermatomowymi przeszczepami skory. Platy skory
sa pobierane z okolicy posladkéw Iub przedniej Sciany jamy brzusznej.
Jak wspomniano, nast¢pniec sg tubularyzowane na plastikowym
rozszerzadle. Po  umieszczeniu ~w  wytworzonej  przestrzeni
sg zabezpieczane szwami do warg sromowych przy uzyciu szwow
pojedynczych. Szwy oraz rozszerzadto usuwane s3 po 14 dniach
a pacjentka zostaje pouczona o konieczno$ci uzywania rozszerzadta stale
przez okres 3-6 miesiecy. Po tym okresie w zaleznosci od czgstosci
podjetego wspodtzycia plciowego rozszerzadio to jest nadal stosowane
z rOznym nasileniem aby utrzymac¢ prawidlowg droznos$¢ i szeroko$¢ nowo
wytworzonej pochwy.

Innymi materialami tkankowymi stosowanymi do wysScielenia

przestrzeni wytworzonej pomi¢dzy pecherzem moczowym a odbytnicg sg
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blona S$luzowa pecherza moczowego zastosowana przez Clareta lub
otrzewna sprowadzona z jamy Douglasa przez Tsirulnikova [*>*'].

Polskim wkladem w rozwoj technik wytworzenia pochwy jest
metoda Krzeskiego przedstawiona w 1983 roku. Metoda ta polega na
wytworzeniu przedniej S$ciany pochwy z plata uzyskanego ze S$ciany
pecherza moczowego. Prostokatny plat o szerokosci ok 5-6 cm po
wyizolowaniu ze $ciany pegcherza moczowego i1 odwrdceniu pokrywa
W przednig $cian¢ kanalu wytworzonego pomiedzy pecherzem moczowym
a odbytnica a jego dalszy koniec zostaje zespolony ze $luzowka
przedsionka pochwy [*].

Innymi alternatywnymi technikami wytworzenia neopochwy jest
zastosowanie rotacyjnych, uszypulowanych ptatow skorno miesniowych
i skormno powigziowych. Technika ta najczeSciej ma zastosowanie
u pacjentek, u ktorych nastgpilo usunigcie narzadu rodnego z przyczyn
onkologicznych. Metoda ta polega na wyizolowaniu ptata z jego wlasnym
peczkiem naczyniowym, jezeli to potrzebne zrulonizowaniu a nastepnie
umieszczeniu W miejscu usunigtej pochwy i zespoleniu z przedsionkiem
pochwy. Historycznie najstarszg technika bylo wykorzystanie ptata
z migsnia smuklego uda. Jednak ze wzgledu na liczbe powiktan
polegajacych na utracie ptata z powodu niedokrwienia w nastepstwie
nadmiernego napigcia peczka naczyniowego ptat ten zostat zastgpiony
ptatem skoérno migsniowym wykorzystujac plat skérno migsniowy
z uzyciem migsnia prostego brzucha lub platem skoérno powieziowym
z okolicy tonowe;.

Odr¢bng technikg wytworzenia pochwy jest potacznie metody
zachowawczej z operacyjng. Zostala ona opisana przez Vecchihetti’ego.
Jest to w zasadzie modyfikacja metody Franka. Polega ona na

umieszczeniu w zaglebieniu w przedsionku pochwy niewielkiej plastikowej

oliwki. Do niej przytwierdzone zostajg dwa szwy niewchlanialne, ktore

O
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nastgpnie w trakcie operacji z dostegpu cigciem Pfanenstilla sg
przeprowadzane przez przestrzen pomi¢dzy pecherzem moczowym
a odbytnica. Szwy te wyprowadzone s3 przez przednig Scian¢ jamy
brzusznej na bocznych brzegach mi¢sni prostych brzucha i umocowane do
specjalnej plytki. Szwy te pelnig rolg szwoéw trakcyjnych, ktore
systematycznie sg podciggane ok 1 do 1,5 cm kazdego dnia, powodujac
podciaganie oliwki w kierunku dogtlowowym wytwarzajac zaglebienie jak
w metodzie Franka pelnigce role pochwy [*]. Wspolcze$nie metode tag
zmodyfikowano stosujac technike laparoskopowa do zalozenia szwow
trakcyjnych [*].

Jak powyzej zostalo przedstawione istnieje wiele roznorodnych
technik majacych na celu stworzenie funkcjonalnej pochwy. Kazda z tych
technik posiada swoje wady 1 zalety co zostanie omoéwione w dalszych
czgsciach obecnego opracowania. Jednak jak si¢ wydaje na podstawie
posiadanego wlasnego doswiadczenia a takze piSmiennictwa, najlepsza
metoda operacyjna, majaca zastosowanie u miodych pacjentek, jest
wytworzenie nowe] pochwy z izolowanego fragmentu esicy technikg
laparoskopowa [*°]. Argumenty popierajace ta teze, takze zostana

przedstawione w dalszej czgsci pracy.
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Cele pracy.

1. Ocena wynikow laparoskopowej rekonstrukcji pochwy z uzyciem
jelita grubego na podstawie doswiadczen wtasnych i1 piSmiennictwa.

2. Ocena wynikow technik rekonstrukcji pochwy na podstawie
pi$miennictwa.

3. Poréwnanie wad i zalet powyzej prezentowanych technik.

Material.

Do leczenia operacyjnego z powodu wrodzonego braku pochwy
w naszej Klinice zostaty zakwalifikowane 24 dziewczgta w wieku 17-20 lat
(Sredni wiek 18,4 lat, mediana 18 lat). Wszystkie pacjentki byly operowane
technikg laparoskopows. Pacjentki byly skierowane =z Poradni
Endokrynologicznej Uniwersyteckiego Szpitala Dziecigcego w Krakowie.
Byly to 22 dziewczeta z agenezja pochwy w nastepstwie zespolu aplazji
przewodow Mullera, natomiast pozostale 2 w przebiegu zespolu
niewrazliwosci na androgeny. Wszystkie pacjentki zostaty skierowane do
Poradni Endokrynologicznej z powodu pierwotnego braku miesigczki.
Il rzedowe cechy piciowe byly prawidlowo rozwinigte. W badaniach
obrazowych u dziewczat z zespotem MRKH stwierdzono prawidlowe
jajniki, szczatkowe macice i calkowity brak rozwoju pochwy. Ponadto
u 3 pacjentek z tej grupy stwierdzono brak rozwoju nerki lewej bez innych
patologii towarzyszacych w zakresie uktadu moczowego. Nie stwierdzono
takze u zadnej z pacjentek nieprawidtlowosci w zakresie ukladu
szkieletowego. Jedna z dziewczat byta w statej kontroli endokrynologicznej

z powodu niedoczynnosci tarczycy.
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Metoda leczenia — laparoskopowej rekonstrukcji pochwy

Z izolowanego, uszypulowanego odcinka esicy.

Wykonanie zabiegu operacyjnego wymaga odpowiedniego
przygotowania pacjentki. Polega ono na zastosowaniu diety potplynnej
a nastepnie tylko pltynnej w ciggu 2 dni poprzedzajacych zabieg
operacyjny. Ponadto stosujemy doustnie Metronidazol w dawce 1,5 ml/kg
m.c. 3 X dziennie. W dniu poprzedzajacym przeprowadzenie operacji
przewdod pokarmowy zostaje oczyszczony przy uzyciu doustnej podazy
preparatu Fortrans w dawce 40 ml/kg masy ciala a dodatkowo tuz przed
zabiegiem operacyjnym wykonywany jest wlew czyszczacy wykonany
roztworem 1% Neomycyny.

Zabieg operacyjny (przebieg operacji dotaczony jest na zatgczonym
DVD) wykonywany jest w znieczuleniu ogolnym w utozeniu na plecach.
Réwnoczesnie przygotowywane sg uchwyty stolu operacyjnego jak do
operacji z dostgpu kroczowego. Po umyciu pola operacyjnego
obejmujacego przednig $ciang jamy brzusznej i okolice krocza nastepuje
obtozenie chustami operacyjnymi z zastonigciem okolicy kroczowe;.
Minilaparotmig podpepkowa sposobem Hassona nastepuje wprowadzenie
pierwszego portu do jamy otrzewnej. Po wytworzeniu odmy 0 wartosci
12-15cm H,0 nastepuje wprowadzenie optyki do jamy brzusznej. Po
inspekcji jamy otrzewnej przy uzyciu optyki 10 mm i kacie 0° nastepuje
zatozenie kolejnych portow. Drugi port szerokosci 12 mm zakladany jest
w potowie odleglosci miedzy kolcem biodrowym przednim goérnym
prawym a pepkiem. Kolejny, o $rednicy 10 mmm symetrycznie w stosunku
do drugiego po stronie lewej. Ostatni port wprowadzany jest do jamy

otrzewnej w podbrzuszu po stronie lewej (ryc. 10a i 10b).
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10 mm

Ryc. 10a i 10b. Miejsca wprowadzenia portow laparoskopowych do jamy brzuszne;j.
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Po wyborze odpowiedniego fragmentu esicy nastepuje wyizolowanie
krezki dochodzacej do wybranego fragmentu esicy 0 odpowiedniej

dhlugosci przy uzyciu noza harmonicznego i LigaSure® (Ryc. 11)

a nastegpnie przecigcie jelita przy pomocy endoskopowych staplerow
liniowych EndoGIA® (Ryc. 12).

Ryc.11 Preparowanie krezki jelita grubego za pomoca noza harmonicznego.
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Ryc. 12 Przeciccie jelita grubego za pomoca liniowego staplera EndoGhia®

Dhugos¢ segmentu esicy waha si¢ od 14 do 17 cm w zaleznos$ci od
konfiguracji arkad naczyn krezki zaopatrujacych wybrany fragment jelita.
Kolejno nastepuje kroczowy etap operacji. Po uniesieniu nég pacjentki do
pozycji ginekologicznej, zalozeniu cewnika Foley’a do pecherza

moczowego (Ryc. 13),

Ryc. 13 Przygotowanie do kroczowego etapu operacji.
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W miejscu najwickszego zaglebienia w obrgbie przedsionka pochwy
wykonywane jest potkoliste jego naciecie (ryc. 14).

A4 - B SN

Ryc. 14 Potkoliste naciecie zaglebienie w obrebie przedsionka pochwy a nastepnie

preparowanie przestrzeni pomigdzy cewka moczowa, pecherzem moczowym

a odbytnica celem wytworzenia kanatu dla nowo wytworzonej pochwy.

