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Wady wrodzone uktadu moczowo-piciowego
u kobiet — diagnostyka i postepowanie

Congenital anomalies of the female reproductive tract
— diagnosis and management
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Streszczenie

W artykule podano aktualny stan wiedzy dotyczacy etiologii, diagnostyki i postepowania u pacjentek z wrodzonymi
wadami uktadu moczowo-ptciowego, bedgcymi wynikiem nieprawidfowego rozwoju przewodow Miillera w trakcie
rozwoju embriologicznego.

Objawy kKiliniczne zazwyczaj pojawiajga sie w czasie pokwitania i w okresie reprodukcyjnym i mogg wptywac na
potencjalng ptodno$¢ kobiety. W diagnostyce pierwszoplanowg role odgrywajg techniki obrazowe takie jak
histerosalpingografia, ultrasonografia i rezonans magnetyczny. Klasyfikacja tych nieprawidtowosci rozwojowych
umozZliwia podjecie odpowiednich dziatar terapeutycznych pozwalajgcych na uzyskanie optymalnych wynikow.
Zawsze jednak podejscie powinno by¢ zalezne od indywidualnej sytuacji kliniczne.

Stowa Kluczowe: zaburzenia Miillerowskie / uklad moczowo-plciowy /
/ diagnostyka / leczenie /

Abstract

The aim of this review was to discuss the putative etiology of Mlillerian duct anomalies and to present the current
diagnostic strategy and therapy.

Congenital defects of the female reproductive tract result from failure in the proper embryological development
and fusion of the Muillerian ducts. Their causative factors are not fully understood yet. Clinical symptoms, if any,
appear usually during adolescence or early adulthood, and in some cases might affect the reproductive outcome.
Imaging techniques such as hysterosalpingography, ultrasonography and magnetic resonance are mainstay for
the diagnosis. The classification system of these anomalies facilitates the decision about therapy and prognosis,
however individual approach in every case is strongly recommended.
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Nieprawidlowosci miillerowskie spowodowane sa niewlas-
ciwym tworzeniem, brakiem zupelnej fuzji lub tez zatrzymanym
rozwojem przewodow $rodnerczowych, z ktérych to struktur,
w czasie embriogenezy, powstajg zenskie wewngtrzne narzady
plciowe. Zdecydowana wigkszo$¢ nieprawidlowosci rozwojo-
wych przewoddéw Miillera to zaburzenia sporadyczne bez tenden-
cji do dziedziczenia rodzinnego, jakkolwiek w badaniach brano
pod uwagg caly szereg potencjalnych czynnikow sprawczych:
niedostateczna produkcja hormonu antymillerowskiego w obrg-
bie ptodowych gonad, brak ekspresji receptorow estrogenowych
w obrgbie przewodow Miillera, czy tez zaburzony proces apopto-
zy spowodowany mutacja genu Bcl2 [1].

Rozwdéj embriologiczny

W rozwoju embriologicznym przewody Miillera powsta-
ja bocznie do przewodow Wolffa. W przypadku braku supresji
ich rozwoju spowodowanej aktywnoscia genu SRY sprzgzonego
z plcia meska, przewody Miillera rozwijaja sig i kanalizuja, co
powoduje powstanie bocznych czgsci jajowoddw. Z kolei ich ze-
spolenie w czgsci Srodkowej daje w rezultacie pojedyncza jamg
macicy oraz szyjkg [2, 3, 4]. Nie do konca natomiast poznane
jest embriologiczne pochodzenie pochwy. Najprawdopodobniej
narzad ten powstaje rowniez z przewodoéw Miillera w miejscu
ich potaczenia z zatoka moczowo-piciowa. Wystgpowanie zto-
zonych zaburzen rozwojowych wykazuje jednak, ze pochwa nie
jest najprawdopodobniej wynikiem polaczenie jedynie przewo-
dow Miillera. Badania eksperymentalne na zwierzgtach wskazu-
ja, ze niekompletna regresja przewodow Wolffa moze rowniez
odpowiadac za czg$ciowe formowanie tkanek pochwy.

Pierwsza kliniczna klasyfikacj¢ zaburzen rozwojowych
przewodow Miillera, sporzadzona w oparciu o stwierdzane wady,
opublikowano w roku 1979 [5].

Klasyfikacja ta zostala w latach pdzniejszych zmodyfikowa-
na przez Amerykanskie Towarzystwo Ptodnosci, ktore podzielito
nieprawidtowosci na 7 podtypow klinicznych [6]:

Typ I — Dysgenezje i hipoplazje przewodoéw Miillera:

A. Pochwa.

B.  Szyjka macicy.

C. Trzon macicy.

D. Jajowody.

E.  Zaburzenia mieszane.

Typ II — Nieprawidtowosci jednostronne:

A. Rog szczatkowy polaczony z macica.

B. Rog szczatkowy niepotaczony z macica.

C. Rog szczatkowy bez funkcjonalnego
endometrium.

D. Macica jednorozna.

Typ Il — Macica podwojna.

