Kirurgisk behandling ved vaginal agenesi

Vaginal agenesi forekommer hos én av
5000-10 000 jenter, dvs. 3—6 nye tilfel-
ler i Norge per ar.

I perioden 1975-98 ble 14 kvinner
med gjennomsnittsalder 20 ar (spred-
ning 13-26 ar) operert for vaginal age-
nesi med McIndoes metode ved Plas-
tikkirurgisk avdeling, Haukeland Sy-
kehus. 12 mette til etterundersokelse
gjennomsnittlig 13 ar etter operasjonen
(spredning 2-25 éar). Undersokelsen
omfattet bruk av sperreskjema, gyne-
kologisk undersokelse, ultralyd av
urinveiene og blod- og urinprever med
tanke pa nyrefunksjon og diabetes
mellitus.

Fem pasienter ble reoperert innen ni
maneder pga. strammende arrdrag.
Hos alle pasientene hadde den kon-
struerte vagina god elastisitet, vidde og
dybde, unntatt hos en pasient, der det
var strammende arrdrag. Alle pasien-
tene syntes operasjonen var viktig og
ville anbefale en slik operasjon, til tross
for smerter postoperativt. Ni lever i
fast parforhold og har et tilfredsstillen-
de seksualliv. Fire av pasientene var
sjenert av arret pa donorstedet. Det ble
ikke funnet anomalier i urinveiene ved
ultralydundersokelse. En pasient had-
de et familizert syndrom med Miillersk
aplasi, progredierende nyresykdom og
mild diabetes mellitus.

Kirurgisk behandling av vaginal
agenesi kan vare en smertefull syke-
husbehandling med langvarig postope-
rativ protesebruk. Den krever godt
forberedte pasienter med hey motiva-
sjon.

Vaginal agenesi forekommer hos én av
5000—-10000 jenter, dvs. 3—6 nye tilfeller i
Norge per ar. Misdannelsen er oftest en ut-
viklingsforstyrrelse av de gvre to tredeler av
vagina og uterus og aplasi av de Miillerske
ganger, men jenta har normale ovarier og
ytre genitalia for evrig. Under fellesbeteg-
nelsen Mayer-Rokitansky-Kuster-Hausers
syndrom (1) tillegges disse kvinnene normal
kvinnelig fenotype, normale hormonverdier
og normalt kvinnelig kromosommenster. De
har imidlertid ekt forekomst av nyre- og
urinveisanomalier og vertebrale anomalier i
cervikal- og torakalcolumna.

Tilstanden blir vanligvis konstatert under
utredning av primar amenoré. I sjeldne til-
feller er misdannelsen en del av komplekse
endokrine og genetiske tilstander, som testi-
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Background. Vaginal agenesia appears among 1
in 5,000—10,000 newborn girls, i.e. 3—6 patients
per year in Norway.

Material and methods. From 1975 to 1998, 14
women (mean age 20 years) were operated for
vaginal agenesia by McIndoe’s method at Hauke-
land University Hospital. Twelve patients were
examined 13 years later by questionnaire, gynae-
cological examination, ultrasound examination of
the urinary tract, and blood and urinary test con-
cerning kidney function and diabetes mellitus.

Results. Five patients had been re-operated
within nine months because of contracture. In all
patients (except one), the constructed vagina had
good elasticity, width and depth. The donor area
at the medial thigh was unaesthetic in four pa-
tients. No abnormalities were found in the urinary
tract by ultrasound. One patients had a familial
syndrome with Miillerian aplasia, progressive
renal disease and mild diabetes mellitus. All pa-
tients found the operation important, despite me-
mories of a painful postoperative period.

Interpretation. This study shows functional
and psychological satisfactory results of con-
struction of vagina in women with vaginal agene-
sia.

kuler feminisering, gonadedysgenesi, her-
mafrodittisme og andre tilstander der det er
feil i den somatiske kjonnsutviklingen.

