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Opieka nad pacjentkami z zespolem Mayera-Rokitansky'ego-Kiistera-Hausera (MRKH)
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Streszczenie

Wystepowanie zespotu MRKH ma negatywny wplyw na status psychospoteczny
pacjentki i jej rodziny. Leczenie aplazji/hipoplazji pochwy w tym zespole wymaga
interdyscyplinarnego podejscia. Wybdr metody leczenia oraz jej akceptacja przez pacjentke
ma kluczowe znaczenie dla powodzenia terapii. Dlatego wymagany jest staranny dobor
metody leczenia do warunkéw anatomicznych i stanu emocjonalnego pacjentki oraz dobra
wspotpraca pacjentki z zespolem terapeutycznym na kazdym etapie leczenia. Mlode kobiety
powinny by¢ przygotowane psychicznie i merytoryczne do fantomizacji pochwy oraz do
podjecia aktywnosci seksualnej. By zapewni¢ prawidlowg funkcjonalno$¢ nowo wytworzonej
pochwy, dla wielu kobiet z zespotem MKHR i ich partnerow, niezbgdna jest opieka
seksuologiczna.

Stowa kluczowe: zespdt Mayera-Rokitansky'ego-Kiistera-Hausera, wytwarzanie pochwy,

wsparcie psychiczne
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Summary

The MRKH syndrome has a negative impact on the psychosocial status of a patient
and her family. The treatment of aplasia/hypoplasia of the vagina requires an interdisciplinary
approach. The choice of treatment and its acceptance by a patient is crucial for the successful
therapy. Therefore, it requires careful selection of treatments suited for anatomical conditions
and patient’s emotional state and also good cooperation between a patient and the therapeutic
team at every stage of treatment. Young women should be mentally and substantively
prepared for phantomisation of vagina and undertaking sexual activity. To ensure a proper
functionality of the newly formed vagina, the sexual care is indispensable for many women
with the MKHR syndrome and their partners.
Key words: Mayer—Rokitansky—Kiister—Hauser — syndrome, vaginal reconstruction,
psychological support

Wstep

Zespdt Mayera-Rokitansky'ego-Kiistera-Hausera (MRKH) jest wada wrodzona,
zdarzajaca z czgstoscig 1 na 4500 urodzen zenskich ptodéw. Jednoczes$nie jest najczestsza
wadg uktadu rozrodczego, diagnozowana u dziewczat. Polega ona na wystgpowaniu
hipoplazji (niedorozwoju) lub aplazji (nie wyksztatceniu si¢) macicy i pochwy [1].

Kobiety z zespolem MRKH maja prawidlowy kariotyp zenski (46 XX) oraz
zachowane funkcje hormonalne jajnikdw, czego konsekwencja jest prawidlowy rozwoj
trzeciorzegdowych cech ptciowych. Rozpoznanie tego zespotu nastepuje zazwyczaj w okresie
dojrzewania. Niepokojacym objawem, mogacym $wiadczy¢é o tym zespole, jest brak
miesigczki u dziewczat, ktore ukonczyly 16. rok zycia. W badaniu fizykalnym stwierdza sig,
prawidtowo zbudowane wargi sromowe, w obrgbie ktorych w przedsionku pochwy, znajduje
si¢ niewielkie zagltebienie [1, 2]. Za$ badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej i miednicy
mniejszej ujawnia brak lub szczatkowa macice oraz wstepnie okresla istnienie ewentualnych
wad, zwlaszcza w zakresie gérnego odcinka ukladu moczowego [3, 4]. Diagnoza zespotu
MRKH wigze si¢ z brakiem mozliwosci odbywania stosunkéw waginalnych oraz urodzenia
dziecka, bez interwencji lekarskiej. Brak pochwy ma negatywny wplyw na status
psychospoteczny pacjentki. Problemy kobiet z tym zespolem narzucaja interdyscyplinarne
postgpowanie, w odniesieniu do tej grupy pacjentek na roznych etapach procesu
terapeutycznego, tj. rozpoznania wady, wytwarzania pochwy, wchodzenia w relacje

partnerskg oraz rozpoczecia aktywnos$ci seksualnej [5, 6].
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Celem pracy byl przeglad pismiennictwa na temat opieki nad pacjentka z zespolem

MRKH.