Typ IV — Macica dwurozna:

A. Calkowita przegroda siggajaca do ujscia
wewngtrznego.
B.  Przegroda czgsciowa.
Typ V — Macica pojedyncza przedzielona przegroda:
A. Calkowita przegroda siggajaca do ujscia
wewngtrznego.
B.  Przegroda czgsciowa.
Typ VI — Macica tukowata.
Typ VII — Nieprawidlowosci rozwojowe zwiazane
ze stosowaniem diethylostilbestrolu.
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Z klinicznego punktu widzenia nalezy jednak podkreslic,
ze przedstawiona powyzej klasyfikacja stanowi jedynie ramg
umozliwiajaca wlasciwe porozumienie pomigdzy klinicystami,
a ponadto, co jest szczego6lnie istotne, umozliwia poréwnanie po-
szczegolnych sposobow postgpowania w okreslonych zaburze-
niach rozwojowych [7, 8].

Nalezy réwniez pamigtac, ze nie wszystkie, a zwlaszcza zto-
zone nieprawidtowosci mozna jednoznacznie zakwalifikowac do
poszczegodlnych grup wyodrgbnianych przez wspomniang wyzej
klasyfikacje.

Epidemiologia

Czgsto$§¢ wystgpowania wad wrodzonych wewngtrznych
narzadéw plciowych u kobiet jest trudna do oceny, jakkolwiek
szacuje sig ja na ok. 7%-10% populacji [9]. Spowodowane jest
to faktem, ze czg$¢ zaburzen rozwojowych nie daje zadnych ob-
jawow Kklinicznych i nie powoduje jakichkolwiek konsekwencji
zdrowotnych. Tak wigc czgstos¢ ta zalezy od specyfiki analizowa-
nej grupy kobiet, a stwierdzany zakres to wartoséci od 0,16% do
10% [10, 11, 12, 13]. I tak dla przyktadu, u kobiet poddawanych
badaniom ultrasonograficznym z réznych wskazan medycznych
czgstos¢ wystgpowania szacowano na ok. 0,4% [10], podczas
gdy w grupie pacjentek z nawykowymi utratami cigz wartosc ta
wynosita ponad 10% [13, 14].

W wielu badaniach podkreslano, ze niepowodzenia potozni-
cze u pacjentek z réznymi formami zaburzen rozwojowych prze-
wodow Miillera stwierdza sig¢ az w 25%, podczas gdy w zdro-
wej populacji odsetek ten jest ponad 2 razy nizszy i wynosi ok.
10% [15, 16]. Z danych tych wynika, ze najwigkszy odsetek tych
nieprawidtowosci wystgpuje u kobiet, u ktérych w wywiadzie
stwierdzono si¢ powtarzajace si¢ utraty cigz. Dodatkowo u pa-
cjentek tych charakterystyczne jest wystgpowanie wrodzonych
nieprawidtowosci dotyczacych uktadu moczowego, co oczywi-
Scie spowodowane jest wspolnym embriologicznym pochodze-
niem obu uktadow [2].

Diagnostyka

W okresie dziecinstwa i wezesnej mlodosci, przy podejrze-
niu istnienia wady rozwojowej, pierwszym krokiem diagnostycz-
nym jest badanie kliniczne w celu ewentualnego stwierdzenia
nieprawidtowosci dotyczacych pochwy i szyjki macicy.

Diagnostycznym standardem u dzieci jest waginoskopia, jak-
kolwiek nie zawsze jest ona rutynowo wykonywana. Najczgsciej
stosowang procedura diagnostyczng jest rezonans magnetyczny
(MRI), pozwalajacy na uwidocznienie potencjalnych nieprawid-
fowosci dotyczacych pochwy oraz macicy, z jednoczasowym
obrazowaniem uktadu moczowego [17].

Laparoskopia, uwazana za zloty standard diagnostyczny
dotyczacy ksztattu i wielko$ci macicy, w chwili obecnej zostata
niemal zupetnie zastapiona przez rezonans magnetyczny.

Diagnostyka zespolu wrodzonego braku pochwy i macicy
(zesp6t Mayer-Rokitansky-Kiistner-Hauser - MRKH) wykonana
przy pomocy MRI data 100% zgodnos$¢ z danymi uzyskanymi
z laparoskopii [ 18]. Wykazano rowniez duza zgodno$¢ rozpoznan
nieprawidlowosci rozwojowych uktadu moczowo-ptciowego
przy pomocy tréjwymiarowej ultrasonografii i1 rezonansu
magnetycznego. Stwierdzane rdéznice najczesciej dotyczyly
macicy dwuroznej w obrazie ultrasonograficznym oraz macicy
z przegroda w badaniu rezonansem magnetycznym.
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Tabela 1. Nieprawidtowosci rozwojowe wraz z korespondujacymi badaniami obrazowymi.