Nastgpuje preparowanie przestrzeni potozonej pomiedzy cewka
moczowg 1 pecherzem moczowym a odbytnica az do miednicy tak aby
uzyska¢ kanat o szerokosci okoto 2 palcow. Po wytworzeniu tunelu
wprowadzany jest do niego klem z zapigtym tupferem i po jego
uwidocznieniu w optyce laparoskopii w obrebie jamy brzusznej wybierane
jest miejsce nacigcia zatamka otrzewnej w przestrzeni pomiedzy

pecherzem moczowym a odbytnicg (Ryc. 15).
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Ryc. 15 Wybor miejsca nacigcia zatamka otrzewnej w przestrzeni pomig¢dzy pecherzem

moczowym a odbytnicag.

Nastepnie przy uzyciu narzgdzia okienkowego zatozonego poprzez
wytworzony kanat (Ryc. 16a i 16b) nast¢puje sprowadzenie dalszego konca

wyizolowanego fragmentu esicy w obreb przedsionka pochwy.

Ryc. 16a i 16b Sprowadzenie narzedziem okienkowym dystalnego konca
wyizolowanego fragmentu esicy poprzez wytworzony kanal w obreb przedsionka

pochwy.
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Po odcieciu linii zszywek na koncu jelita i otwarciu jego Swiatla (Ryc. 17)
ma miejsce jego wszycie w obreb przedsionka pochwy co pozwala

odtworzy¢ prawidtowy wyglad przedsionka pochwy.

Ryc. 17 Sprowadzony w obreb przedsionka pochwy dystalny koniec wyizolowanego

fragmentu esicy po odcigciu linii zszywek i otwarciu jego $wiatla.

Ostatnim etapem zabiegu operacyjnego jest odtworzenie ciagglosci
przewodu pokarmowego. Poczatkowo wykonywalismy zespolenie jelita
grubego koniec do konca przy uzyciu staplera okreznego o S$rednicy
28 mm. Czg¢$¢ blizsza staplera tzw. grzybek zaktadany byt do
proksymalnego odcinka jelita po wytonieniu go przez port polozny
W lewym podbrzuszu o S$rednicy 15 mm. Cze$¢ obwodowa staplera
wprowadzana byla do dystalnego odcinka jelita grubego poprzez odbyt
I odbytnice. Obecnie zespolenie jelita wykonujemy wylaniajgc konce jelita

grubego poprzez port potozony w lewym podbrzuszu (Ryc. 18).
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Ryc. 18 Zespolenie jelita grubego wylonionego poprzez lewy dolny port laparoskopowy

o $rednicy 15 mm.

Po zespoleniu jelita grubego, nastepuje kontrola hemostazy, usunigcie
portow, likwidacja odmy i1 zeszycie naci¢¢ powlok po wprowadzonych
portach. Do nowo wytworzonej pochwy wprowadzane jest szynowanie
utworzone z cylindra strzykawki 10 mililitrowej owinigte] gaza nasgczong
mascig Detreomycynowg oraz odcigtym dnem celem umozliwienia drenazu

tresci jelitowej (Ryc. 19).
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Ryec. 19 Stan po zespoleniu dystalnego konca wyizolowanego odcinka esicy z

przedsionkiem pochwy i zatozeniu szynowania.
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Wyniki.

Wyniki wczesne.

W Zadnym przypadku nie byla wymagana konwersja do zabiegu
otwartego ani nie byly wymagane przetaczania preparatow krwi
I krwiopochodnych. Po przeprowadzeniu zabiegu operacyjnego, ktorego
czas wynosit §rednio 419 minut (mediana 410 minut) stosowana byla
dozylna podaz Metronidazolu 1 Ceafolosporyny II generacji przez okres
$rednio 5 dni (mediana 6 doba). Pojenie rozpoczynano $rednio w 3 dobie
(mediana 3 doba) pooperacyijnej a zywienie w 5 (mediana 5 doba). Sredni
czas hospitalizacji wynosit 14 dni (mediana 14 dni). Szynowanie nowo
wytworzonej pochwy u wszystkich pacjentek usuwano w 10 dobie
pooperacyjnej.

U jednej pacjentki w 6 dobie pooperacyjnej powstala przetoka
katowa w wyniku nieszczelnosci zespolenia jelita grubego w miejscu
umiejscowienia lewego dolnego portu laparoskopowego. Pojawieniu si¢
wycieku tre$ci kalowej nie towarzyszyly objawy ogolne jak objawy
otrzewnowe, objawy niedroznosci przewodu pokarmowego, wzrost
temperatury ciala. W leczeniu tego powiklania zastosowaliémy drenaz
odbytnicy przy pomocy kanki odbytniczej, wylaczenie pacjentki z zywienia
doustnego, calkowite zywienie pozajelitowe przez okres 14 dni oraz
antybiotyki o szerokim spektrum dziatania. Po tym okresie nastgpito
spontaniczne zamknigcie przetoki. Stopniowo redukowano zywienie
pozajelitowe z rdéwnoczesnym stopniowym obcigzaniem przewodu
pokarmowego rozszerzang dieta3. W odleglym okresie obserwacji nie
stwierdzono powiktan ze strony przewodu pokarmowego jak réwniez nowo
wytworzone] pochwy. Pacjentka po okresie rekonwalescencji podjeta

wspolzycie plciowe nie zglaszajac w badaniu ankietowym dolegliwosci.
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Wyniki odlegle.

Wyniki odlegle byly oceniane na podstawie badan ambulatoryjnych
pacjentek u ktorych przeprowadzono zabieg wytworzenia pochwy oraz na
podstawie ankiety wypetnianej przez nie same (ankieta stanowi zalacznik
nr 1 powyzszej pracy). Badania odlegte zostaty przeprowadzone w ramach
programu nr K/ZDS/003688 z uzyskaniem zgody Komisji Bioetycznej
Wydziatu Lekarskiego Collegium Medicum Uniwersytetu Jagiellonskiego
oznaczonej sygnaturg KBET/242/B/2012.

W kontrolnych badaniach ambulatoryjnych zwracano uwage na
sposob gojenia ran w obrebie powtok jamy brzusznej, szerokos¢ wchodu
pochwy oraz jej glebokos¢. U jednej z pacjentek stwierdzono zwezenie
wchodu pochwy, co wymagato kolejnej operacji majacej na celu jego
poszerzenie w 12 miesigcu po zabiegu pierwotnym. U pozostatych
pacjentek nie stwierdzono obecnosci zwezen. Glebokos$¢ pochwy oceniano
na podstawie waginogramu wykonywanego 6 miesigcy po wytworzeniu
pochwy. Dhugo$¢ nowo wytworzonych narzagdow wahata si¢ pomigdzy 8

a 14 cm. Przyktad jednego z badan przedstawiony jest na rycinie nr 10.

Ryc. 20 Waginogram u jednej z pacjentek wykonany 6 miesigcy po przeprowadzonym

leczeniu operacyjnym.
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U wszystkich pacjentek gojenie ran pooperacyjnych odbylo si¢
poprzez rychtozrost z pozostawieniem niewielkich blizn w zakresie

przedniej Sciany jamy brzusznej (Ryc. 21).

Ryc. 21 Widok przedniej $ciany jamy brzusznej z zagojonymi miejscami wprowadzenia

portow.

W badaniu ankietowym stwierdzono, ze 18 pacjentek zawarto
zwigzek matzenski a kolejne dwie sg w statych zwigzkach partnerskich.
Wszystkie z nich podjety wspotzycie ptciowe. Wg uzyskanych informacji
wszystkie sg usatysfakcjonowane przebiegiem wspotzycia jak rowniez ich
partnerzy. Nie stwierdzono dolegliwosci podczas odbywania stosunkow.
Wszystkie z powyzszych pacjentek wyrazily opinig, i1z zastosowane
leczenie operacyjne podniosto ich samooceng jako kobiet oraz polecityby
powyzszg metode operacyjng jako metode pozwalajacg na szybkie podjecie

wspoélzycia ptciowego.
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Pozostate 4 pacjentki nie podjety wspotzycia ptciowego z powodu
nie utrzymywania zwigzkow z partnerami. U nich takze stwierdzono dobre
gojenie ran pooperacyjnych oraz prawidlowg szeroko$¢ wchodu pochwy.
Ze wzgledu na brak podjecia wspotzycia nie oceniono pozostatych

aspektow przeprowadzonego badania.
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Omowienie.

Jakos$¢ zycia 1 psychologiczny dobrostan sg znacznie obnizZone
u pacjentek z brakiem pochwy. Okolicznosci te obliguja do wytworzenia
neopochwy, ktora bedzie satysfakcjonowala pacjentke pod wzgledem

czynno$ciowym oraz kosmetycznym.

W  wigkszosci przypadkéw brak pochwy rozpoznawany jest
w okresie dojrzewania co oznacza, ze pacjentka moze by¢ w pelni
zaangazowana w proces wyboru jak 1 czasu wytworzenia pochwy.
W przypadkach rozpoznanej agenezji pochwy w okresie dziecigcym
powszechnie uznane jest, ze zardwno operacyjne jak 1 nieoperacyjne
sposoby rekonstrukcji pochwy nalezy odtozy¢ na okres p6zniejszy do czasu

uzyskania pelnej dojrzatosci cielesnej i psychologicznej pacjentki [*>***7].

Jak dotychczas nie ma konsensusu odnosnie wyboru metody
38,39

rekonstrukcji pochwy [**°]. Na przestrzeni lat opracowano liczne techniki
zarOwno nieoperacyjne jak i1 operacyjne, majace prowadzi¢ do uzyskania
zadowalajacego wyniku czynno$ciowego 1 kosmetycznego. Koniec lat
80-ych XX wieku przyniost rozwo6j technik laparoskopowych co
zmniejszytlo znaczgco liczbe¢ powiklan oraz czas hospitalizacji.
W 2012 roku Cao i wspolpracownicy przedstawili pierwsza
randomizowang probe poroéwnania wynikoOw leczenia laparoskopowe;j
operacji Davydov’a z laparoskopowa rekonstrukcjag pochwy z uzyciem

izolowanego fragmentu esicy na grupie 40 pacjentek [*°].

