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and in the family doctor's practice
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SUMMARY

Congenital malformations of female genital organs arise as a result of disorders of
development of the Miiller ducts or urogenital sinus. Most often these are uterine defects,
rarely vagina or complex defects affecting the uterus and vagina. Examples of such
disadvantages have been outlined. In the case of patients with congenital malformations
of genital organs, interdisciplinary medical and psychological care should be sought, and
the help of a specialist in family doctor is also important.

Despite the fact that in the practice of a family doctor the problem of congenital malformations
is relatively rare, due to the importance of the problem, it is important in family medicine to
know about patients with abnormalities in the structure and function of the genital organs
arising during intrauterine life due to differentiation disorders sexual. These patients require
a referral to gynecological specialists. It is important to properly diagnose the type of defect,
possibly eliminate unpleasant ailments, and thus restore the proper functioning of the genital
organs also in the context of functioning in the sexual sphere.

Therefore, in the case of patients with congenital malformations of the genital organs,
interdisciplinary medical and psychological care is important, especially in patients with

MRKH syndrome.

WSTEP

Mianem ,wad rozwojowych” okreslamy wszelkie nie-
prawidtowosci w obrebie budowy i czynnosci narzadow
ptciowych powstatych w okresie zycia wewngtrzmacicznego
na skutek zaburzen réznicowania ptciowego, diagnozowane
najczesciej w chwili urodzenia niezaleznie od okresu cigzy,
w ktérym doszto do ich powstania.

Wady wrodzone powstajgce w wyniku nieprawidtowo-
$ci rozwoju przewodow ptciowych (kotosrédnerczowych)
Mullera, a takze zatoki moczowo-ptciowej — struktur istot-
nych dla organogenezy jajowoddéw, macicy i pochwy — s3
konsekwencjg zadziatania czynnika teratogennego w okre-
sie embriogenezy narzgdéw (okoto 8.-10. tygodnia zycia
zarodkowego), a wiec zaburzen w ksztatcie poszczegdlnych
narzadow badz ich czesci. Nalezy mocno podkresli¢, ze
rozlegtos¢ powstatych wad uzalezniona jest od rodzaju
czynnikow teratogennych, czasu ich dziatania oraz okresu
cigzy, w ktorym zadziataty (1-9).

Najogdlniej, wsrad tych wad mozna wyrdznié: gynatre-
zje, zdwojenia i przegrody podtuzne narzagddéw ptciowych,
narzady szczatkowe i agenezje (aplazje).

Gynatrezje nalezg do najczesciej spotykanych wrodzo-
nych wad rozwojowych narzgdéw ptciowych, to tzw. zaro-
$niecia wrodzone narzgddow ptciowych, zazwyczaj dotyczg
btony dziewiczej. Gynatrezje sg diagnozowane zazwyczaj
u nastolatek z prawidtowo rozwinietymi drugorzedowymi
cechami ptciowymi z cyklicznie powtarzajgcymi sie, nasila-
jacymi sie dolegliwosciami bélowymi brzucha. W USG przez-
pochwowym, MRI uwidacznia sie réznej objetosci krwiaka
w zaleznosci od czasu wystepowania objawow.

Gynatrezje najczesciej wykrywane sg jako przyczyna
pierwotnego braku miesigczki wskutek niemoznosci
odptywania krwi miesigczkowej. Zalegajgca krew mie-
sigczkowa jest przyczyng tworzenia sie krwiaka pochwy,
macicy, jajowodow. W wyniku tego pacjentka odczu-
wa nasilajgcy sie bdl podbrzusza. Zarosniecia to wady
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najlepiej rokujgce co do przywrdcenia funkcji narzgdow
ptciowych.

Wazne, aby jak najwczesniej rozpoznac ten rodzaj wady
i podjgc leczenie. Pacjentki sg kierowane przez lekarzy
rodzinnych na dyzur ginekologiczny. Leczenie polega na wy-
cieciu fragmentu btony dziewiczej, tak by umozliwi¢ ewa-
kuacje zalegajgcej krwi miesigczkowej i miesigczkowanie
w przysztosci.

W przypadku krwiakéw wynikajgcych z obecnosci prze-
grody poprzecznej przegrody sg usuwane i nastepuje ewa-
kuacja krwiaka (1-3, 10-14).