Klasyfikacja AFS — schematy

Epidemiologia

Badania obrazowe

1. Hipoplagja/ Agenceja

r

a. pochmuwa B e jhona

THT

&, mirisna

€. iresan il. jajomadowa

Wystepuje u 0,5% populaciji
zenskiej.

Na zdjeciu strzatka wskazuje
krwiak pochwy spowodowany
poprzeczng przegrodg w jej dolnej
czesci.

I, Migprawidlowadd jednostronne

©. rig aacagthonsy
Ty

Zaburzenie spowodowane jest
brakiem wydtuzania sie jednego
z przewodow Midllera i dotyczy
okoto 20% pacjentek.

Na zdjeciu obraz MRI macicy
pojedynczej (strzatka goérna).
Strzatka dolna — rég szczatkowy
bez czynnego endometrium.

LIL Macica podwidjna

Macice podwojng ma 5% pacjentek
z zaburzeniami rozwojowymi
Podtuzna przegroda pochwy.
towarzyszy temu zaburzeniu

w 75% przypadkow. Przegrodzie
podiuznej moze towarzyszyé
przegroda poprzeczna pochwy.

Na zdjeciu MRI macicy podwajnej.
Po lewej — szyjka pojedyncza, po
prawej szyjka podwdjna.

IV. Macica dwuroina

b

& caliowite b ChgECRIwa

Powstaje na skutek niekompletnej
fuzji przewodéw Miillera na
wysokosci trzonu i stanowi okoto
10% wszystkich zaburzen
rozwojowych.

Na zdjeciu MRI macicy dwurozne;j,
strzatki pokazujg miejsce
zespolenia rogow.

V. Przegroda macicy

e

Najczestsza wada rozwojowa —
55% wszystkich stwierdzanych
zaburzen.

Przyczyna — brak resorpcji
przegrody wystepujacy po
potaczeniu sie przewoddw
kotosrodnerczowych. Na zdjeciu
MRI macicy z przegroda. Strzatka
pokazuje czesciowe zespolenie
dwoch szyjek.

VI. Macica lukowata

Jezeli stosunek dtugosci wysokosci
zagtebienia (strzatka) do
rozpietosci ujs¢ jajowodow jest
mniejszy niz 10% to nie nalezy
spodziewac sie zadnych
probleméw z ewentualnym
donoszeniem cigzy.

Na zdjeciu obraz HSG macicy
tukowate;.

VII. Ekspozycja na DES

Nieprawidtowosci rozwojowe
zwigzane ze stosowaniem
diethylostilbestrolu. (1948 -1971)
Macica w ksztalcie litery T to wada
stwierdzana u 31% pacjentek
eksponowanych na DES in utero.
Nieprawidtowosci w budowie szyjki
macicy dotycza 41% kobiet.

Na zdjeciu MRI macicy w ksztatcie
T — strzatki pokazujg rogi macicy

i jej szyjke.
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Dlatego tez aktualnie zaleca si¢ wykonywanie badaf ul-
trasonograficznych w lutealnej fazie cyklu, kiedy pogrubiate
endometrium wyraznie modeluje jamg macicy, co minimalizuje
prawdopodobienstwo pomyiki. Jest to rowniez powod, dla kto-
rego badania ultrasonograficzne u dziewczat w okresie przedpo-
kwitaniowym moga nie by¢ zbyt doktadne. Schematy nieprawid-
towosci rozwojowych wraz z korespondujacymi obrazami MRI
przedstawiono w tabeli I.