Metody leczenia

Z klinicznego oraz praktycznego punktu widzenia, leczenie kobiet z zespotem MRKH
powinno koncentrowaé si¢ na optymalizacji postgpowania diagnostycznego i
terapeutycznego, by unika¢ dziatan nie dajacych zadnych korzysci terapeutycznych [4].
Zgodnie z wytycznymi ACOG (The American College of Obsterticians and Gynceologists)
postepowanie terapeutyczne w zespole MRKH ma na celu wytworzenie pochwy do
odbywania waginalnych stosunkéw ptciowych. Metody leczenia braku pochwy uzaleznione
sg od wyjsciowych warunkéw anatomicznych i dzielg si¢ na operacyjne i nieoperacyjne
rozszerzenie zachytka pochwowego [7].

U czesci kobiet z zespotem MRKH warunki anatomiczne s na tyle korzystne, ze z
stosunkowo niewielkiego zachytka pochwy udaje si¢ uksztaltowaé funkcjonalng pochwe
poprzez ¢wiczenia rozciggajace. Jest to mozliwe, gdyz okolica, w ktdérej powinna znajdowac
si¢ pochwa, jest przestrzenia wypetniong luzng tkanka taczna, podatna na znaczne poglebianie
przedsionka pochwy [2, 7, 8].

Najbardziej znane i najczgsciej stosowane metody nie chirurgicznego wytwarzania
pochwy to metoda Franka [9] oraz metoda Ingrama [10]. Metoda Franka zostata
opublikowana przez autora w 1938 roku. Autor zalecil wytworzenie specjalnego fantomu
dopochwowego, ktéry byl dostosowany do istniejacej krotkiej pochwy (zaglebienia w
zachylku pochwy). Terapia polegala na wprowadzaniu do zachytka pochwy (kilka razy w
ciggu doby) specjalnego rozszerzadla. Nastepnie w miar¢ poprawy objetosci kanatu pochwy
zwigkszano jego dlugos¢ i szeroko$¢ [9]. Najczesciej zglaszane przez pacjentki problemy,
wynikajace ze stosowania metody Franka, to brak komfortu, zmgczenie rak, kwestie zwigzane
z intymnoscig oraz brak czasu [11].

W 1981 roku Ingram, darzac do poprawy komfortu pacjentki, zaproponowal nowe
rozwigzanie w leczeniu zespotu MRKH. Skonstruowal specjalny taboret z siedliskiem,
ksztaltem przypominajacym meskie siodetko rowerowe. Z przedniej strony siedliska
znajdowato si¢ rozszerzadto (dilator), ktére w miare postepu terapii zmieniano na wigksze i
szersze. Pacjentki umieszczaly rozszerzadto w okolicy zaglebienia przedsionka pochwy.
Nastepnie siadajac lekko pochylaty sie¢ ku przodowi, tak by poprzez ciezar wlasnego ciata

dilator uciskat zachytek pochwy. Zabieg ten powodowat modelowanie i rozszerzanie zachylka
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pochwowego. Pacjentki byty proszone o wykonywanie tego zabiegu przez co najmniej 2
godziny dziennie, w odstgpach 15-30 minutowych.

Zaleta metody Ingram jest to, ze mozna ja stosowa¢ u miodych dziewczat, jest
akceptowana przez pacjentki i przynosi satysfakcjonujgce wyniki — skuteczno$¢ ocenia si¢ na
90% [10, 11]. Za$ jej wada jest mozliwos$¢ perforacji pochwy z uszkodzeniem jelit lub
pecherza moczowego [11]. W pozniejszym czasie Lankford i Haefner modyfikuja metodg
Ingram. Istota modyfikacji polega na tym, ze kat nachylenia i wysoko$¢ siedliska mozna
zmienia¢, co umozliwia dostosowanie sily ucisku na zachylek pochwy do indywidualne;j
potrzeby pacjentki [12].