De gynekologiske avdelingene ved Riks-
hospitalet og Regionsykehuset i Trondheim
har de siste arene behandlet noen av disse
kvinnene med ikke-kirurgisk dilatasjon.
Ved Haukeland Sykehus har vi ogsa arelang
erfaring med denne behandlingen, men vi er
ikke forneyd med metoden. Vi mener det er
nedvendig med et kirurgisk tilbud til moti-
verte pasienter som ikke nar malet med dila-
tasjon. Selv om kvinnene oftest er infertile,
med en rudimenteaer uterus i tillegg til den va-
ginale misdannelsen, mener vi det er viktig &
gi dem muligheten til & kunne gjennomfere
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samleie og fa et mest mulig normalt seksual-
liv. Rikshospitalet har inntil for noen &r
siden operert noen pasienter, ellers kjenner
vi ikke til andre sykehus i Norge som har gitt
disse kvinnene et tilbud om operasjon de se-
nere arene. Plastikkirugisk avdeling ved
Rikshospitalet har lang erfaring med kjenns-
konverterende operasjoner — mann til kvin-
ne. Ved disse kjennsskifteoperasjonene har
man et overskudd av vev i det aktuelle om-
radet, mens man ved agenesi ma tilfore vev.
Ogséd operasjonsteknisk er dette altsd for-
skjellige problemstillinger.

Vi ville ved denne etterundersekelsen gi
gjennom vart pasientmateriale. Operasjons-
metoden vi har brukt, regnes i litteraturen for
a veere teknisk lite komplisert, med lav kom-
plikasjonsfrekvens (2) og kort sykehusinn-
leggelse. Vi ville vite mer om pasientenes
opplevelse av operasjonen og hvordan de
selv vurderte resultatet.

Materiale og metode
Ved Plastikkirurgisk avdeling, Haukeland
Sykehus, fikk i tidsrommet 1975-98 14
kvinner konstruert vagina pga. medfedt full-
stendig eller delvis mangel pa slik. Pasiente-
ne var preoperativt utredet av gynekolog. En
av kvinnene hadde diagnosen hermafrodit-
tisme, de 13 andre hadde normal fenotype
med normale hormonprever og normalt
kvinnelig kromosommenster. 12 hadde rudi-
menter uterus, mens en hadde normalt fun-
gerende uterus. Tre av pasientene hadde for-
sokt dilatasjonsbehandling i vel ett ar. Ni av
pasientene hadde 1-2 cm vaginal dybde pre-
operativt, tre manglet vagina fullstendig.
Alle pasientene ble operert med MclIndoes
operasjonsmetode (3), som ble utviklet i
1930-arene. Dette er en halvannen times
operasjon i generell anestesi eller spinal-
anestesi med pasienten i gynekologisk leie.
Det dissekeres en vaginal hule mellom
urethra og rectum. Sarflaten dekkes med et
delhudstransplantat, som sys fast rundt en
hul, hullete og hard vaginalstent (fig 1-3).
I vart materiale matte pasientene holde
sengen i 10—12 dager for forste skift i narko-
se. Deretter ble pasientene leert opp til selv &
skifte og skylle protesen og vaginalhulen.
Problemene rundt disse skiftene forte til for-
lengede sykehusopphold og gjentatte behov
for generell anestesi. Pasientene ble smerte-
behandlet med morfinderivater i den post-
operative fasen. Urin ble drenert med supra-
pubisk blerekateter, og avferingen minima-
lisert med tarmtemming preoperativt,
flytende kost og stoppende opiumsdraper
postoperativt. To kirurger var operaterer og
stod for den polikliniske oppfelgingen. Pa-
sientene hadde ingen spesiell oppfelging hos
psykolog eller psykiater.

Medisin og vitenskap 2703



En hard vaginalstent ble brukt hele dognet
i noen maneder for & unnga kontraktur av
delhudstransplantatet og omliggende vev.
Med samme begrunnelse ble de som hadde
en partner, oppmuntret til et aktivt seksualliv
ukene etter operasjonen.

12 av kvinnene mette til etterundersokelse
gjennomsnittlig 13 &r etter operasjonen
(2—-25 ar). Undersekelsen var godkjent av
den lokale etiske komité og ble ledet av en
kirurg som ikke hadde hatt behandlingsan-
svar for pasientene. Alle de 12 fremmatte pa-
sientene besvarte skriftlig de fleste spersma-
lene om operasjon, behandlingsresultat og
livskvalitet. 11 samtykket til gynekologisk
undersokelse og alle 12 til ultralydunderse-
kelse av urinveier, blodprever og urinprever
med tanke pa mikroalbuminuri og glukose.