Postepowanie kliniczne w zaleznosci
od rodzaju stwierdzanych wadach
rozwojowych

1. Wrodzona agenezja pochwy i macicy
— zespol Mayer-Rokitansky-Kiistner-Hauser (MRKH).
Wrodzona agenezja pochwy i macicy nazywana rowniez
zespotem MRKH dotyczy 0,2% populacji zenskiej. Klasyczny
poglad, ze zespot ten spowodowany jest negatywnym wptywem
na ptod teratogenow, lekow, czy chordb dotykajacych matki we
wczesnym okresie embriogenezy jest w chwili obecnej weryfi-
kowany pod katem nieprawidlowosci genetycznych. Zauwazono
bowiem wystgpowanie tego typu zaburzen rozwojowych u siostr
matek pacjentek z zespotem MRKH. Zespot wydaje sig by¢ dzie-
dziczony jako cecha autosomalna, dominujaca, z niecatkowita
penetracja i r6zna ekspresja genow. Postawiono hipoteze, ze geny
o szerokim zakresie aktywnos$ci w procesie embriogenezy (WT1,
PAX2, HOXA7, HOXA13 i PBX1) moga mie¢ udziat w powsta-
waniu zespotu, chociaz ich rola nie zostata do konca udowodnio-
na. Innym branym pod uwagg genem jest WNT4 nalezacy do ro-
dziny genéw regulujacych wzrost i réznicowanie komorek i tka-
nek w czasie rozwoju. Brak aktywnos$ci tego genu u homozygot
prowadzi do uszkodzenia przewodow Miillera i wielu letalnych
wad u zwierzat [19]. Tak wigc etiologia pozostaje nadal do$¢ nie-
jasna aczkolwiek spektrum wystgpujacych zaburzen sugeruje po-
wstawanie defektow organdéw blisko zwiazanych (powstajacych
z mezodermy) w czasie embriogenezy. Najczesciej mamy do
czynienia z obecno$cia normalnych prawidtowo funkcjonujacych
jajnikow, co powoduje normalny rozwdj fenotypowy dziewczat.
Dotknigte ta nieprawidtowoscia dziewczgta maja prawidlowo
rozwinigta btong dziewicza oraz 1-2 centymetrowy Slepo za-
konczony zachylek pochwy. Diagnoza zazwyczaj stawiana jest
w okresie p6zno pokwitaniowym, a przyczyna zglaszania si¢ do
lekarza pierwszego kontaktu lub lekarza ginekologa jest pierwot-
ny brak miesiaczki, przy prawidtowym rozwoju drugorzedowych
cech pitciowych. Leczenie, poza wsparciem psychologicznym,
ma na celu wytworzenie funkcjonalnej pochwy umozliwiajacej
odbywanie normalnych stosunkoéw pitciowych. Nalezy wyjasnié
pacjentce i rodzinie istotg¢ schorzenia oraz cel podjgtych dziatan
terapeutycznych. Wytworzenie funkcjonalnej pochwy powinno
proponowac si¢ dziewczg¢tom odpowiednio przygotowanym psy-
chicznie i fizycznie do ewentualnego podjgcia aktywnosci picio-
wej, po zakonczeniu fazy wstegpnej leczenia. Poczatkowo zaleca
si¢ pasywne metody wytwarzania kanatu pochwy poprzez uzy-
wanie odpowiednich dilatatorow [20]. U dziewczat, ktore nie sa
w stanie wykona¢ poprawnie i efektywnie sukcesywnego posze-
rzania i poglebiania kanatu pochwy, zalecanym sposobem poste-
powania jest laparoskopowa rekonstrukcja kanatu pochwy meto-
da Vecchiettiego [21, 22], od wielu lat z powodzeniem stosowana
w II Katedrze i Klinice Ginekologii UM w Lublinie [23].
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Nalezy podkresli¢, ze pacjentki, u ktorych wytworzono neo-
pochwe osiagaja taki sam stopien satysfakcji seksualnej jak pra-
widlowo rozwinigte kobiety [24, 25].

Inne metody chirurgiczne polegaja na stosowaniu mobilizacji
1 przeszczepow platow (fatdow): skory z posladkow — McIndoe,
Klingele [26, 27], otrzewnej z zaglgbienia Douglasa — Davydov,
Davydov i1 Zhvitiascvili [28, 29], blon ptodowych — Nisolle
i Donnez [30], sztucznej skory — Noguchi [31], przeszczepoéw
tkanek jelita — kretego, katnicy, czy okreznicy esowatej — Biirger,
Novak [32, 33].

2. Cze¢Sciowa atrezja pochwy.

Okoto 15% pacjentek z agenezja pochwy w rzeczywistosci
ma tzw. segmentalng (czg$ciowa) atrezjg [34]. Schorzenie ujaw-
nia si¢ zazwyczaj u nastolatek z prawidlowo rozwinigtymi dru-
gorzegdowymi cechami ptciowymi. U dziewczat tych wystgpuja
cykliczne progresywnie nasilajace si¢ bole brzucha.

W badaniach obrazowych (przezkroczowe USG, MRI) moz-
na uwidoczni¢ krwiak pochwy o roznej objetosci, w zaleznosci
od czasu wystgpowania objawow. Wedtug aktualnie przyjetej ar-
bitralnej definicji, o atrezji segmentalnej méwimy wowczas, gdy
dolna i gorna czg$¢ pochwy oddzielona jest od siebie przegroda
o grubos$ci lem lub wigkszej. Leczenie polega na operacyjnym
odtworzeniu ciaglosci pochwy poprzez wycigcie brakujacego
segmentu i potaczeniu dolnej i gornej czgsci pochwy [35, 36].

3. Poprzeczna przegroda pochwy.

Pacjentki z tym schorzeniem maja doktadnie takie same ob-
jawy jak nastolatki z atrezja segmentalna. Leczenie jest rowniez
podobne i z reguty tatwiejsze technicznie [35]. Niektorzy autorzy
zalecaja uzywanie po zabiegu dilatatorow pochwowych w celu
zapobiezenia wystapieniu pooperacyjnej stenozy w miejscu
zespolenia [37].

4. Wady kombinowane.

Podtuzna przegroda pochwy w ponad 90% przypadkow
skojarzona jest z wystgpowaniem nieprawidtowosci w obrgbie
macicy (macica z przegroda lub macica dwurozna) [38]. Obecno$¢
dwoch szyjek jednoznacznie wskazuje na wystgpowanie macicy
podwajnej badz tez kompletnej przegrody macicy.