Nieoperacyjne wytworzenie funkcjonalnej pochwy podyktowany jest warunkami
anatomicznymi, czyli obecnoscig zaglebienia w zachylku pochwy na przynajmniej 1,5 cm
oraz zgoda pacjentki na ten sposob leczenia. Rozszerzadta stosowane w tej metodzie sg ciagle
modyfikowanie, by zwigkszy¢ skuteczno$¢ ich dziatania oraz poprawia¢ komfort i
bezpieczenstwo pacjentek podczas zabiegu. Proponowane pacjentkom dilatory sa
zréznicowane pod wzgledem ksztattu, rozmiaru oraz z tworzywa, z ktérego zostaty wykonane
[13]. Rozszerzadta wprowadzane sa w okolice przedsionka pochwy na okres 30 min minut
dwa razy dziennie lub 20 minut trzy razy dziennie. Zabieg poczatkowo wykonywany jest pod
nadzorem lekarza, a nastgpnie przez same pacjentki. Zdecydowana wigkszo$¢ kobiet
,uzyskuje” pochwe o dlugosci 7-8 cm juz po 6-12 miesigcach ¢wiczen. Skuteczno$¢
nieoperacyjnego leczenia braku pochwy ocenia si¢ na okoto 75- 90% [11, 13, 14].

U pacjentek z wglebieniem zachylka pochwy powyzej 2,5 cm, zaleca si¢ odbywanie
regularnie stosunkow waginalnych, co korzystnie wptywa na modelowanie pochwy [3.4].
Warto tez podkresli¢, iz dilatory waginalne majg zastosowanie do pierwotnego wytwarzania
pochwy, jak i po chirurgicznej rekonstrukcji pochwy do jej modelowania oraz rozszerzenia
ewentualnych zwezen [7].

Chirurgiczna rekonstrukcja pochwy, zgodnie z wytycznymi ACOG, jest zalecana dla
pacjentek, u ktorych postepowanie nieoperacyjne si¢ nie powiodlo lub nie mogto by¢ brane
pod uwagg, ze wzgledu na warunki anatomiczne. Chirurgiczne wytworzenie pochwy lub jej
korektg, zdaniem wigkszos$ci autoréw, nalezy proponowa¢ pacjentkom, ktore osiagnety
dojrzato$¢ emocjonalng i zadeklarowaty gotowos$¢ do rozpoczecia aktywnosci seksualnej. Z
danych z literatury wynika, ze przypada to na wiek 17-21 lat [3,4,7].

Istnieje wiele metod operacyjnego udroznienia 1 odtworzenia cigglo$ci $wiatla
pochwy. Najwazniejsze z nich to zabiegi wykonywane wedlug metod: Richtera, Boquoi,

Obera, Krichhoffa, KIndermanna, Rauffa, Ratmana, Schubert, McIndoe. Wyzej wymienione
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metody sg obcigzone zarowno wieloma zaletami, jak i wadami. Najprostsza, bezpieczna i
dajaca najmniej powiktan metoda rekonstrukcji pochwy zostala zaproponowana przez
Vecchiettiego. Polega ona na umieszczeniu w zaglebieniu przedsionka pochwy niewielkiej
plastikowe;j ,.kulki”. Do niej przytwierdzone zostajag dwa szwy nie wchianiane, tzw. trakcyjne,
ktore wyprowadzone sg na boczny brzeg migs$ni prostych brzucha i umocowane do specjalne;j
ptytki. Wyzej wymienione szwy systematycznie sg podciagane ok. 1 do 1,5 cm kazdego dnia,
powodujac w ten sposob podciagganie ,kulki” ku gorze, a przez to wytwarzajac zaglebienie.
Najczesciej, zas§  wykonuje si¢ waginoplastyke sposobem Mclndoe. Polega ona na
uformowaniu tunelu w tacznotkankowej przestrzeni miedzy pecherzem moczowym a
odbytnica, o glebokosci okoto 10-12cm, ktory zostaje wysScielony platami skornymi,
pobieranymi z okolicy posladkow lub przedniej $ciany jamy brzusznej. Nastgpnie w
wytworzonej przestrzeni umieszcza si¢ plastikowe rozszerzato, umocowujac go pojedynczymi
szwami do warg sromowych. Szwy oraz rozszerzadto usuwane sa po 14 dniach od zabiegu [3,
15, 16].