Resultater

11 av pasientene fikk diagnosen vaginal age-
nesi under utredning av uteblitt menarke
13—21 &r gamle, 1 gjennomsnitt 17 ar. En pa-
sient fikk den gynekologiske diagnosen 13
ar gammel under utredning av magesmerter
med hematokolpos. Ved etterundersekelsen
var den konstruerte vagina normalt dyp hos
ni pasienter, for kort hos én, betydelig for
grunn hos én. Vagina var trang med stram-
mende arrdrag hos én pasient, som ogsé var
den eneste som beskrev smerter ved samleie.
Vagina hadde god bredde og elastisitet hos
de 11 andre. Ytre genitalia hadde noe gapen-
de ostium vaginae hos én pasient, og ytre
urethradpning var lokalisert like innenfor os-
tium vaginae hos fire pasienter. Ultralydun-
dersekelse av urinveier var normal hos alle
12 pasientene.

Fire pasienter hadde veart reoperert én
gang, én pasient reoperert to ganger og én
pasient reoperert fire ganger. I ett tilfelle,
skyldtes reoperasjonen postoperativ blad-
ning, ellers var arsaken til reoperasjon tilhe-
lingsproblemer av transplantatet. Alle re-
operasjonene ble gjort innen ni maneder et-
ter forste operasjon.

Antall proteseskift i narkose var 1—16 per
pasient (gjennomsnitt og median 4). Antall
sykehusinnleggelser per pasient var 1-5
(gjennomsnitt to innleggelser). Total ligge-
tid 1 sykehuset var 2—11 uker per pasient
(gjennomsnitt fem uker). Pasientene brukte
en hardplast vaginalprotese med gjennom-
snittsmal 12 cm X 2,5 cm i 2—8 maneder
postoperativt (median fem maneder).

P4 en skala fra 1 til 10 ble kvinnene bedt
om & angi sin totalopplevelse av smerte un-
der sykehusoppholdet — 1 tilsvarte «lite
smerte» og 10 «uutholdelig smerte». Gjen-
nomsnittsverdien var 6,6. Seks pasienter
onsket «a glemme det heley, fire syntes «det
var greity og to syntes «alt gikk fint». Alle
pasientene ville likevel anbefale andre kvin-
ner med samme medfedte misdannelse & la
seg operere, og alle oppfattet operasjonen
som svert viktig.

P4 en skala fra 1 til 6, der 1 var «liten
grad» og 6 var «stor grad», ble pasientene
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Figur 1 Incisjonslinjen i perineum.
Den posteriore hudlappen sys opp mot
vaginas bakvegg for d gi en mest mulig
elastisk introitus vaginae

bedt om & krysse av for & angi betydningen
misdannelsen hadde hatt pa selvtillit,
kjennsidentitet, forhold til menn og seksual-
funksjon. Svarene hadde en gjennomsnitts-
verdi pa henholdsvis 2,9, 3,1, 3,6 og 3,6. Fire
av kvinnene angav > 4 pa alle svar. P4 en
skala fra 1 til 6, der 1 var «liten glede» og 6
var «stor glede», ble pasientene bedt om &
angi sin «glede av sex». Gjennomsnittsver-
dien var 4,6.

Figur 2 Stump og skarp disseksjon i
spatiet mellom urethra og anus

Ni av kvinnene levde i et fast parforhold.
Tre kvinner (alle 20 ar gamle) hadde ikke
debutert seksuelt. De fleste onsket at opera-
sjonen var blitt utfert i lavere alder, for-
trinnsvis tidlig i tendrene.

En pasient kom fra en familie med et sjel-
dent syndrom som bestar av progredierende
nyresykdom, Miillersk aplasi og mild diabe-
tes mellitus av type MODY 5. Ingen andre
hadde kronisk nyresykdom eller tegn til dia-
betes. Ved direkte spersmal visste ingen av
de andre pasientene om genitale eller renale
misdannelser i ner familie, heller ikke okt
aborttendens eller barnleshet i ner familie.
Det var opplysninger om polydaktyli og
oyelokksptose i én familie, hypertyreoidis-
me (dominant pa farssiden) i en annen, hy-
perkolesterolemi i en tredje. Andre bidia-
gnoser var skoliose og aplasi av den heyre
lungen (n = 1), residiverende urinveisinfek-
sjoner (n = 1), astma (n = 1) og migrene
(n=1).