Wigkszos¢ opublikowanego piSmiennictwa dotyczy wynikow
osigganych na roznie licznych grupach pacjentek w jednym os$rodku
wykonujacym rekonstrukcje pochwy bez standaryzacji wskazan o zabiegu
operacyjnego, okreslenia ewentualnego istnienia 1 wielkosci pochwy przed

jej rekonstrukcja, powiktan Srodoperacyjnych czy tez pooperacyjnych

O
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a takze osigganych wynikoOw anatomicznych 1 czynnos$ciowych. Bez
ujednoliconych metod porownawczych ocena wynikow 1 przebiegu

pooperacyjnego nie jest tatwa.

Metody nieoperacyjne uzyskania zaglgbienia w przestrzeni pomiedzy
cewka moczowg, pgcherzem moczowym a odbytnicg polegajag na samo
rozszerzaniu i poglebianiu istniejacego zaglebienia znajdujacego si¢
W obrebie przedsionka pochwy bedacego szczatkowym elementem pochwy
wywodzacym si¢ embriologicznie z zatoki moczowo plciowej. Metoda ta
opracowana pierwotnie przez Franka i Webera [***] a nastepnie
modyfikowana przez Igrama [*] oraz ostatnio przez Lee [*], wg
niektorych autoréw jak rowniez przez Amerykanski Kongres Ginekologow
1 Potoznikow w 2013 roku =zalecana jest jako metoda pierwszego
zastosowania [**"]. W tym sposobie uzyskiwania zaglebienia mogacego
peli¢ role pochwy wymagane jest codzienne uzywanie migkkich
gumowych rozszerzadet po okoto 30 minut dziennie przez okres
4-6 miesiecy celem uzyskania odpowiedniego zaglebienia. Taki sposob
postepowania wg autoréw prowadzi do powstania przestrzeni o glebokosci
okoto pomiedzy 7 a 13 cm w 60-80% przypadkow [*°]. Jednak
wytworzona tg droga przestrzen wykazuje duzg nietrwalos¢. Aby utrzymac
uzyskany efekt metoda ta wymaga regularnego wspodlzycia seksualnego
a w razie jego braku, uzywania rozszerzadet. Pomimo iz metoda ta
wydaje si¢ bezpieczna i prosta u czesci pacjentek moze by¢ trudna do
zaakceptowania ze wzgledu na wstyd lub zazenowanie sposobem
uzyskiwania zaglebienia pelnigcego role pochwy. W przypadku
niezadowalajgcego efektu stosowania tej metody, uzyskane zaglebienie
moze zosta¢ wykorzystane do rekonstrukcji chirurgicznej pochwy jedna

z uznanych metod [*?].
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Metody chirurgiczne wytworzenia pochwy obejmujg takie techniki jak:

e Wytworzenie pochwy z uszyputlowanego odcinka esicy — metoda
Baldwina — Aleksadrova i jej modyfikacje wlaczajac w operacje
droga laparoskopowa,

e Metoda MclIndoe i jej modyfikacje,

e Metoda Williamsa i jej modyfikacje,

e Metoda Krzeskiego,

e Metoda Vecchetiego i jej modyfikacje,

e Metody wytworzenia pochwy z uzyciem ptata btony $luzowej
pecherza moczowego (metoda Clareta) lub otrzewnej (metoda
Tsirulikowa),

e Metoda z uzyciem ptata skorno migsniowego migsnia smuklego uda
I jej modyfikacje.

Metody z uzyciem ptatow skornych lub tez skoérno migsniowych

ze wzgledu na trudnosci techniczne w tracie zabiegu operacyjnego, liczne

powiktania oraz zty efekt kosmetyczny naleza obecnie do rzadkosci [*].

Opis wymienionych metod rekonstrukcji pochwy zawarty zostat
W czescl wstgpnej obecnej pracy. W tym miejscu zostang przedstawione
wady i zalety wymienionych technik operacyjnych wytworzenia pochwy.
Czestos¢ wystepowania powiktan 1 ich cigzko$¢ przytaczane przez roznych
autorOw sg znacznie zroznicowane. Jednakze wigksze powiklania jak
uszkodzenia jelita sg obserwowane w technikach rekonstrukcji pochwy
z wykorzystaniem uszypulowanego odcinka esicy, uszkodzenia pecherza
moczowego i odbytnicy moga wystapi¢ w kazdej technice operacyjnej
z wyjatkiem metody Williamsa [*]. W 2012 roku zostala opublikowana
praca oparta na szerokim przegladzie piSmiennictwa analizujgcego wyniki

wytworzenia pochwy [*'].
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Wytworzenie pochwy z izolowanego fragmentu jelita.

Zabieg jest wykonywany zaro6wno technikg otwartg jak
i laparoskopowa co znaczaco wplywa na okres rekonwalescencji
pooperacyjnej jak rowniez efekt kosmetyczny. Zaleta tego typu
postepowania jest szybkie uzyskanie zadowalajacego efektu pomimo
stosunkowo dlugiego czasu operacji — Sredni czas operacji wg
pi$miennictwa wynosit 238 minut [**] co korespondowalo z czasem
uzyskanym w naszej klinice [**]. Ten sposéb postepowania pozwala na
uzyskanie odpowiednio szerokiej 1 gtebokiej pochwy bez uzycia wszelkich
prawidet przy minimalnym okresie szynowania pooperacyjnego [*°]. Wg
pismiennictwa najbardziej przydatnym fragmentem jelita do rekonstrukcji
pochwy jest esica ze wzgledu na jej anatomiczne potozenie co ma
znaczenie w zachowaniu prawidlowego ukrwienia wyizolowanego
fragmentu jelita. Metoda ta stosunkowo czg¢sto stosowana jest i wg
niektorych autorow polecana jako metoda z wyboru w pediatrycznej grupie

pacjentek [2°°!

]. Satysfakcja seksualna uzyskiwana tag metoda jest wg
pi$émiennictwa szacowana na 70-90% [**]. W naszym materiale na
podstawie badan ankietowych stwierdzilismy, ze zadowolenie ze
wspolzycia seksualnego wyrazity wszystkie pacjentki, ktore je podjety. Do
najczestszych powiktan w tej metodzie nalezg: martwica uzytego segmentu
jelita, powiktania infekcyjne, nieszczelno$¢ zespolenia przy odtworzeniu
ciggtosci przewodu pokarmowego, wypadanie nowo wytworzonej pochwy,
zwezenie wchodu pochwy zwlaszcza przy braku podjgcia wspotzycia
seksualnego. Wymienione powiklania zostaly zebrane na podstawie

47, W naszym materiale

przegladu piSmiennictwa z 2012 1 2014 roku [
wystapily dwa powiklania opisane w wynikach badania. Byly to zwg¢zenie
wchodu pochwy u pacjentki przed uplywem pierwszego roku po

wytworzeniu pochwy. Pacjentka ta byla powtdrnie operowana w 12
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miesigcy po pierwotnym zabiegu. W obserwacji odleglej nie stwierdzono
nawrotu zwezenia. U drugiej pacjentki we wczesnym okresie
pooperacyjnym  wystgpita  nieszczelno§¢  zespolenia  przewodu
pokarmowego z powstaniem nastepowe] przetoki katowej. Jak opisano
wczesniej nie wymagala ona powtornej rewizji operacyjnej. Zastosowano
drenaz jelita grubego przy uzyciu kanki odbytniczej, wylaczono pacjentke
z zywienia doustnego stosujac calkowite zywienie pozajelitowe oraz
antybiotyki o szerokim spektrum dziatania (cefalosporyne II generacji oraz
Metronidazol). Wygojenie obejmujace zamknigcie przetoki kalowej oraz
ustgpienie przecieku poprzez zespolenie jelitowe nastgpito w ciggu 14 dni
leczenia. Po tym czasie stopniowo redukowano catkowite odzywianie
pozajelitowe przy réwnoczesnym zwigkszaniu obcigzenia przewodu
pokarmowego zywieniem doustnym. Do chwili obecnej u pacjentki nie
zaobserwowano powiktan odleglych zar6wno ze strony przewodu

pokarmowego jak i nowo wytworzonej pochwy.
Metoda Mclndoe i jej] modyfikacje.

Wg pismiennictwa skuteczno$¢ metody oceniana jako uzyskanie
pochwy o dtugosci 8-12 cm wynosi ok. 99%. Stopien zadowolenia zycia
plciowego szacuje si¢ na 85-98%. Powiktaniami tej metody jest mozliwos¢
uszkodzenia odbytnicy lub pecherza moczowego wystepujace w ok. 1%
przypadkéw oraz wypadanie nowo wytworzonej pochwy - dotychczas
opisano 1 przypadek w tej metodzie [*°]. Zaleta tej metody jest krotki czas
operacji wynoszacy wg autorow od 30 do 45 minut z niskg utratg krwi
wynoszaca $rednio 110 ml [*?]. Ponadto zwolennicy tej metody przytaczaja
argument braku blizn widocznych w zakresie powlok jamy brzusznej.
Jednakze pozostajg blizny W miejscach pobrania ptatow skoérnych, ktoére
czesto sg nie do zaakceptowania przez mtode kobiety. Czgstym problemem

jest sucho$¢ pochwy z powodu braku jej naturalnego nawilzania.

O
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Spowodowane to jest brakiem adaptacji platow skornych uzytych do
wytworzenia pochwy w odleglym okresie obserwacji. Wg Jasonni
w odlegtych badaniach histologicznych wnetrze neopochwy pokryte jest
nadal naskorkiem [*]. W odlegtych obserwacjach jednym z najczestszych
powiklan jest zwgzenie nowo wytworzone] pochwy, ktére wymaga
czestego 1 prawdopodobnie trwajacego przez cate zycie jej kalibrowania.
Zwigzane jest to z powstawaniem bliznowcOw w obrgbie przedsionka
pochwy. Ryzyko wystgpienia zwezenia nowo wytworzone] pochwy
wzrasta gdy szynowanie po zabiegu operacyjnym jest usunig¢te zbyt

wezesnie lub gdy nie ma miejsca regularna aktywnos¢ plciowa [*°].

Metoda Williamsa oraz jej modyfikacja wg Creatsas’a.