Po chirurgicznej rekonstrukcji pochwy rozpoczyna si¢ proces jej poszerzania i
wydhuzania, czyli ,,fantomizacji pochwy” [3, 17]. Niezbedna na tym etapie leczenia jest
wspotpraca pomigdzy pacjentky a zespotem terapeutycznym, gdyz od tego zalezy koncowy
efekt, czyli wytworzenie funkcjonalnej pochwy [16, 17].

Zabieg fantomizacji pochwy polega na wprowadzaniu do nowo wytworzonej pochwy
dilatora — fantomu pochwowego [3, 17]. We wczesnym okresie pooperacyjnym
modelowanie/rozszerzanie powinno by¢ wykonywane przez lekarza. Zabieg nalezy
wykonywa¢ dwa do trzech razy w ciggu dnia. Zaleca si¢, aby czas trwania jednorazowego
zabiegu wynosit okoto 20 minut. Dilatacja pochwy powinna by¢ wykonywana zaréwno
aktywnie, jak 1 pasywnie [17]. Pacjentka przez caty okres pobytu w szpitalu powinna by¢
edukowana w zakresie fantomizacji pochwy. W momencie, gdy kobieta jest dobrze
przygotowana do samoopieki i samopielegnacji zabieg ten wykonuje samodzielnie [17].

W poczatkowym okresie pooperacyjnym nalezy stosowa¢ fantom pochwowy, pokryty
krem z estriolem, ktory nawilza poszerzane tkanki pochwy, a jednocze$nie umozliwia
bezbolesne wprowadzanie dilatora. Dodatkowo, do momentu catkowitego wygojenia si¢
powstatej pochwy, zaleca si¢ aplikowanie przeciwzapalnych globulek dopochwowych.
Fantomizacja jest procesem dlugotrwatym, ktéry ma na celu wydluzenie oraz poszerzenie
powstalej pochwy, a takze zapobiega, przykurczom sklejeniom $cian pochwy. By nowo
wytworzona pochwa mogla by¢ funkcjonalna kobieta powinna regularnie wykonywaé ten

zabieg w warunkach domowych, przez okres wielu, tygodni, a niekiedy nawet miesigcy [2,
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16, 17]. Po okresie rekonwalescencji i uzyskaniu pozadanego efektu — wytworzenie
funkcjonalnej pochwy - kobieta z zespolem MKRH jest przygotowana psychiczne oraz
fizycznie do podjecia wspotzycia piciowego (stosunku pochwowego) z partnerem [18].
Decyzja o chirurgicznej rekonstrukcji pochwy powinna by¢ przemyslana i w pelni
zaakceptowana przez pacjentkg. Bardzo wazne jest, aby w trakcie leczenia operacyjnego
pacjentka miata wsparcie bliskich jej oso6b (matki, partnera) oraz pomoc psychologa. Po
zabiegu operacyjnym bowiem pacjentka moze napotka¢ wiele problemow, zaréwno o

charakterze fizycznym, jak i psychicznym [7, 16, 17, 18].

Wsparcie psychiczne

Diagnoza lekarska jest, dla kobiety z zespotem MKHR, bardzo obcigzajaca.
Towarzysza jej zazwyczaj intensywne reakcje emocjonalne, takie jak lek, smutek, ztos¢, a
niekiedy nawet mysli samobdjcze. Wsérod tej grupy kobiet obserwuje si¢: stabg kontrolg
emocjonalng, niepelng akceptacj¢ roli kobiecej, niskie poczucie wlasnej wartoSci,
bezpieczenstwa, zdrowia i nadziei [19]. Dlatego dla nich waznym elementem catego procesu
diagnostyczno-terapeutycznego  staja  si¢  wszelkie oddzialywania o  charakterze
psychoterapeutycznym, stosowane przez lekarza, psychologa, pielegniarke i potozng. Duze
znaczenie w terapii odgrywa tez matka pacjentki, partner oraz grupa wsparcia [15, 18, 19].