5. Kompletna przegroda macicy.

Pacjentki z tym schorzeniem zazwyczaj sa diagnozowane
z powodu wczesnych utrat ciazy, przedwczesnych porodow,
dyspareunii i/lub bolesnych krwawien miesigcznych. Ztotym
standardem diagnostycznym jest rezonans magnetyczny, ktory
powinien réwniez obejmowaé oceng ukladu moczowego,
poniewaz do 20% pacjentek ma anomalie w zakresie tego uktadu.
Leczenie chirurgiczne polega na skojarzonym zastosowaniu
laparoskopii i histeroskopii. Przegroda macicy usuwana jest przy
uzyciu diatermii.

Nalezy zwroci¢ uwageg aby nie naruszy¢ przysrodkowej czg-
$ci szyjek macicy. W wyjatkowych przypadkach, gdy histerosko-
powa resekcja jest z technicznego punktu widzenia niemozliwa,
pacjentce mozna zaproponowa¢ metroplastyke brzuszng [38].
Histeroskopowa resekcja przegrody macicy jest niezwykle efek-
tywna w redukowaniu wczesnej utraty ciazy. Obserwowana efek-
tywnos¢ tego zabiegu w przypadku wystgpowania nawrotowych
poronien szacowana jest na ok. 80% [39].
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Metroplastyka brzuszna wg Strassmana

Resekcja histeroskopowa przegrody
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c (7N

Rycina 1. Kryteria réznicujgce macice dwurozng od macicy z przegroda.
Macice dwurozng rozpoznaje sie kiedy:

A - dno macicy (3) znajduije sie ponizej linii faczacej maciczne ujscia jajowodéw (1, 2) lub B — dno macicy (3) znajduje sie 5mm (patrz strzatka) powyzej tej linii.

Macica z przegrodg C - jest wtedy, kiedy dno macicy znajduje sie wigcej niz

5mm (patrz strzatka) powyzej linii taczacej maciczne ujscia jajowodow.

Jest rzeczg oczywista, ze histeroskopowa resekcja przegrody jest mozliwa tylko w przypadku C, podczas gdy w przypadkach A i B wykonujemy klasyczng
metroplastyke brzuszng (jezeli sa wskazania, modyfikacja wg. Troiano i wsp.) [43].

Rycina 2. Obrazy histerosalpingograficzne macicy z przegroda i macicy dwuroznej.
A - Kat zawarty pomigdzy rogami macicy mniejszy niz 75° sugeruje macice
- dlatego ostateczna diagnoza mozliwa po badaniu MRI.

z przegrodg — w tym przypadku kat wynosi 85°

B — Kat pomigdzy rogami macicy wigkszy niz 105° sugeruje macice dwurozng.

Nalezy jednak podkresli¢, ze histeroskopowa resekcja
przegrody nie poprawia odsetka zajS¢ w ciaz¢ u pacjentek
z pierwotna nieptodnoscia [40]. Dlatego tez rola ewentualnej
histeroskopowej metroplastyki u pacjentek asymptomatycznych
jest kontrowersyjna i w kazdym przypadku decyzja o takim
zabiegu wymaga indywidualnego podejscia [38, 41].

6. Réznicowanie macicy dwuroznej od macicy z przegroda
i kwalifikacja do leczenia operacyjnego.

Prawidlowa diagnostyka macicy dwuroznej (typ IV AFS)
jest mozliwa poprzez oceng zewngtrznego konturu macicy [42].
(Rycina 1).
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Przegrody maciczne (typ V AFS) zazwyczaj leczymy za po-
mocg resekcji histeroskopowej przegrody, podczas gdy w przy-
padku macicy dwuroznej lub podwojnej wlasciwe zespolenie
dwoch jam macicy umozliwia klasyczna metroplastyka [44].

Nalezy podkreslié, ze specyficzno$¢ diagnostyczna
histerosalpingografii (wykorzystanie wartosci kata pomigdzy
rogami macicy wynosi jedynie 55% [45]. Warto$¢ kata mniejsza
niz 75% sugeruje macicg z przegroda, podczas gdy kat wigkszy
niz 105° jest charakterystyczny dla macicy dwuroznej [45, 46].
(Rycina 2).
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Nalezy podkresli¢, Zze skojarzone zastosowanie ultrasono-
grafii i histerosalpingografii pozwala na postawienie prawidlo-
wej diagnozy u 90% pacjentek [47]. Jedynym badaniem dajacym
100% specyficznos$¢ jest MRI i powinno by¢ ono zawsze zastoso-
wane w przypadkach watpliwych, szczegdlnie jezeli planowane
jest postgpowanie chirurgiczne [48, 49]. (Rycina 3).

Rycina 3. Obrazowanie MRI macicy dwuroznej - (typ IV wg klasyfikacji AFS).
Strzatka pokazuje czg$ciowe zespolenie rogéw macicy w jej dolnej czesci.
Kat zawarty pomiedzy oboma rogami macicy jest zblizony do 180°.