Metoda ta przedstawiona w 1976 roku byla praktycznie nie
wykorzystywana do czasu jej modyfikacji w 2001 roku przez Creatsas’a
i wspotpracownikow [**].  Skuteczno$¢ oryginalnej metody byta
ograniczona z powodu faktu, ze neopochwa jest zewnetrzna, krétka i nie
zadowalajaca do prawidlowego wspotzycia. Niektore pacjentki skarzg sie,
ze pochwa jest zbyt krotka i nie pozwala na odczuwanie penetracji [>'].
W oryginalnej metodzie Williamsa ze wzgledu na nieprawidlowa o$
podtuzng pochwy uzycie rozszerzadet do jej Kkalibracji jest trudne do
zastosowania przez pacjentke. Poprawe tego stanu wnosi modyfikacja
Creatsas’a. P6znym nastgpstwem tej metody jest mozliwy wzrost wlosow
w obrebie nowo wytworzonej pochwy [*°]. Zaleta tej metody jest krotki
czas operacji obejmujacy od 25 do 40 wg doniesien [*’] oraz brak
potencjalnych, powaznych powiktan takich jak uszkodzenie cewki

moczowej, pecherza moczowego czy tez odbytnicy oraz wypadanie
neopochwy [

55] .
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Metody polegajace ma wyslaniu kanalu pomiedzy cewka moczowa,
pecherzem a odbytnica tkankami réznego pochodzenia (Krzeskiego

oraz metoda Davydov’a).

Skuteczno$¢ tych metod oceniana jest na 99%. Stopien satysfakcji
pacjentek wg réznych doniesien okreslany jest na powyzej 90%. Sredni
czas operacji wynosi od 100-150 minut [*]. Brak jest opracowan,
w ktorych oceniane sg odlegle wyniki stosowania metody Davydov’a
odnos$nie sprawnosci seksualnej pacjentek. Istnieje jedno doniesienie, ktére
ocenia jako dobre funkcjonowanie pacjentek w sferze zycia plciowego
w odleglym okresie pooperacyjnym [*°]. W obydwu metodach zaleta ich
jest brak mozliwosci wypadania pochwy. W metodzie Krzeskiego
opisywanym powiklaniem w odleglej obserwacji sa zaburzenia trzymania
moczu. W doniesieniu z 2008 roku sposréd 37 pacjentek, u ktorych
wykonano rekonstrukcje pochwy ta metoda u 19 opisano zaburzenia

trzymania moczu [*].

Metoda Vecchetiego.

Skuteczno$¢ tej metody okreslana jest na ok. 99% przy uzyskaniu
satysfakcji z zycia plciowego na poziomie 80—-90%. Czas operacji wynosit
$rednio wg pi$miennictwa 30-60 minut [**]. Po uzyskaniu neopochwy
rozszerzanie pochwy lub regularne wspoélzycie ptciowe jest wymagane aby
utrzymaé uzyskany efekt terapeutyczny [*']. Wg niektorych autorow
pacjentki w wieku powyzej 30 lat lub takie, u ktérych z roznych przyczyn
mozemy mie¢ do czynienia z bliznami w obregbie krocza mogg si¢ nie
kwalifikowa¢ do tego typu postepowania ze wzgledu na matg elastycznos¢
tkanek krocza. Rownoczesnie mtode pacjentki moga by¢ niedojrzate
w kwestii regularnego stosowania rozszerzadel lub regularnego wspotzycia

plciowego celem utrzymania efektu leczniczego [*°]. Procedura ta jest
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przeciwwskazana u pacjentek z poszerzong cewka moczowa w nastepstwie
odbywania stosunkoéw plciowych tg droga, u pacjentek z niedorozwojem

sromu lub scentralizowanym ujéciem cewki moczowej [*°].

Podsumowujac, jak dotychczas nie uzyskano konsensusu odno$nie
wyboru metody rekonstrukcji pochwy. Brak pismiennictwa szeroko
traktujagcego problem rekonstrukcji pochwy nie pozwala na catkowicie
obiektywng ocen¢ 1 poréwnanie istniejagcych sposoboOw wytworzenia
pochwy. Czeg$¢ autorow jak to przedstawiono opowiada si¢
za nieoperacyjnymi technikami jako metodami ,,pierwszego rzutu”. Jednak
metody te majg swoje ograniczenia 1 niedogodnos$ci jak np. codzienne
uzywanie prawidet kalibrujacych nowo wytworzong pochweg. Poza tym
moga wigza¢ si¢ z ograniczeniami natury psychologicznej u mtodych
pacjentek. Dlatego tez istnieje grupa autorow, ktéra uwaza, ze w tych
przypadkach metoda z wyboru jest wytworzenie neopochwy z uzyciem
wyizolowanego fragmentu jelita ze szczegolnym uwzglednieniem esicy.
Techniki te potencjalnie obarczone sg powazniejszymi powiklaniami
w poréwnaniu do innych metod, ale jak dotychczas nie przedstawiono

obiektywnych, jednoznacznych wynikow potwierdzajacych te hipotezy.
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WhioskKi.

. Istnieje wiele metod rekonstrukcji pochwy. Metody te obejmuja
zarowno techniki nieoperacyjne jak 1 operacyjne.

. Przewaga metody wykorzystujacej fragmenty jelita do rekonstrukcji
neopochwy jest krotki czas uzyskania jej petnej funkcjonalnosci pod
wzgledem mozliwosci podjecia wspotzycia.

. Brak konieczno$ci szynowania poza okresem okotooperacyjnym.

. Nowo wytworzona pochwa z izolowanego fragmentu esicy posiada
naturalne nawilzanie.

. W S$cianie neopochwy powstatej z jelita grubego nie powstaja
odlezyny czy tez owrzodzenia a takze nie dochodzi do jej zwezenia
jak to moze mie¢ miejsce w przypadku uzycia ptatow skornych.

. Operacje z wykorzystaniem jelita grubego pomimo rozleglosci
operacji 1 czasu jej trwania obcigzone sg mniejsza liczbg powiklan
odlegltych w porownaniu do innych metod rekonstrukcji pochwy.

. Uzyskane wyniki na podstawie badania ankietowego pacjentek,
u ktorych wykonano laparoskopowa rekonstrukcje pochwy
z uzyciem izolowanego fragmentu esicy wskazujg na trwaty, dobry

efekt kosmetyczny i czynnosciowy.
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Streszczenie.

Wstep.

Chirurgiczne leczenie z powodu braku pochwy u dziewczat nadal
jest duzym wyzwaniem dla chirurga z punktu widzenia prawidlowego
zycia piciowego zarowno pod wzgledem fizycznym jak i psychicznym
pacjentki. Brak pochwy w populacji dziewczecej, bedacy przyczyng
eliminacji pacjentek z waznej sfery zycia jakg jest zycie plciowe,
wystepuje najczegsciej w wyniku zaburzen rozwojowych narzadu rodnego.
Rzadszg przyczyng sa stany po rozlegtych resekcjach w obrgbie miednicy
mniejszej jak to ma miejsce np. w przypadkach migsaka prgzkowano
komoérkowego lub innych chor6b nowotworowych.

Do zaburzen rozwojowych, w ktorych wystepuje brak pochwy naleza:

1. Zesp6l niedorozwoju przewodow Mullera (Mullerian Aplasion
Syndrome) inaczej zwany takze zespotem Meyera —
Rokitanskiego — Kustera — Hausera (MRKH syndrome),

2. Zespot niewrazliwos$ci na androgeny,

3. Zespoty dysgenezji gonad,

4. Wrodzony przerost kory nadnerczy w wybranych przypadkach
u dziewczat,

5. Przetrwaly stek, lub jego wynicowanie.

Z punktu widzenia klinicznego konieczno$¢ wytworzenia pochwy
najczescie] ma miejsce u dziewczat dotknietych zespolem Meyera —
Rokitanskiego — Kuster — Hausera.

Zespot ten jest podzielony na dwa podtypy: typ I —typ izolowany zwany
takze zespotem Rokitanskiego oraz typ II okreslany jako asocjacja MURCS
(Aplazja przewodow Mullera, wady wrodzone nerek lub nerki oraz

anomalie somitow szyjnych). Innymi nazwami zespotu MRKH s3 CAUV

O
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(Congenital Absence of the Urterus and Vagina - wrodzony brak pochwy
I macicy), MA (Mullerian Aplasia — aplazja przewodéw Mullera) czy tez
GRES (Genital Renal Ear Syndrome — wrodzony zesp6t nerkowo uszny).
Zespot Rokitanskiego charakteryzuje si¢ wrodzonym brakiem macicy oraz
2/3 gornych pochwy u kobiet wykazujacych normalne II rzedowe cechy
plciowe oraz kariotyp 46 XX. Wg piSmiennictwa u okoto 30-40%
pacjentek wystepuja zaburzenia rozwojowe dotyczace goérnego ukladu
moczowego. W 10-25% przypadkow wystepuja zaburzenia shluchu
Z ghluchota wiacznie. U kolejnych 12% wspotistniejg wady uktadu kostno
stawowego. Ponadto zespot ten moze wystgpowaé w niektorych
asocjacjach genetycznych jak np. zespoty McCusic — Kaufman’a, Bardlet —
Biedla, Frasera czy Klippel — Feila.
Wspotistniejgcymi zaburzeniami rozwojowymi s3:
e \Wady rozwojowe nerek — jednostronna agenezja, ektopia nerki lub
nerka podkowiasta, wodonercze,
e Wady rozwojowe szkieletu a zwlaszcza kregow (zespot Klippel
Feil’a, zro$nigcia kregdw gtownie szyjnych, skolioza),
e Zaburzenia stuchu,

e Znacznie rzadziej wady serca lub palcow (syndaktylia, polidaktylia).

Zespot MRKH jest rzadkim zespolem. Jego czesto$¢ wystepowania
okresla si¢ na 1 na 5000 do 20 000 zywo urodzonych dziewczynek.
W Polsce nie ma doktadnej analizy czesto$ci wystepowania tego zespotu.
W naszym osrodku w latach 2002-2012 operowane byly 24 pacjentki
z agenezja pochwy.

Rozpoznanie tego zespotu zazwyczaj ma miejsce w okresie
dojrzewania. Przyczyng tego jest pierwotny brak miesigczki przy jak juz

wspomniano  prawidlowych  drugorzgdowych cechach ptciowych.
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W badaniu fizykalnym stwierdza si¢ prawidtowy srom w obrgbie ktorego
w przedsionku pochwy widoczne jest niewielkie zagtebienie wg niektorych
autorow majace 2—7 cm.