Niezmiernie wazne jest stworzenie wlasciwe] atmosfery zrozumienia, ze strony
zespotu terapeutycznego, juz na etapie diagnozy. Wyjasnienie pacjentce wszystkich
watpliwosci, dotyczacych leczenia i rehabilitacji. Ponadto zachgcanie by dzielita si¢ swoimi
doznaniami, watpliwosciami z kobietami, ktore zakonczyly juz proces leczenia lub sg w
trakcie rehabilitacji [20].

Badania Poland i Evans, dotyczace problemdéw psychologicznych kobiet dotknietych
wrodzonymi wadami narzadoéw piciowych, dowodza, ze psychoterapia w tzw. grupach
wzajemnego wsparcia jest najbardziej skuteczng metodg terapii. Pozwala ona pacjentce
zrozumie¢, ze nie pozostaje sama ze swoim problemem. Podczas zaje¢ w grupach, kobiety
otwarcie mowig o swoich odczuciach, problemach, doznaniach oraz wymieniaja
doswiadczenia i opinie na temat kolejnych etapow leczenia. Spotkania w grupach wsparcia
motywujg kobiety do dalszego, aktywnego udzialu w procesie leczenia [20].

Poland 1 Evans dowiedli réwniez, ze terapia najlepiej przebiega wsrod kobiet ok. 17
roku zycia, a waznym elementem sukcesu jest podjecie przez pacjentke swiadomej decyzji o
jej rozpoczeciu, w porozumieniu z rodzing oraz partnerem. Badacze wskazuja na szczegolng

role w terapii partnera pacjentki, ze wzgledu na to, ze stosunki plciowe przyczyniaja sie do

366



poglebiania i rozszerzania kanatu pochwy, za$§ obecno$¢ partnera sprawia, ze znika lub jest
znacznie redukowany problem poczucia innosci [20]. Nalezy jednak pamietaé, ze cze$¢ kobiet
z zespotem MKHR unika zwiazkow partnerskich. Swiadomo$¢ braku pochwy i macicy jest
sytuacjg trudng do zaakceptowania przez mtode kobiety, a poinformowanie o tym fakcie
partnera jest dla wielu z nich praktycznie niemozliwe. Niektore pacjentki, obawiajg si¢ reakcji
partnera na wyglad okolic intymnych oraz odczuwanego komfortu ze stosunkéw ptciowych.
Pomimo, ze badania seksuologiczne, dotyczace partneréw pacjentek z zespotem MKHR po
rekonstrukcji pochwy, wykazuja, ze mezczyzni, ktorzy wczesniej mieli kontakty seksualne z
kobietami o prawidlowej anatomii narzadow pilciowych nie odczuwajg roznic podczas
wspotzycia [19, 21].

Duzym problemem dla wickszosci pacjentek i ich partnerow jest obawa przed
uszkodzeniem nowo wytworzonej pochwy podczas wspotzycia ptciowego. To za$ niekiedy
stanowi przyczyne stanow lekowych u partnera 1 zwigzanych z nimi zaburzen (np.
przedwczesny wytrysk, zaburzenia erekcji) [19]. Bol podczas stosunkéw waginalnych,
spowodowany wytworzeniem zbyt waskiej pochwy lub jej czg$ciowym zaro$nigciem po
zabiegu, brakiem nawilzenia pochwy stanowi istotng trudno$¢ w podejmowaniu wspodizycia
ptciowego. W zwiazku z tym niektore kobiety z zespotem MKHR wycofuja si¢ z tej sfery
zycia i podejmuja nowe lub wracaja do innych form wspdtzycia plciowego, takich jak
kontakty analne, oralne czy peeting. Dlatego dalszy etap leczenia kobiet z aplazjg pochwy
powinien obejmowac opieke seksuologiczng nad pacjentka i jej partnerem, ktora pomoze im
uporac¢ si¢ z problemami psychoseksualnymi [18, 21, 22].