7. Macica podwdjna z niedrozna jedna pochwa

U ok. 6% pacjentek z przegroda pochwy i podwdjna macica
wystgpuje niedrozno$é jednej pochwy [50]. Pacjentki te zazwy-
czaj maja prawidtowy rozwdj drugorzedowych cech ptciowych,
prawidtowo miesiaczkuja, natomiast w miarg uptywu czasu nara-
staja u nich dolegliwo$ci zwigzane z wystgpowaniem krwawien
miesigcznych, co spowodowane jest niemoznoscig odptywu krwi
z niedroznej pochwy. Nieprawidlowos$¢ ta jest czgsto skojarzo-
na z wystgpowaniem agenezji lub dysplazji nerki. W wigkszos$ci
przypadkow regularne krwawienia miesigczne powoduja niepra-
widlowa diagnoze i1 zwigkszaja ryzyko niewlasciwego postgpo-
wania operacyjnego, polegajacego na otwarciu jamy brzusznej
w poszukiwaniu torbieli, ktéra w rzeczywistosci jest niedrozna
pochwa wypetiona przez krew [51, 52, 53].

Ztotym standardem diagnostycznym pozwalajacym na unik-
nigcie tego typu pomytek, jest rezonans magnetyczny. Leczenie
polega na usunigciu chirurgicznym przegrody pochwy, co umoz-
liwia odptyw krwi z drugiej macicy.

8. Macica jednorozna

Macica jednorozna powstaje na skutek prawidtowego roz-
woju tylko jednego przewodu Miillera. Nieprawidlowosc¢ ta wy-
stgpuje u ok. 5% pacjentek z anomaliami rozwojowymi uktadu
rozrodczego [54, 55]. Wada ta wystgpuje w 4 odmianach ana-
tomicznych, przy czym zdecydowana wigkszo$¢ pacjentek ma
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dodatkowy rdog szczatkowy niekomunikujacy, bez czynnego
hormonalnie endometrium [54]. Najczgstsze powiktania spowo-
dowane ta wada dotycza rozrodczosci. Pacjentki maja z reguty
obnizong ptodno$¢ i zwigkszone ryzyko wczesnej i péznej utraty
ciazy. W przypadku wystgpowania rogu szczatkowego niekomu-
nikujacego z czynnym endometrium nalezy wykonac jego lapa-
roskopowa resekcje.

9. Atrezja szyjkowa

Wystepowanie prawidlowego trzonu macicy i nieprawidto-
wej szyjki jest rzadka wada rozwojowa [56]. Nalezy tez podkre-
sli¢, ze ponad potowa pacjentek z tym schorzeniem ma réwniez
dodatkowo agenezj¢ pochwy [57], a 1/3 dodatkowe nieprawid-
towosci w obrebie trzonu macicy. Rzadko$¢é wystgpowania tego
schorzenia powoduje, ze ponad 80% pacjentek przechodzi lecze-
nie operacyjne nicadekwatne do zaistniatej sytuacji klinicznej
[58]. U pacjentek z kompletna agenezja szyki rekomendowanym
postgpowaniem jest wykonanie pierwotnej histerektomii, chociaz
podjecie takiej decyzji jest niezwykle trudne z psychologicznego
punktu widzenia [56]. Ewentualne wykonanie anastomozy po-
migdzy funkcjonalng jama macicy a pochwa zalezy od stopnia
agenezji szyjki oraz umiejetnosci zespotu leczacego. Nalezy jed-
nak pamigtac, ze brak prawidtowego nabtonka szyjki moze skut-
kowa¢ zakazeniami wstgpujacymi, doprowadzajacymi w konse-
kwencji do koniecznosci wykonania zabiegu radykalnego.

W najwigkszej ostatnio opublikowanej pracy, obejmujacej
30 pacjentek z agenezja szyjki, powodzenie wykonania ewentu-
alnej anastomozy byto zwiazane ze $rednica szyjki 2cm lub wig-
cej. Koniecznos¢ wykonywania dodatkowej vaginoplastyki ob-
nizata prawdopodobienstwo powodzenia do 43% w poroéwnaniu
do 68% u dziewczat nie wymagajacych dodatkowej rekonstrukcji
pochwy [57]. Nalezy tez pamigtac, ze pacjentki, u ktorych wyko-
nano pomys$lne wytworzenie anastomozy maciczno-pochwowej
maja obnizong zdolno$¢ do zachodzenia w ciazg o mniej wigcej
60% [58].

Jak wida¢ w wielu przypadkach wady maja charakter zto-
zony i nie moga by¢ jednoznacznie zaszeregowane do do jednej
z VII grup klasyfikacji AFS, nie méwiac juz o tym, ze zaro$nigcie
blony dziewiczej, bedace do§¢ czgsta wada nie miesci sig w tej
klasyfikacji poniewaz btona dziewicza nie powstaje, w rozwoju
embriologicznym, z przewodow Miillera.

Dlatego tez Acien zaproponowata nowa klasyfikacjg niepra-
widlowosci rozwojowych uwzgledniajaca pochodzenie embrio-
logiczne i umozliwiajaca kwalifikowanie wad zlozonych [59].