Ni av kvinnene ensket at de hadde truffet
andre kvinner med samme problem pa
diagnose- eller operasjonstidspunktet. To
kunne tenke seg & delta i en egen interesse-
gruppe for kvinner med medfedte mis-
dannelser i underlivet. Hos alle pasientene
ble delhudstransplantatet tatt fra medialsi-
den av léret. Fire ville ha fortrukket gluteal-
omradet pa grunn av den ujevne hudoverfla-
ten og fargen. Alle pasientene syntes at
informasjonen om infertilitet burde ha vert
fulgt bedre opp ved diagnosetidspunktet. De
savnet ogsa bedre tid til seksualveiledning
og samtale i de postoperativ konsultasjone-
ne. Den polikliniske oppfelgingstiden var
0—60 maneder (gjennomsnitt 18, median sju
maneder).

Diskusjon

Var etterundersekelse viser at kvinner ope-
rert for vaginal agenesi opplever at de har en
normalt fungerende vagina og et bra sek-
sualliv. De beskriver operasjonen som viktig
for dem og anbefaler den til medsestre. Sam-
tidig er det et klart forbedringspotensial i var
behandling av disse kvinnene, bdde nar det
gjelder informasjon om infertilitet og sek-
sualliv og i forberedelsen til og oppfelgin-
gen av en eventuell operasjon. Dette dreier
seg om unge kvinner, oftest uten koital er-
faring, i en folsom periode der forholdet til
det annet kjonn er en stor og viktig del av
livet.

I denne studien valgte vi & supplere urin-
undersekelsene med ultralyd av urinveiene
for & kunne diagnostisere nytilkomne for-
andringer i urinveiene, selv om alle pasien-
tene under den preoperative utredningen
hadde veert til urografi, uten spesielle funn.
Som primerutredning av pasientene anbefa-
ler vi urografi, ikke ultralydundersekelse av
urinveier, bade som en funksjonstest og for
bedre sensitivitet med tanke pa urinveisano-
malier. Vi hadde en pasient i vart materiale
med familieer opphopning av mild diabetes
og progredierende ikke-diabetisk nyresyk-
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dom i tillegg til den genitale misdannelsen
(4). Vi oppdaget ikke andre pasienter i vart
materiale med samme tilleggsdiagnoser
eller familizer disposisjon.

Vi stiller oss tvilende til bruken av dilata-
sjonsbehandling og rad om hyppig seksuell
kontakt (5). Franks ikke-kirurgiske dilata-
sjonsmetode (6), utviklet fra 1938, beskriver
intermitterende trykk mot vaginalgropen
med en serie av dilatatorer minst 20 minutter
tre ganger daglig. Rock og medarbeidere (7)
etterundersekte 21 pasienter —ni hadde et vel-
lykket resultat etter sju maneders behandling.

Valg av operasjonsmetode avhenger av
den enkelte kirurgs erfaring og teknikk. Va-
ginal konstruksjon med peritoneum (8) er en
operasjonsmetode ved agenesi som har vert
brukt i Norge. Denne metoden medferer
laparoskopi (9) eller laparotomi. Pasienten
blir mindre avhengig av postoperativ prote-
sebruk eller dilatasjonsbehandling i méne-
dene etter operasjonen. Transplantasjon av
tarmsegment medferer ofte en plagsom sek-
resjon fra den konstruerte vagina, og det er
beskrevet smertefull tarmperistaltikk under
samleie (10). Disse mer omfattende opera-
sjonsteknikkene brukes i rekonstruktiv kir-
urgi, der man etter cancerkirurgi eller strale-
behandling ma tilfere godt sirkulert vev.
Dette er man ikke avhengig av i behandlin-
gen av agenesi, og teknikken ber derfor etter
var mening tilpasses og legges opp enklere.
Delhudstransplantatets donorsted gir riktig-
nok pigmentforandringer og hos noen en
ujevn hudoverflate i et handflatestort omra-
de, men i glutealomradet vil det kunne skju-
les under trusen. Lokale suturrender i peri-
neum eller pd abdomen, som er alternativet
ved andre operasjonsmetoder, er knapt & fo-
retrekke. Ved bruk av fullhudstransplantat
fra lyskene i stedet for delhudstransplantat
ville donorstedet kunne lukkes primart og
muligens gi mindre skjemmende arr pa lang
sikt. Et fullhudstransplantat har ogsa den
fordelen at det gir mindre kontraktur. Vi har
likevel ikke brukt fullhudstransplantat, fordi
vi mener revaskulariseringen er mer usikker
og folsom for underliggende hematomer og
sekresjon enn et delhudstransplantat.