Ze wzgledu na specyfik¢ wady diagnoza zespotu jest réwniez szokiem dla najblizszej
rodziny pacjentki, a w szczego6lnosci matki. Reakcja emocjonalna matki na chorobe corki
bywa bardzo r6zna od zlosci, obwinianie siebie za zaistnialg sytuacje¢, poprzez smutek oraz
niepokoj o zdrowie corki. Bez wzgledu na to rola matki podczas procesu leczenia jest
nieoceniona. Wspiera corke w trudnych momentach diagnozy i leczenia, a szczeg6lnie
podczas fantomizacji pochwy. Poniewaz we wczesnym okresie pooperacyjnym duzym
obcigzeniem dla pacjentki jest bol, ktory towarzyszy modelowaniu nowo wytworzonej
pochwy. Czgsto na tym etapie pacjentki watpig w sens terapii i chca jej zaniechac, a to
niweluje rezultaty operacji. Natomiast dobrze przygotowana przez zespot terapeutyczny
matka wspiera corke 1 motywuje jg do dalszych, samodzielnych ¢wiczen pochwy [18, 20].

W pdzniejszym okresie pooperacyjnym zaleca si¢ pacjentkom regularne wspotzycie ptciowe
lub stosowanie wibratora, co niekiedy jest duzym obcigzeniem psychicznym dla miodych

kobiet i takze wymaga wsparcia matki [5, 22].
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Czas leczenia powoduje ograniczenia w zakresie funkcjonowania psychospotecznego
oraz petnienia waznych rél zyciowych. Cierpliwos$¢ otoczenia, przyjazna atmosfera w zespole
terapeutycznym oraz profesjonalna pomoc znacznie pomaga pokona¢ wyzej wymienione
ograniczenia [5].

Brak miesigczki, obawa o sfer¢ seksualng, brak mozliwosci zaj$cia w cigze sg to
problemy, ktére w sposodb szczegdlny dotykaja kobiety z zespotem MRKH. Jak wynika z
badan niektérych autoréw psychospoteczne funkcjonowanie kobiet z zespolem MKHR
poprawia si¢ wraz z uptywem czasu, jaki uplyngt od momentu rozpoczecia leczenia [23].
Objecie pacjentki cigglym 1 dlugotrwatym poradnictwem pozwala upora¢ si¢ jej z obnizonym
nastrojem, problemami wynikajacymi z niskiej samooceny, zaburzonym poczuciem
tozsamosci piciowej i obrazem wlasnego ciata. Wiara w skuteczno$¢ tej pomocy oraz w
przywrdcenie pozytywnego postrzegania kobieco$ci, akceptacji swojego ciata, mozliwosci
wspotzycia jest dla wielu kobiet silng motywacja do przetrwania trudnego okresu leczenia
[22, 23]. Najtrudniejszym do zaakceptowania przez pacjentki jest bezplodno$¢ i o tym

powianiem pamictaé zespot terapeutyczny, opiekujacy si¢ pacjentka 19, 20].

Podsumowanie

W ciaggu ostatnich 20 lat duzo uwagi poswiecono skutecznosci réznych technik
operacyjnych, w zakresie funkcjonalnosci pochwy. Niezaleznie jednak od stosowanej metody,
tylko interdyscyplinarna opieka na pacjentkq i jej rodzing w okresie diagnozowania wady i jej
leczenia ma znaczagcy wplyw na prawidlowe funkcjonowanie pochwy w aspekcie
anatomicznym i seksualnym.

Wybor metody leczenia oraz jej akceptacja przez pacjentke ma kluczowe znaczenie
dla powodzenia terapii. U kobiet ze szczatkowa pochwa ¢wiczenia prowadza do jej
poszerzenia i wydtuzenia. Jednak jest to proces dlugotrwaty i wymaga od pacjentki duzego
zaangazowania, cierpliwosci 1 systematycznosci. Tylko przekonane i zmotywowane sg w
stanie systematycznie wykonywac¢ ¢wiczenia, ktoére pozwalaja na wyksztatcenie odpowiednio
dhugiego 1 szerokiego zachytka pochwy. Natomiast opieka seksuologiczna nad kobietg i jej
partnerem, wydaje si¢ niezbedna, by zapewni¢ prawidtowa funkcjonalnos¢ nowo

wytworzonej pochwy.
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