Podejrzenie zespolu MRKH w badaniu fizykalnym obliguje do dalszej
diagnostyki. Badaniem wstgpnym, tatwo dostepnym i nieinwazyjnym jest
badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej oraz miednicy matej. Badanie to
ujawnia brak lub szczatkowa macice w przestrzeni pomigdzy odbytnica
a pecherzem moczowym. Ponadto juz na wstepie pozwala ono okresli¢
istnienie ewentualnych, towarzyszacych wad wrodzonych zwlaszcza
w zakresie gornego ukladu moczowego. W razie watpliwosci
diagnostycznych badaniem rozstrzygajacym jest badanie MRI. Jest ono
takze nieinwazyjnym badaniem wykazujacym si¢ znacznie wigksza
czutoscig 1 specyficznosciag w stosunku do badania USG. Pozwala na
doktadng ocene¢ stopnia niedorozwoju macicy poprzez uwidocznienie jej
szczatkowych rogow a takze na ocen¢ jajnikdw. RoOwnoczesnie badanie to
pozwala podobnie jak USG na doktadng ocen¢ stanu gornych drog
moczowych a ponadto ocen¢ uktadu kostno szkieletowego. Dalsza metoda
diagnostyczng jest laparoskopia. Jest ona badaniem inwazyjnym
wymagajacym znieczulenia ogolnego pacjentki 1 byla stosowana o tych
kobiet, u ktorych badanie USG 1 MRI nie dawato pewnosci diagnostyczne;.
Jednak obecnie uwaza si¢, ze nie ma wskazan do jej przeprowadzenia
celem samej diagnostyki a jej zastosowanie jest zarezerwowane do

przypadkow, ktore jednoczasowo zostang poddane rekonstrukcji pochwy.
Metody wytworzenia pochwy.
Historycznie, pierwsze opisy chirurgicznego wytworzenia pochwy

pochodza z lat okoto 460-377 przed nasza erg a ich autorstwo przypisuje

si¢ Hipokratesowi. Wspotczesnie odtworzenie pochwy przechodzito dtuga
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ewolucje od metod zachowawczych po réznorodne techniki operacyjne.
Ogolnie techniki wytworzenia pochwy mozna podzieli¢ na zachowawcze
1 operacyjne. Wsérod operacyjnych opracowano metody wykorzystujace
rozne tkanki majace zastgpi¢ funkcjonujaca pochwe.

W 1938 roku Robert Frank przedstawil zachowawcza metode
uzyskania uchytka w miejscu prawidlowe; pochwy za pomoca
roznorodnych siodetek z prawidtami uciskajacymi na przedsionek pochwy
powodujacymi stopniowe jego poglebianie az do wytworzenia uchyika
mogacego spetnia¢ funkcje pochwy z mozliwoscia podjecia wspdlzycia
seksualnego. Metoda ta miata zastapi¢ zaproponowang w 1904 roku przez
Baldwina operacyjng metod¢ zastgpienia pochwy fragmentem jelita
cienkiego, obarczong na éwczesne czasy licznymi powiktaniami. W 1956
Zangl a nastegpnie Prat w 1961 roku zaproponowali wytworzenie pochwy
z fragmentu esicy a nastepnie Warwick i Kirby do tego celu wykorzystali
katnice. Kolejnymi metodami bylo wytworzenie kanatu pomiedzy cewka
moczow3g, pecherzem moczowym a odbytnica 1 wystanie go ptatem
dermatomowym skory (MclIndoe 1 Banister) lub wystanie go btong sluzowa
pecherza moczowego (Claret) badz otrzewng z uchytka Douglasa
(Tsirulnikow). W 1983 roku Krzeski 1 Borkowski przedstawili technike
wytworzenia pochwy z uszypulowanego ptlata petnej grubosci Sciany
pecherza moczowego. Inni autorzy wykorzystywali do tego celu
uszyputowane ptaty skoéry z okolicy krocza i okolicy pachwinowe;.
Zarowno metoda nieoperacyjna jak 1 operacyjne z uzyciem ptatow skory
wymagaja w przebiegu pozabiegowym trwatego szynowania nowo
wytworzonej pochwy. W metodzie Franka oraz w metodzie Abbe-Mcindoe
jest to zalecane praktycznie przez caty czas z wyjatkiem codziennej toalety,
defekacji czy zycia plciowego. W pozostatych metodach przez réznie dtugi
okres po leczeniu operacyjnym, przy czym najkrocej zalecane jest

w metodach wytworzenia pochwy z uszyputowanego odcinka jelita, gdzie
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stosowane jest jedynie przez kilka dni bezposrednio w okresie
pooperacyjnym.

Najszerzej przyjeta metodg zostala rekonstrukcja pochwy
z uszyputowanego fragmentu jelita grubego. Jednak metoda ta obarczona
jest duza inwazyjno$cig zwigzang zaré6wno z dostgpem brzusznym jak
1 kroczowym. To powoduje, ze istnieje szerokie ryzyko powiktan
pooperacyjnych jak réwniez efekt kosmetyczny moze by¢ nie
zadowalajacy. Dlatego wraz z rozwojem technik matoinwazyjnych
w 2001 roku na zjezdzie Sekcji Urologicznej Amerykanskiej Akademii
Pediatrycznej w San Francisco przedstawiono technike odtworzenia
pochwy z uszypulowanego fragmentu esicy metodg laparoskopowa.

Metoda ta w naszej klinice stosowana jest od 2002 roku.

Cele pracy.

1. Ocena wynikéw laparoskopowej rekonstrukcji pochwy z uzyciem
jelita  grubego na  podstawie doswiadczen  wilasnych
I piSmiennictwa.

2. Ocena wynikow technik rekonstrukcji pochwy na podstawie
piSmiennictwa.

3. Poréwnanie wad i zalet powyzej prezentowanych technik.

Material.

Do leczenia operacyjnego z powodu wrodzonego braku pochwy
w naszej klinice zostato zakwalifikowanych 24 dziewczeta w wieku 17-20
lat (Sredni wiek 18,4 lat, mediana 18 lat). Wszystkie pacjentki byly
operowane technikg laparoskopowa. Byly to 22 dziewczgta z agenezja

pochwy nastepstwie zespotu aplazji przewodoéw Mullera, natomiast
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pozostale 2 w przebiegu zespotu niewrazliwosci na androgeny. Wszystkie
pacjentki zostaly skierowane do Poradni Endokrynologicznej z powodu
pierwotnego braku miesigczki. II rzedowe cechy piciowe byly prawidtowo
rozwinigte. W badaniach obrazowych u dziewczat z zespotem MRKH
stwierdzono prawidlowe jajniki, szczatkowe macice i catkowity brak
rozwoju pochwy. Ponadto u 3 pacjentek z tej grupy stwierdzono brak
rozwoju nerki lewej bez innych patologii towarzyszacych w zakresie
uktadu moczowego. Nie stwierdzono takze u zadnej z pacjentek
nieprawidtowos$ci w zakresie uktadu szkieletowego. Jedna z dziewczat byta

w statej kontroli endokrynologicznej z powodu niedoczynnosci tarczycy.

Wyniki.

Wyniki wczesne.

W Zadnym przypadku nie byla wymagana konwersja do zabiegu
otwartego ani nie byly wymagane przetaczania preparatow krwi
I krwiopochodnych. Po przeprowadzeniu zabiegu operacyjnego, ktdrego
czas wynosit §rednio 419 minut (mediana 410 minut) stosowana byta
dozylna podaz Metronidazolu 1 Ceafolosporyny II generacji przez okres
srednio 5 dni (mediana 6 doba). Pojenie rozpoczynano srednio w 3 dobie
(mediana 3 doba) pooperacyjnej a zywienie w 5 (mediana 5 doba). Sredni
czas hospitalizacji wynosit 14 dni (mediana 14 dni). Szynowanie nowo
wytworzonej pochwy u wszystkich pacjentek usuwano w 10 dobie
pooperacyjnej.

U jednej pacjentki w 6 dobie pooperacyjnej powstata przetoka
katowa w wyniku nieszczelnosci zespolenia jelita grubego w miejscu
umiejscowienia lewego dolnego portu laparoskopowego. Pojawieniu si¢
wycieku tresci katowej nie towarzyszyly objawy ogolne jak objawy

otrzewnowe, objawy niedrozno$ci przewodu pokarmowego, wzrost
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temperatury ciala. W leczeniu tego powiklania zastosowaliSmy drenaz
odbytnicy przy pomocy kanki odbytniczej, wytaczenie pacjentki z zywienia
doustnego, calkowite zywienie pozajelitowe przez okres 14 dni oraz
antybiotyki o szerokim spektrum dziatania. Po tym okresie nastgpito
spontaniczne zamknigcie przetoki. Stopniowo redukowano Zywienie
pozajelitowe z roOwnoczesnym stopniowym obcigzaniem przewodu
pokarmowego rozszerzang dieta. W odleglym okresie obserwacji nie
stwierdzono powiktan ze strony przewodu pokarmowego jak rowniez nowo
wytworzone] pochwy. Pacjentka po okresie rekonwalescencji podjeta

wspolzycie plciowe nie zglaszajac w badaniu ankietowym dolegliwosci.

Wyniki odlegle.

Wyniki odlegte byte oceniane na podstawie badan ambulatoryjnych
pacjentek u ktorych przeprowadzono zabieg wytworzenia pochwy oraz na
podstawie ankiety wypetnianej przez nie same (ankieta stanowi zalacznik
nr 1 powyzszej pracy). Badania odlegle zostaty przeprowadzone w ramach
programu nr K/ZDS/003688 z uzyskaniem zgody Komisji Bioetycznej
Wydziatu Lekarskiego Collegium Medicum Uniwersytetu Jagiellonskiego
oznaczonej sygnaturg KBET/242/B/2012.

W kontrolnych badaniach ambulatoryjnych zwracano uwage na
sposob gojenia ran w obrebie powlok jamy brzusznej, szeroko$s¢ wchodu
pochwy oraz jej gleboko$¢. U jednej z pacjentek stwierdzono zwezenie
wchodu pochwy, co wymagato kolejnej operacji majacej na celu jego
poszerzenie w 12 miesigcu po zabiegu pierwotnym. U pozostatych
pacjentek nie stwierdzono obecnosci zwezen. Giebokos¢ pochwy oceniano
na podstawie waginogramu wykonywanego 6 miesi¢cy po wytworzeniu
pochwy. Dlugo$¢ nowo wytworzonych narzagdow wahata si¢ pomiedzy 8

al4 cm.
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U wszystkich pacjentek gojenie ran pooperacyjnych odbylo sig¢
poprzez rychtozrost z pozostawieniem niewielkich blizn w zakresie
przedniej Sciany jamy brzuszne;j.