Zdwojenia i przegrody podtuzne narzagdéw ptciowych —
wady te, jako czesciowe lub catkowite zdwojenia, wystepujg
z powodu nieprawidtowosci scalenia przewoddw kotosrad-
nerczowych w odcinkach, ktére prawidtowo przeksztatcajg
sie w macice i w pochwe.

Narzady szczatkowe (organa rudimentaria) badz nie-
dorozwiniete narzady ptciowe (hypoplasia organorum)

powstajg, jak wspomniano, w nastepstwie niepetnego
rozwoju przewoddéw kotosrédnerczowych Millera, rzadziej
natomiast obserwuje sie z towarzyszgcymi wadami w ob-
rebie uktadu moczowego, krazenia, koséca jako nastepstwo
zadziatania czynnika teratogennego podczas organogenezy
innych narzadow. Istotne jest zatem postawienie wtasci-
wego rozpoznania rodzaju wady, zniwelowanie przykrych
dolegliwosci, a tym samym przywrdcenie prawidtowego
funkcjonowania narzaddow ptciowych takze w kontekscie
funkcjonowania w sferze seksualne;j.

Cigza u pacjentek z powyzej opisanymi wadami jest cigzg
specjalnej troski.

Brak narzgddéw ptciowych (aplazja, agenezja) to wynik
braku przewoddéw Millera i struktur zatoki moczowo-ptcio-
wej (w zespole MRKH nizej opisanym) (1-3, 13-17).

Anomalii dostrzeganych jako zaburzenia rozwoju ana-
tomicznego nie nalezy w petni identyfikowac¢ z wadami
genetycznymi (tab. 1) (1-3, 7,9, 11-15, 17).

Tab. 1. Klasyfikacja anatomiczna malformacji macicy wedtug American Fertility Society (2)

Klasa Opis

L Agenezja lub hipoplazja struktur wywodzacych sie z przewodéw Miillera

A. Pochwy
B. Szyjki macicy

C. Trzonu macicy

D. Jajowodow

E. Postaci zlozone

II. Macica jednorozna (uterus unicornis)

A. Z rogiem szczatkowym z jama
a. jama rogu szczatkowego aczy sie z jama gtéwna macicy (komunikujacy rog szczatkowy)
b jama rogu szczatkowego bez polgczenia z gtéwna jama macicy (niekomunikujgcy rég szczatkowy)
B. Z rogiem szczatkowym bez jamy

C Bez rogu szczatkowego

III. Macica podwdjna (uterus didelphys)

V. Macica dwurozna (uterus bicornis)

A Catkowicie do poziomu ujécia wewnetrznego

B Cze$ciowo

V. Macica podzielona

A Z przegroda catkowity (uterus septus)

B Z przegroda cze$ciowa (uterus subseptus)

VI. Macica tukowata (uterus arcuatus)

VIL Wady macicy zwiazane z wewnatrzmaciczng ekspozycja na dietylostylbestrol (DES)
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Malformacje macicy to szereg wad wrodzonych maci-
cy, zwigzanych z zaburzeniami rozwoju przewodéw Miillera
w okresie embriogenezy — mogg wystepowac w réznych wa-
riantach. U pacjentek z wadami macicy obserwuje sie zwiek-
szone ryzyko poronien i porodéw przedwczesnych (1, 2, 4-11).

Na przyktad pacjentki z kompletng przegrodg macicy
diagnozowane sg z powodu poronien czy przedwcze-
snych poroddw, dyspareunii i/lub bolesnych krwawien
miesiecznych, a u 20% pacjentek dodatkowo wystepuja
anomalie w obrebie innych uktaddéw, zwtaszcza uktadu
moczowego (7, 9, 11-17).

U okoto 6% pacjentek z przegroda pochwy i podwdjna
macicg diagnozuje sie niedroznos¢ jednej pochwy przy
zachowanych prawidtowych drugorzedowych cechach
ptciowych, miesigczkujgcych. Jednak wraz z uptywem cza-
su narastajg u nich dolegliwosci bezposrednio zwigzane
z wystepowaniem krwawien miesiecznych jako nastepstwo
niemoznosci odptywu krwi z niedroznej pochwy.

W diagnostyce znajduje zastosowanie rezonans magne-
tyczny, a leczenie polega na chirurgicznym usunieciu prze-
grody pochwy umozliwiajgcym odptyw krwi z drugiej macicy.