Kliniczna i embriologiczna klasyfikacja wad
rozwojowych narzadu rodnego [wg 59]

1. Agenezja lub hipoplazja calego grzebienia moczowo-
plciowego:
macica jednorozna z agenezja macicy, jajowodu, jajnika lub
nerki po stronie kontralateralne;j.

2. Anomalie przewodu $rodnerczowego z brakiem przewodu
Wolffa otwierajacego si¢ do zatoki moczowo — plciowej
oraz brakiem zawiazkow moczowodow (czego efektem
jest agenezja nerek). Zaburzony zostaje stymulujacy wplyw
przewodu Wolffa na przewod Miillera, co zwykle prowadzi
do zdwojenia macicy i pochwy oraz niedroznosci pochwy po
tej samej stronie co agenezja nerki.
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Objawy kliniczne i wady stwierdzane u pacjentek z tej grupy
to:

A)  duzy krwiak niedroznej pochwy,

B) pseudotorbiele Gértnera na przednio-bocznej
$cianie pochwy,

C) czgSciowa reabsorpcja przegrody migdzy
pochwowej widoczna jako otwor na przednio-
bocznej $cianie pochwy, ktéry umozliwia
dostgp do narzadow rodnych od strony
agenetycznej nerki.

D) jednostronna agenezja pochwy lub pochwy
i szyjki macicy wystgpujaca po stronie
agenetycznej nerki, przy braku komunikacji,
lub z zachowana komunikacja pomigdzy
trzonami.

3. Izolowane anomalie ,,miillerowskie” dotyczace:

A) przewodow Miillera:
naleza do nich czgsto wystgpujace wady
rozwojowe macicy, takie jak:
macica jednorozna (zwykle z rogiem
szczatkowym), dwurozna, przegrodzona lub
podwajna,

B) guzka Miillera:
atrezja szyjkowo-pochwowa oraz anomalie
odcinkowe, takie jak: poprzeczna przegroda
pochwy,

C) zaréwno przewodow jak i guzka Miillera
(jedno- lub obustronne)

Zesp6l Mayer-Rokitansky-Kiistner-Hauser
4. Wady rozwojowe zatoki moczowo-plciowe;j:
anomalie kloaczne i inne.
5. Kombinacje wad rozwojowych przewodoéw Wolffa, Miillera
oraz anomalii kloaki.

Zaburzenia rozwojowe przewodow Miillera
— aspekty psychologiczne

Z praktycznego punktu widzenia niezwykle istotne jest wlas-
ciwe poinformowanie pacjentki o ewentualnych konsekwencjach
zdrowotnych i prokreacyjnych wynikajacych z konkretnej wady
rozwojowej. Nieumiejgtnie przekazana, zta informacja u mtod-
szych dziewczat przede wszystkim budzi strach o zycie i zdro-
wie, u starszych dodatkowo pomniejsza satysfakcje z wlasnego
ciata, niesie za sobg trudnosci psychologiczne gléwnie zwiagzane
z zaspokojeniem potrzeb psychospotecznych takich jak atrakcyj-
no$¢ czy kobiecosc.

U dziewczat w okresie dojrzewania wzrasta zainteresowa-
nie wlasnym wygladem i funkcjonowaniem ciata stad tez infor-
macja o nieprawidlowosciach powoduje negatywny stosunek do
wlasnej osoby, obniza samooceng, powoduje negatywne stany
emocjonalne i negatywnie wplywa na stosunki interpersonalne.
Pacjentki, ktore w niedalekiej przysztoSci zamierzaja zatozy¢
rodzing, poczatkowo sa zszokowane. Pojawia sig Igk, poczucie
mniejszej warto$ci. Kobiety te czgsto rezygnuja z aktywnosci
zycia spotecznego, popadaja w depresjg, obniza sig ich satysfak-
cja z zycia i jakos¢ zycia.

Tymczasem obecnie, dzigki lepszym mozliwosciom diag-
nostycznym i terapeutycznym wiele wad moze by¢ skorygowa-
nych. Kompetentne poinformowanie pacjentki o mozliwosciach
leczenia prowadzacego do ustapienia dolegliwosci bolowych,
prawidtowego miesiaczkowania, dajacego satysfakcjg wspolzy-
cia seksualnego oraz zaj$cia w ciazg i jej donoszenia zdecydo-
wanie poprawia jej samopoczucie, daje nadziej¢ i pozytywnie
motywuje do leczenia. Pacjentki z perspektywa dlugotrwatego,
kilkuetapowego leczenia, ktorych szanse na satysfakcjonujace
wspotzycie seksualne, zajscie w ciazg czy jej donoszenie sa nie-
wielkie potrzebuja wsparcia rodziny, partnera zyciowego i psy-
chologa [8, 60].