W badaniu ankietowym stwierdzono, ze 18 pacjentek zawarto
zwigzek matzenski a kolejne dwie sa w statych zwigzkach partnerskich.
Wszystkie z nich podjely wspotzycie piciowe. Wg uzyskanych informacji
wszystkie sg usatysfakcjonowane przebiegiem wspotzycia jak réwniez ich
partnerzy. Nie stwierdzono dolegliwo$ci podczas odbywania stosunkow.
Wszystkie z powyzszych pacjentek wyrazily opini¢, iz zastosowane
leczenie operacyjne podniosto ich samooceng jako kobiet oraz polecityby
powyzsza metode operacyjng jako metode pozwalajaca na szybkie podjecie
wspolzycia plciowego.

Pozostate 4 pacjentki nie podjely wspotzycia plciowego z powodu
nie utrzymywania zwiazkow z partnerami. U nich takze stwierdzono dobre
gojenie ran pooperacyjnych oraz prawidlowg szerokos¢ wchodu pochwy.
Ze wzgledu na brak podjecia wspotzycia nie oceniono pozostatych

aspektow przeprowadzonego badania.

WhioskKi.

1. Istnieje wiele metod rekonstrukcji pochwy. Metody te obejmuja
zaré6wno techniki nieoperacyjne jak i operacyjne.

2. Przewaga metody wykorzystujacej fragmenty jelita do rekonstrukcji
neopochwy jest krotki czas uzyskania jej petnej funkcjonalnosci pod
wzgledem mozliwos$ci podjecia wspotzycia.

3. Brak koniecznos$ci szynowania poza okresem okotooperacyjnym.

4. Nowo wytworzona pochwa z izolowanego fragmentu esicy posiada
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naturalne nawilZanie.

. W $cianie neopochwy powstatej z jelita grubego nie powstaja
odlezyny czy tez owrzodzenia a takze nie dochodzi do jej zwezenia
jak to moze mie¢ miejsce w przypadku uzycia ptatow skornych.

. Operacje z wykorzystaniem jelita grubego pomimo rozlegtosci
operacji 1 czasu jej trwania obcigzone sg mniejszg liczbg powiktan
odleglych w poréwnaniu do innych metod rekonstrukcji pochwy.

. Uzyskane wyniki na podstawie badania ankietowego pacjentek,
u ktorych  wykonano laparoskopowa rekonstrukcje pochwy
z uzyciem i1zolowanego fragmentu esicy wskazuja na trwaty, dobry

efekt kosmetyczny i czynno$ciowy.
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Abstract.

Introduction.

Surgical treatment due to lack of the vagina in girls still poses
a major challenge for the surgeon, from the point of view of the patient’s
proper sex life both physical and mental. The absence of the vagina that
results in the elimination of patients with important sphere of life which is
the life of sex, most often occurs as a result of developmental disorders of
the reproductive organ. Rarer causes are stated after extensive resection of
pelvic as is the case ie. in cases of rhabdomyosracoma or other neoplasms.
To developmental disorders in which there is a lack of vaginal include:

1. an underdevelopment of the Mullerian ducts (Mullerian Aplasion
Syndrome), otherwise also known as the Meyer — Rokitansky —
Kuster — Hauser syndrome (MRKH syndrome),

2. the androgen insensitivity syndrome,

3. the gonadal dysgenesis syndrome,

4. the congenital adrenal hyperplasia in selected cases in girls,

5. persistent steak, or it’s eversion.

From the clinical point of view the need to create vaginal, mostly
takes place in girls affected by the Meyer — Rokitansky — Kuster — Hauser
syndrome. This syndrome is divided into two subtypes: type | — type
insulated Rokitansky syndrome and type Il referred to as MURCS
association (Mullerian ducts aplasia, birth defects and kidney or renal
anomalies cervical somites). Other names are: MRKH syndrome, CAUV
(Congenital Absence of the Urterus and Vagina — congenital absence of the
vagina and uterus), MA (Mullerian Aplasia — aplasia of Mullerian ducts) or
GRES (Genital Renal Ear Syndrome - congenital auricular renal

syndrome). The Rokitansky syndrome is characterized by the congenital
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absence of uterus and upper 2/3 of the vagina in women showing normal
second — row sexual characteristics and karyotype 46 XX. According to the
literature in about 30-40% of patients are developmental disorders on the
upper urinary tract. In 10-25% of cases the defects occur with hearing
impairment including deafness. In a further, 12% of the bone defects
coexist joint. In addition, this syndrome may appear in some possible
associations such as genetic. McCusic syndrome — Kaufman, Bardlet —
Biedl syndrome, Fraser and Klippel — Feil.
Concomitant developmental disorders are:
» malformations of the kidney — one-sided agenesis and ectopic kidneys
or horseshoe kidney, hydronephrosis,
» malformations of the skeleton and especially the vertebrae (Klippel Feil
syndrome, mainly fusion of the cervical vertebrae, scoliosis),
* hearing disorders,
» more rarely, the heart defects or fingers (syndactyly, polydactyly).

The MRKH syndrome is a rare. Its incidence is determined at 1 in
5000 to 20 000 live-born girls. In Poland, there is no detailed analysis of
the incidence of this syndrome. During the years 2002-2012, 24 patients
were operated on the vaginal agenesis at our center.

The diagnosis of this syndrome usually takes place during a puberty.
The reason for this is the primary amenorrhea as already mentioned with
the normal secondary sexual characteristics. The physical examination
vulva correctly states within which visible in the vestibule vaginal cavity is
small by some authors having 2—7 cm. Suspicion MRKH syndrome obliges
a physical examination for further diagnosis. A preliminary audit, easily
accessible and is non-invasive ultrasound of the abdomen and pelvic.

This study reveals no or rudimentary uterus in the space between the
rectum and bladder. In addition, it allows to determine the existence of any,

associated congenital anomalies especially in the upper urinary tract. If in
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doubt, the diagnostic testing is conclusive MRI. It is also a non-invasive
examination exhibit a much greater sensitivity and specificity in the
relation to the ultrasound. It allows you to specify the degree of
underdevelopment of the uterus by demonstrating its residual corners as
well as to assess the ovaries. At the same time, this test like an ultrasound
allows an accurate assessment of the upper urinary tract and further
evaluation of the musculo skeletal disorders. A further diagnostic method is
a laparoscopy. It is an invasive examination which requires the general
anesthesia and the patient was used for those women whose ultrasound and
MRI did not give a diagnostic confidence. Today, it is believed that there is
no indication to carry it out very aim of the diagnosis and its use is reserved

for the cases which will undergo a single stage reconstruction of the vagina.

The methods of the reconstruction of the vagina.

Historically, the first descriptions of the surgical vaginal
reconstruction were noticed during the years 460-377 BC and their
authorship is attributed to Hippocrates. Nowadays, the restore vaginal
passed a long evolution from the conservative methods after a variety of
surgical techniques. In general, the vaginal reconstruction techniques can
be divided into conservative and operative. Among the surgical methods
have been developed using different tissues to replace a functioning vagina.
In 1938, Robert Frank presented a conservative method to obtain a correct
diverticulum at the site of the vagina using a variety of saddles with mould
for vulval vestibule causing its gradual deepening until a diverticulum
which may act as a vagina with the possibility of taking sexual intercourse.
This method was designed in order to replace proposed in 1904 by Baldwin
operational method of replacing the vaginal portion of the small intestine,

at that time burdened with numerous complications.
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In 1956, Zangl and then Prat in 1961 proposed the formation of a fragment
of the sigmoid vagina and then, Warwick and Kirby for this purpose used
the cecum. The further methods consist of creation a channel between the
urethra, bladder and rectum and padding them using skin flaps (Mclndoe
and Banister) or bladder mucosa (Claret) or the peritoneum of Douglas
diverticulum (Tsirulnikow). In 1983, Krzeski and Borkowski presented the
technique of creating vaginal flap with pedicle full-thickness bladder wall.
The other authors have used for this purpose pedicle skin flaps of the
perineum and inguinal. Both non-operational method and process using
skin flaps require in the course of postoperative permanent using of the
moulding newly created vagina. In the Frank and Abbe-MclIndoe method it
iIs recommended practically the whole time except for the daily toilet,
defecation or sexual life. In other methods for various periods of the time,
after the surgery, the shortest is recommended in the method of
reconstruction vagina using pedicle intestine segment where it is used for
only a few days immediately post-operatively.

The most widely accepted method is the vaginal reconstruction with
pedicle portion of the colon. However, this method is a subject to high
invasiveness. This means that there is a widespread risk of postoperative
complications as well as the cosmetic effect may be not satisfactory.
Therefore, with the development of minimally invasive techniques in 2001
at a convention Urological Section of the American Academy of Pediatrics
in San Francisco a laparoscopic technigue was presented for a vaginal
restoration using a pedicle segment of the sigmoid colon. This method has

been used in our Department since 2002.
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Objectives of the work.

1. Evaluation of the laparoscopic vaginal reconstruction using the
colon based on their own experience and the literature.

2. Evaluation of the vaginal reconstruction techniques based on the
literature.

3. Comparison of the advantages and disadvantages presented above

the techniques.

Material.

For a surgery because of a congenital absence of the vagina 24 girls
aged 17-20 years (mean age 18.4 years, median 18 years) have been
selected in our Department. All patients were operated laparoscopicaly.
The patients were directed to the Department by the endocrinologist. There
were 22 girls with vaginal agenesis following Mullerian Aplasia while the
remaining 2 in the course of androgen insensitivity syndrome. All patients
were referred to the Department of Endocrinology because of primary
amenorrhea. Second row sexual characteristics were normally developed.
The imaging studies in girls with the MRKH syndrome found normal
ovaries, uterus and rudimentary total lack of development of the vagina.
Furthermore, in 3 patients of this group we revealed no left kidney
development without other pathologies associated in terms of urinary
system. There was no evidence in any of the patients irregularities in the
skeletal system. One of the girls was in constant control endocrine because

of the hypothyroidism.
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Results.

Early results.