Vihadde ikke rektovaginale eller urethra-
vaginale fistelkomplikasjoner, som i andre
studier blir referert & forekomme hos 1-4 %
ved Mclndoes metode (11). Vi tror at nek-
rosefaren er redusert ved bruk av suprapu-
bisk bleredrenasje i det postoperative forle-
pet. Dermed unngés trykk mellom vaginal-
protesen og et vanlig urethrakateter Vi
hadde imidlertid en noksa hey reoperasjons-
prosent pga. tilhelingproblemer og striktur.
En av grunnene til dette kan vaere hemosta-
seproblemer i det godt vaskulariserte vevet i
perineum, og dermed hematomdanning un-
der transplantatet. Hemostase med diatermi
ber suppleres med lokal infiltrasjon av lido-
kain med adrenalin, tamponering med adre-
nalinkompresser peroperativt og tampone-
ring postoperativt inni den hule vaginalsten-
ten. Fra forste postoperative dag er det viktig
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Figur 3 Anatomisk oversikt med vagi-
nalprotesen pd plass og suprapubisk
urindrenasje

a fjerne tamponeringen inne i protesen og
starte daglig utskylling av blodkoagler og
sekret fra den hule vaginalprotesen. Dette
kan redusere hematom- og infeksjonspro-
blemer.

Viére pasienter angav betydelige smerte-
problemer postoperativt. Vi har her et klart
forbedringspotensial. Allerede preoperativt
ber et smertebehandlingsregime planlegges:
Regelmessig  postoperativ. medisinering
gjennom degnet med individuelt tilpassede
doser med paracetamol og langtidsvirkende
morfinderivater. Vi vurderer & legge om ru-
tinene til smertelindring via epiduralkateter
de forste tre ukene postoperativt. Risikoen
for intraspinale infeksjoner under behand-
ling med epiduralanestesi (12) ma vurderes
mot fordelene. Man ma vaere rask til & sepo-
nere kateteret ved kliniske infeksjonstegn,
bruke strengt aseptiske prosedyrer ved inn-
stikk og medisinering, regelmessig inspisere
innstikksstedet og bruke lukket system for
epiduralinfusjon med tunnelering.

En god individuell tilpasning av vaginal-
stenten er ogsa viktig for a redusere smerte-
problemene. Vaginalstentens lengde skal
samsvare med kvinnens hegyde. For de forste
to ukene postoperativt vil vi fremdeles satse
pa en hard og hul plaststent for 4 tillate sek-
resjon fra sarflatene og for daglig & kunne
skylle inne i protesen. For a gjore de daglige
proteseskiftene 1-2 uker etter operasjonen
mindre smertefulle vil vi vurdere & spesial-
tilpasse proteser som kan ekspanderes med
vann eller luft og elastiske, slette silikonpro-
teser.

Det er viktig at pasienten er godt forberedt
pé de praktiske problemene de daglige pro-
teseskiftene medferer. Operasjonen ber ut-
settes til pasienten er sterkt motivert for inn-
grepet og med sikkerhet har god forstdelse
for nedvendigheten av postoperativ protese-
bruk i ca. seks maneder. Modenhet og moti-
vasjon for operasjon kan best vurderes av en
psykolog eller psykiater etter regelmessig
kontakt med pasienten over tid.

Ved Haukeland Sykehus bygger vi né opp
en kompetansegruppe for kvinner med vagi-
nal agenesi, satt sammen av gynekolog, bar-
nelege, psykiater eller psykolog og plas-
tikkirurg. Gynekologen og barnelegen er an-
svarlige for utredningen av pasientens
grunnlidelse med eventuelle tilleggsdiagno-
ser. lkke-kirurgisk dilatasjonsbehandling
vurderes av gynekologen i samrad med pa-
sienten. Hver pasient far tidlig kontakt med
psykiater eller psykolog, som gjentar infor-
masjon om eventuell infertilitet og seksuelle
problemer og muligheter. Psykiateren eller
psykologen er tilgjengelig stette under en
eventuell ikke-kirurgisk dilatasjonsbehand-
ling. Pasienten informeres tidlig ogsd om
operasjonsmuligheten, og plastikkirurg kob-
les inn etter behov. Vurdering av pasientens
motivasjon og eventuell anbefaling av ope-
rasjon gjores i samrad med pasientens psy-
kiater eller psykolog. For & fa et gjennom-
arbeidet og godt behandlingstilbud i et lite
land som Norge ber behandlingen sentrali-
seres.
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