Zaburzenia rozwojowe przewodow Miillera
a niepowodzenia prokreacyjne

Pierwotne szacowane ryzyko niepowodzen potozniczych
w poszczegodlnych typach wad (bez zastosowania jakiejkolwiek
interwencji chirurgicznej) przedstawiono w sposob zbiorczy
w tabeli II.

Z przedstawionych w tabeli II danych jednoznacznie wynika
ze w zadnym typie wady ryzyko niepowodzen potozniczych nie
wynosi 100% i taka informacjg nalezy przekazywac pacjentkom.
Typ VII wad rozwojowych (wady spowodowane wewnatrzma-
ciczna ekspozycja na diethylostilbestrol) ma juz jedynie znacze-
nie historyczne poniewaz specyfik ten od wielu lat nie jest stoso-
wany w terapii poronien zagrazajacych.

Leczenie — uwagi ogodlne

Z praktycznego punktu widzenia, wszystkie zabiegi przepro-
wadzane u pacjentek z zaburzeniami rozwojowymi przewodow
Miillera dzieli si¢ na 3 typy [7]:

*Typl — Zabiegi chirurgiczne wykonywane w celu
zlikwidowanianasilonych dolegliwoscibolowych,
uniemozliwiajacych normalne funkcjonowanie
(poprzeczna przegroda pochwy, agenezja szyjki

Tabela I1. Srednie szacowane ryzyko pierwotnych niepowodzen potozniczych w poszczegoinych typach wad, wg klasyfikacji AFS [43].

Klasyfikacja AFS Poronienia % Porody przedwczesne % | Zywe urodzenia %
Typ Il 50 15 40
Typ llI 45 38 55
Typ IV 30 20 50
Typ V 65 20 30
Typ VI 5 5 90
Typ VI 9x wzrost ryzyka cigzy ektopowej; 7?7? 7?7?
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macicy, roég szczatkowy niekomunikujacy

z czynnym funkcjonalnym endometrium, pochwa

szczatkowa niekomunikujaca potaczona z macica

podwdjna, zaro$nigta blona dziewicza przy czym
ostatnia patologia nie miesci si¢ w klasyfikacji

AFS, poniewaz btona dziewicza nie powstaje

z przewodow Miillera).

— Zabiegi chirurgiczne przeprowadzane w celu

poprawienia jako$ci zycia kobiety — wytwarzanie

neopochwy u pacjentek z zespotem RMKH.

* Typ Il — Zabiegi chirurgiczne wykonywane w przypad-
ku niepowodzen potozniczych — histeroskopowe
usuwanie przegrody u pacjentek z grupy V wg
klasyfikacji AFS oraz klasyczna brzuszna metro-
plastyka u pacjentek z grupy IV i/lub III.

«Typ Il

Whnioski

Zaburzenia rozwojowe struktur powstajacych z przewodow
Miillera stanowia istotny problem kliniczny. Pomimo wprowa-
dzenia systemu kwalifikujacego poszczegdlne wady oraz wigk-
szych mozliwosci diagnostycznych ciagle czg$¢ pacjentek nie
jest leczona w sposéb optymalny. Przed podjgciem decyzji te-
rapeutycznych o ewentualnym leczeniu chirurgicznym nalezy,
oprocz badania klinicznego, przeprowadzi¢ szczegdtowa diag-
nostyke obrazowa (MRI, USG). Tym sposobem mozna unikna¢
wykonywania zabiegéw nie przynoszacych pacjentkom poten-
cjalnych korzysci.

Najbardziej kontrowersyjna kwestia jest sposob postgpowa-
nia u pacjentek z agenezja szyjki, poniewaz brak jest w chwili
obecnej konsensusu, co do sposobu postgpowania u kobiet z taka
wada.

Wydaje sig, ze istotnym kryterium pozwalajacym na podjgcie
decyzji o probie wytworzenia anastomozy maciczno-pochwowe;j
jest srednica szyjki macicy wynoszaca 2cm lub wigcee;j.

Uwagi praktyczne

1. My$l zawsze o zaburzeniach rozwojowych jezeli
u dziewczynki w okresie pokwitania wystgpuja cykliczne
dolegliwosci  bolowe towarzyszace krwawieniom
miesigcznym, lub gdy krwawienie nie wystgpuje
pomimo prawidtowo rozwinigtych drugorzedowych cech
ptciowych (gruczoty piersiowe, owtosienie pachowe
i fonowe).

2. Prawidlowa diagnostyka oparta jest o badanie kliniczne
oraz badania obrazowe (USG i MRI) — szczegolnie przed
podejmowaniem decyzji o leczeniu operacyjnym.

3. Rozpoznanie okreslonej wady nie jest jednoznaczne
z prawdopodobienstwem niepowodzen prokreacyjnych.

4. Rzeczowe wyjasnienie istoty schorzenia oraz jego
potencjalnych skutkéw zdrowotnych i prokreacyjnych
atakze wlasciwe wsparcie psychologiczne maja kluczowe
znaczenie dla dobrostanu psychicznego i samooceny
pacjentki dotknigtej schorzeniem.
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