There was no need of a conversion to open a surgery or the blood
transfusion products. After the surgery, the time was averaged 419 minutes
(median 410 minutes) was used intravenous supply of Metronidazol and
Cephalosporin second generation for an average of 5 days (median 6 day).
Watering started on the 3rd day on average (median 3 day) postoperative
and nutrition in 5 (median 5 day). Mean length of stay was 14 days (median
14 days). Moulding newly created vagina in all patients were removed at
10 postoperative day. One patient at 6 postoperative day was established as
a result of fecal fistula of the colon to a location of the lower left
laparoscopic port. There was not accompanied by general symptoms as
peritoneal signs, symptoms of gastrointestinal obstruction, increased body
temperature. In the treatment we applied a rectal drainage, exclusion of
patients from oral intake, total parenteral nutrition for 14 days and
antibiotics with a broad spectrum of action. After this period, there was
a spontaneous closure of the fistula. Gradually reduced parenteral nutrition
with simultaneous gradual weight bearing flared gastrointestinal diet.
During late observation period there were no complications from the
gastrointestinal tract as well as a newly formed vagina. The patient after
a period of convalescence took intercourse without reporting in the survey

ailments.
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Late results.

Late results were evaluated on the basis of ambulatory examinations
of the patients who had undergone surgery produce vaginal and on the
questionnaire completed by themselves (questionnaire is attached as Annex
1 of the above work). The study was conducted ion the basis of the
program No. K/ ZDS / 003688 from obtaining the consent of the Bioethics
Committee of the Medical Faculty, Jagiellonian University marked the
signature KBET /242 / B/ 2012.

During the follow-up control studies, the attention was paid to
wound healing within the abdominal, width of the entrance to the vagina
and its depth. One patient was found with stenosis of the entrance, which
required another operation to its extension at 12 months after initial
treatment. In the remaining patients, there was no presence of stenosis. The
depth of the vagina was assessed by the vaginogram performed 6 months
after production of the vagina. The length of the newly formed organ varied
between 8 and 14 cm.

In all the patients, healing of surgical wounds by primary intent was
to leave a slight scar in the range of the anterior abdominal wall.
The survey found that 18 patients concluded the marriage and another two
are in stable partnerships. All of them have taken intercourse. According to
the information obtained, they are all satisfied with the conduct of co -
existence as well as their partners. There was no discomfort while having
sex. All of these patients have expressed the opinion that applied surgical
treatment raised their self-esteem as women and instructed by the above
method of operating as a method that allows for the rapid adoption of
intercourse. The remaining 4 patients have not taken intercourse because of
not maintaining relationships with partners. With them also they found

good healing surgical wounds and the correct width of the entrance to the
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vagina. Due to the lack of an adoption of coexistence not rated other

aspects of the audit.

Conclusions.

1. There are many methods of vaginal reconstruction. These methods
include both non-surgical techniques and operational.

2. The advantage of the method using fragments of intestine to
reconstruct neovagina is a short time to achieve its full functionality
in terms of the possibility of taking sexual intercourse.

3. No need moulding beyond the perioperative period.

4. The neovagina created from the insulated portion of the sigmoid
colon has a natural lubrication.

5. The walls of the neovaginas created using the segment of the
sigmoid colon are not subject to pressure sores or ulcers or
narrowing as it’s possible in cases of using flaps of skin.

6. The operations with the use of the large intestine, despite extension
of the procedure, its length are loaded with fewer late complications
compared to other reconstruction methods of the vagina.

7. The results based on a survey of patients who underwent
laparoscopic vaginal reconstruction using an isolated portion of the
sigmoid show a durable, good cosmetic and functional effect.

61



PiSmiennictwo.

! Grimbizis G, Campo M.: Congenital malformations of the female genital tract: the
need for a new classification system. Fertil Steril 2010; 94: 401-407.

2 March CM.: Mullerian anomalies. Fertility news 24/1. Endocr Fert Forum 1990; 13:1
% Jimenze MR, Matorras R, Lopez-Ariztegui MA, Rodrguez-Escudero FJ.: Uteri
bicorne familiar. Prog. Obst. Gin. 1997; 40:218-220

* Azoury RS, Jones HW.: Cytogenetic findings in patients with congenital absence of
vagina. Am. J. Obs. Genec. 1966; 94: 178-180

> Moerman P, Fryns JP, Sastrowijoto SH, Vanderberghe K, Lauweryns JM.:
Hereditary renal adysplasia: new observations and hypotheses. Pediatr Pathol 1994; 14:
405-410

® Buttram V, Gibbons W.: Mullerian anomalies a proposed classification (an analysis
of 144 cases). Feritil. Steril. 1979; 32: 40-46

" Rechberger T, Kulik-Rechberger B.: Wady wrodzone uktadu moczowo plciowego
u kobiet — diagnostyka I postgpowanie. Ginekol. Pol. 2011; 82: 137-145

® Morcel K, Camborieux L.: Programme de Recherches sur les Aplasies Muleriennes
(PRAM), Guerrier D. Meyer — Rokitansky — Kuster —Hauser (MRKH) syndrome.
Orphanet Journal of Rare Diseases 2007, 2: 13

% Strubbe EH, Cremers CW, Dikkers FG, Wilemsen WN.: Hearing loss and the
Meyer — Rokitansky — Kuster — Hauser syndrome. Am J Otol 1994, 15: 431-436

1% Creighton S.: Common congenital anomalies of the female genital tract. Rev. in Gyn.
Pract. 5(2005): 221-226

1 Aittomaki K, Eroila H, Kajanoja P.: A population based study of the incidence of
mullerian aplasia in Finland. Fertil. Steril. 2000;769(3); 624625

12 Blackless M, Charuvastra A, Derryck A, Fausto-Sterlin A, Lauzanna Lee E.:
How sexually dimorphic are we? Rewiev and synthesis. Am. J. Hum. Biol. 2000;12(2):
151-166

3 Geurrier D, Mouchel T, Pasquier L, Pellerin I. The Meyer — Rokitanski — Kuster —
Hauser syndrome (congenital absent of the uterus and vagina) — phenotypic
manifestations and genetic approaches. J. Neg. Results Biomed. 2006. 5: 1

4 peifer M, Polakis P. WNT signaling in oncogenesis and embryogenesis —a look
outside the nucleus. Science 2000. 287: 1606-1609

62



15 vainio S, Heikkila M, Kispert A, Chin N, McMahon AP. Female development in
mammals is regulated by WNT-4 signaling. Nature 1999. 397: 405-409

1% Sariola H, Sainio K. Cell lineages in the embriogenic kidney: their inductive
interactions and signalling molecules. Biochem. Cell. Biol. 1998. 76: 1009-1016

7 Creatsas G, Deligeoroklou E. Vaginal aplasia and reconstruction. Best practice
& Research Clinical Obstetrics and Gynecology 24 (2010): 185-191

¥ Goldwyn RM.: History of attempts to form a vagina. Plas. Recontr. Surg. 59(3):
319-329 (1977)

Y Frank RT.: The formation af an artificial vagina without operation. Am. Obstetr.
Gynecol. 1938;35:1053

2% Ingram J: The bicycle seat stool in the treatment of vaginal agenesis and stenosis:
a preliminary report. Am. J. Obstet. Gynecol. 140: 867-873 (1981)

21 Baldwin JF.: The formation of artificial vagina by intestinal transplantation. Am.
Surg. 1904;40:398

22 Urbanowicz W, Starzyk J, Wolnicki M et al.: Laparoskopowa technika
wytworzenia pochwy z wykorzystaniem izolowanego odcinka esicy. Urol. Pol.
2003/56/2: 44-47 (2003)

28 Zzangl A.: Reconstruktion der vagina durch sigmatransposition. Langenbeck’s Arch.
Chir. 1955:339:413

24 Pratt JH.: Sigmoidovaginostomy: a New method of obtaining satisfactionary vaginal
depth. Am. J. Obstetr. Gynecol. 1961: 40: 535

2% Goligher JC.: The use of pedicled transplants of sigmoid or other parts of intestinal
tract for vaginal construction. Ann. R. Coll. Surg. Engl. 1983;65:353

26 Hanna MK.: Vaginal construction. Urology 1987;29:292

2" Bailez M, Dibenedetto V, Elmo G: Laparoscopic sigmoid replacement. American
Academy of Peditaric Section on Urology. San Francisco, October 20, 2001: 158

8 Bailez M, Dibenedetto V, Elmo G et al.: Laparoscopic sigmoid vaginal

replacement. What we are learned? Pediatr. Endosurg. Innov. Tech. 2004;8(4): 295—
301

2 McIndoe AH, Banister JB.: An operation for the cure of congenital absence of the
vagina. J. Obstetr. Gynecol. Br. Common. 1938;45:490

63



% Claret 1, Castanon M, Rodo J.: Neovagina con injerto libre de mucosa vesical
(tecnica original de Claret). Libro de actas del XXVIII Congreso de la Sociedad
Espanola le cirurgia Pediatriica. Lioret del Mar. Spain. June 15-19, 1988: p. 40

31 Tsirulnikov M.: Creation d’un vagina artificial a l’aide du peritoine pelvien.
J. Gynecol. Obstetr. Biol. Reprod. 1984: 13: 821

%2 Krzeski T, Brokowski A.: Bladder Flap for reconstruction of congenital absence of
vagina. Eur. Urol. 9: 125-128 (1983)

%% Vecchietti G, Ardilo C: Sindrome di Rokitanski — Kuster — Hauser. Etiologia
e clinica. Aplasia vaginale. Corni uterine rudimentali. SEU Roma 320-327 (1970)

% Borruto E, chasen S, Chervenak F, Fedele L: The Vecchetti procedure for surgical
treatment of vaginal agenesis: comparison of laparoscopy and laparotomy. Int.
J. Obstetr. Gynecol. 64: 153-158 (1999)

% Michala L, Cutner A, Creighton S: Surgical approaches to treating vaginal
agenesis. BJOG 2007; 114:1145

% ACOG Committee on Adolescent Health Care: ACOG Committe opinion No. 355:
Vaginal agenesis, menagement, and routine care. Obstet. Gynecol. 2006; 108:1605

3" Guarino N, Scommegna S, Majore S et al: Vaginoplasty for disorders of sex
development. Frontiers in Endocrinology, Vol 4, Article 29 (March 2013)

% Bouman M. Michiel C. Zeiji M. et al: Intestinal vaginoplasty revisited: a review of
surgical techniques, complications and sexual function. J. Sex. Med. 2014;11:1835—
1847

% Zhu L. Zhu H. Zhixing S. et al: Anatomic and sexual outcomes after vaginoplasty
using tissue engineered biomaterial graft in patients with Meyer — Rokitansky — Kuster
— Hauser Syndrome; a new minimally invasive and effective surgery. J. Sex. Med.
2013;10:1652-1658

“Cao L, Wang Y, Li Y, Xu H: Propspective randomized comparison of Iparoscopic
peritoneal vaginoplasty with laparoscopic sigmoid vaginoplasty for treating congenital
vaginal agenesis. Int. Urogynecol. J. 24:1173-1179 (2013)

* Frank R: Formation of artificial vagina without operation (intubation technique).
State J. Med. 40, 1669 (1940)

*2 Wabrek A, Milland P, Wilson W et al: Creation neovagina by the Franck
nonoperative method. Obstet. Gynecol. 37, 408-413 (1971)

64



* Ingram J: The bicycle seat stool in the treatment of vaginal agenesis and stenosis:
a preliminary report. Am. J. Obstretr. Gynecol. 140: 867—873 (1981)

* Lee M: Non surgical treatment of vaginal agenesis using a simplified version of
Ingram’'s method. Yonsei Med. J. 47:892-895 (2006)

* Jasonni V: Vaginal agenesis: surgical and nonsurgical strategies. Expert. Rev.
Obstet. Gynecol. 7(3), 281-289 (2012)

* Lloyd J, Crouch N, Minto C, et al: Female genital appearance: "normally" unfolds.
BJOG 112, 643-646 (2005)

" McQuillan S, Grover S: Dilatation and surgical management In vaginal Genesis:
a systematic review. Int. Urogynecol. J. 25: 299-311 (2014)

% Cai B, Zahng JR, Xi XW, Yan Q, Wan XP: Laparoscopically assisted sigmoid
colon vaginoplasty in woman with Meyer — Rokitansky — Kuster — Hauser syndrome:
feasibility and short term results. BJOG 114(12), 1486-1492 (2007)

* Urbanowicz W, Starzyk J, Sulislawski J: Laparoscopic vaginal re construction
using a sigmoid colon segment: a preliminary report. J. Urol. 171(6): 2632—-2635 (2004)
| ima M, Ruggeri G, Domini M et al: Vaginal replacement in the pediatric age
group: a 34-year experience of intestinal vaginoplasty in children and young girls.
J. Pediatr. Surg. 45(10), 2087-2091 (2010)

>l Kwun KS, Hoon PJ, Cheol LK: Long term results In patients after rectosigmoid
vaginoplasty. Plast. Reconstr. Surg. 112, 143-151 (2003)

52 Jasoni V, La Marca M, Naldi S, Matonti G, D’Anna R: The management of
vaginal Genesis: report 104 cases. Fertil. Steril. 88, 1653-1656 (2007)

>3 Kingele C, Gebhart J, Croak A et al: Mclndoe procedure for vaginal agenesis: long
term outcome and effect on quality of life. Am. J. Obstetr. Ginecol. 189, 1569-1572;
discussion 1572-1573

> Creatsas G, Deligeoroglou E, Makrakis E, et al: Creation of neovagina following
Williams vaginoplasty and the Creatsas modification in 111 patients with Mayer —
Rokitansky — Kuster — Hauser syndrome. Fertil. Steril. 76, 1036-1040 (2001)

> Schaffer J, Fabricant C, Carr BR: Vaginal vault prolapse after nonsurgical and
surgical treatment of Mullerian agenesis. Obstet. Ginecol. 99(5 Pt2): 947-949 (2002)

*® Giannesi A, Mrchiole P, Benchaib M et al: Sexuality after laparoscopic Davydov in
patients affected by congenital complete vaginal agenesis associated with uterine

agenesis or hypoplasia. Hum. Reprod. 20, 29542957

O

65



" Borkowski A, Czaplicki M, Dobronski P: Twenty years of experience with
Krzeski’s cystovaginoplasty for vaginal agenesis in Meyer — Rokitansky — Kuster —
Hauser syndrome: anatomical, histological, cytological and functional results. BJU Int.
101(11): 1433-1440 (2008)

8 Brun J, Belleanne G, Grafeille N et al: Long term results after neovagina creation in
Meyer — Rokitansky — Kuster — Hauser syndromeby Vecchetti’s operation. Eur.
J. Obstetr. Gynecol. Reprod. Biol. 103: 168-172 (2002)

> Fedele L, Busacca M, Candiani M et al.: Laparsocopic creation of a neovagina in
Meyer — Rokitanski — Kuster — Hauser syndrome by modification of Vecchetti’s
operation. Am. J. Obstet. Gynecol. 171: 268-269 (1994)

66



Spis rycin.

Ryc. 1 Zarodek ludzki w 4 tygodniu zycia ptodowego — rozwo6j grzebieni
ptciowych.

Ryc. 2 Migracja pierwotnych komorek ptciowych do grzebieni ptciowych.
Ryc. 3 Powstanie pierwotnych sznurow ptciowych.

Ryc. 4a i 4b Powstanie zrebu jajnika.

Ryc. 5 Potaczenie kanatu utworzonego przez zlanie si¢ koncowych
odcinkéw przewodd6w Mullera z opuszkami zatokowo pochwowymi.

Ryc. 6 Rozwd) pochwy w 5 miesigcu zycia ptodowego.

Ryc. 7 Zewngtrzne narzady ptciowe ok. 4 tygodnia zycia ptodowego.

Ryc. 8 Zewnetrzne zenskie narzady ptciowe ok. 5 tygodnia zycia
ptodowego.

Ryc. 9a 1 9b Zewng¢trzne narzady plciowe zenskie w 6 tygodniu zycia
ptodowego (a) 1 po zakonczeniu rozwoju (b).

Ryc. 10a 1 10b. Miejsca wprowadzenia portow laparoskopowych do jamy
brzusznej.

Ryc.11  Preparowanie krezki jelita grubego za pomoca noza
harmonicznego.

Ryc. 12 Przecigcie jelita grubego za pomoca liniowego staplera EndoGhia®
Ryc. 13 Przygotowanie do kroczowego etapu operacji.

Ryc. 14 Poftkoliste nacigcie zaglebienie w obrebie przedsionka pochwy
a nastgpnie preparowanie przestrzeni pomiedzy cewka moczowa,
pecherzem moczowym a odbytnicg celem wytworzenia kanatu dla nowo
wytworzonej pochwy.

Ryc. 15 Wybor miejsca nacigcia zatamka otrzewnej] w przestrzeni

pomiedzy pecherzem moczowym a odbytnica.
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Ryc. 16a 1 16b Sprowadzenie narzedziem okienkowym dystalnego konca
wyizolowanego fragmentu esicy poprzez wytworzony kanat w obreb
przedsionka pochwy.

Ryc. 17 Sprowadzony w obreb przedsionka pochwy dystalny koniec
wyizolowanego fragmentu esicy po odcigciu linii zszywek i otwarciu jego
Swiatta.

Ryc. 18 Zespolenie jelita grubego wylonionego poprzez lewy dolny port
laparoskopowy o §rednicy 15 mm.

Ryc. 19 Stan po zespoleniu dystalnego konca wyizolowanego odcinka

esicy z przedsionkiem pochwy i zatozeniu Szynowania.

68



Spis tabel.

Tab. 1 Podzial zaburzen rozwojowych narzadu rodnego.
Tab. 2 Podzial zaburzen rozwojowych przewodéw Mullera wg

Amerykanskiego Towarzystwa Plodnosci.
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Zalacznik nr 1.

Ankieta samooceny pooperacyjnej po zabiegu rekonstrukcji pochwy.

Szanowna Pani!

Ponizsza ankieta stuzy celom naukowym. Ma ona shuzy¢ ocenie
stosowanego leczenia pacjentek z brakiem pochwy i uzyskaniu jak
najlepszych jego rezultatow w przysztosci. Zawarte w niej informacje

podlegaja Scistej kontroli i nie zostang upublicznione.

Wypekliajac ponizsza ankiete wyraza Pani takze Swiadoma zgode na

ie] przeprowadzenie.

Nr ks. gtowne;:
Data urodzenia:

Data przeprowadzenia zabiegu operacyjnego:

> W e

Czy jest Pani obecnie w zwigzku partnerskim:
a) Tak, raczej trwatym
b) Tak, raczej przelotnym
c) Nie
5. Czy jest Pani w zwigzku matzenskim:
a) Tak
b) Nie
6. Czy rozpoczeta Pani wspotzycie:
a) Tak, w roku zycia,
b) Nie
7. Jak czgsto Pani wspotzyje:
a) Kilka razy w roku
b) Kilka razy w miesigcu

c) Kilka razy w tygodniu
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8. Czy w trakcie stosunku odczuwa Pani jakie$ dolegliwosci:
a) Tak (jakie?)
b) Nie
9. Czy jest Pani zadowolona ze wspotzycia:
a) Tak
b) Nie
10. Czy Pani partner jest zadowolony ze wspotzycia:
a) Tak
b) Nie
11. Czy w trakcie stosunku doznaje Pani orgazmu:
a) Tak, prawie zawsze
b) Tak, w wigekszos$ci zblizen
c) Tak, rzadko
d) Nie
12. Jezeli nie podjela Pani wspotzycia seksualnego po przeprowadzeniu

zabiegu operacyjnego, prosz¢ o krotki opis dlaczego:

13. Czy w trakcie okresu pooperacyjnego poza stosunkami ptciowymi
miewa Pani lub miata jakie$s dolegliwosci zwigzane z przebytym
leczeniem operacyjnym:

a) Tak
b) Nie

14. Jezeli w poprzednim pytaniu odpowiedz brzmiata ,tak” to czy byty

to:
a) Nadmierne uplawy,
b) Swiad w okolicy przedsionka pochwy,

c) Inne (jakie):
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15. Czy przeprowadzone leczenie spowodowato u Pani podniesienie
wlasnej oceny wartosci jako kobiety:
a) Tak
b) Nie

16. Czy polecitaby Pani zastosowane u niej leczenie operacyjne innym
pacjentkom z wada, ktéra dotyczyta takze 1 Pani:
a) Tak
b) Nie

17. Jezeli w pytaniu nr 16 odpowiedz brzmiata” tak”, to w kilku

stowach prosze napisa¢ dlaczego:

18. Jezeli w pytaniu nr 16 odpowiedz brzmiata ,,nie”, to w kilku

stowach prosze napisa¢ dlaczego:
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Zalacznik nr 2.

Plyta DVD 2z przebiegiem laparoskopowej rekonstrukcji pochwy
z uzyciem izolowanego, uszypulowanego odcinka esicy wykonywanej
w  Klinice Urologii Dziecigcej Uniwersytetu Jagiellonskiego

w Krakowie.
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