Inny wariant wad — u okoto 5% kobiet wystepuje niepra-
widtowy rozwdj tylko jednego przewodu Miillera, co jest
przyczyng anomalii rozwojowej uktadu rozrodczego pod
postacig macicy jednoroznej. Diagnozowane s3 u okoto 1%
kobiecej populacji, jednak szacowana czestos¢ wystepowa-
nia jest zdecydowanie wyzsza z powodu czesto bezobjawo-
wego przebiegu.

U okoto 12% kobiet z poronieniami nawykowymi i okoto
30% ciezarnych stwierdza sie wady w budowie macicy.

Konsekwencje ciezkich wad (zwtaszcza niemoznosé po-
siadania potomstwa w sposdéb naturalny) silnie rzutujg
na psychike pacjentki (12-17).

ZESPOL
MAYERA-ROKITANSKY’EGO-KUSTERA-HAUSERA

Szczegdlnie drastycznym przyktadem zespotu wad rozwo-
jowych zenskich narzgddw ptciowych jest tzw. zespot May-
era-Rokitansky’ego-Kiistera-Hausera (MRKH) definiowany
jako aplazja lub hipoplazja macicy i pochwy u fenotypowe;j
kobiety z kariotypem 46,XX (OMIM %277000). Wystepujgca
w tym zespole (tez w rdznych wariantach) agenezja pochwy
i macicy diagnozowana jest zazwyczaj u nastolatek z prawi-
dtowo rozwinietymi drugorzedowymi cechami ptciowymi,
z cykliczne powtarzajgcymi sie nasilajgcymi sie dolegliwo-
Sciami bélowymi brzucha. W USG przezpochwowym, MRI
uwidacznia sie rdznej objetosci krwiaka w zaleznosci od
Czasu pojawienia sie objawow.

Czestos¢ wystepowania MRKH wynosi 1/4000-10 000
zywo urodzonych noworodkéw ptci zenskiej. U ponad 1/3
kobiet z zespotem MRKH poza wrodzonym brakiem macicy
i pochwy — przy jednoczesnie prawidtowo wyksztatconych

jajnikach — diagnozuje sie inne wady rozwojowe obejmujgce
uktad moczowy (agenezja nerki, nieprawidtowosci budowy
nerek i moczowododw), kostny oraz charakterystyczny niedo-
stuch. Rozwdj sutkow i owtosienia jest stosowny do wieku
pacjentki. Srom, techtaczka, przedsionek pochwy sg rozwi-
niete prawidtowo. Jednak najpowazniejszymi implikacjami
zespotu MRKH s3g brak mozliwosci odbywania stosunkéw
pochwowych oraz niemoznos¢ zajsScia w cigze, a tym samym
urodzenia dziecka.

Przyczyng wizyty u lekarza rodzinnego czy ginekolo-
ga w okresie pdznopokwitaniowym jest pierwotny brak
miesigczki przy prawidtowym rozwoju drugorzedowych
cech ptciowych. W badaniu ginekologicznym stwierdza
sie zupetny brak pochwy lub jej krétki Slepy zachytek, na-
tomiast w badaniu per rectum zazwyczaj niewyczuwalne
przydatki oraz macica. Dla oceny stanu wewnetrznego
narzgdow ptciowych wykonuje sie badanie USG oraz ba-
dania laparoskopowe majgce na celu witasciwe leczenie
ginekologiczne wady poprzez wytworzenie funkcjonalnej
pochwy, a tym samym odbywanie normalnych stosunkow
ptciowych. Szczegdlng role w terapii odgrywa réowniez
partner pacjentki. Tworzy sie takze grupy terapeutyczne
wzajemnego wsparcia dla kobiet na réznych etapach dia-
gnostyki i terapii.

W leczeniu wykorzystuje sie pasywne metody wytwa-
rzania kanatu pochwy poprzez uzywanie odpowiednich
dilatatoréw, laparoskopowg rekonstrukcje kanatu po-
chwy metodg Vecchiettiego, mobilizacje i przeszczepy
ptatéw (fatdéw): skory z posladkéow — Mcindoe, Klingele,
otrzewnej z zagtebienia Douglasa — Davydov, Davydov
i Zhvitiascvili, bton ptodowych — Nisolle i Donnez, sztucz-
nej skory — Noguchi, przeszczepow tkanek jelita — kretego,
katnicy, czy okreznicy esowatej — Biirger, Novak. Postep
medycyny takze w kontekscie tego zespotu wad (prze-
szczepy macicy, techniki wspomaganego rozrodu, uzy-
skanie komodrek jajowych od pacjentek z tym zespotem
oraz pozaustrojowe zaptodnienie i rozwdj w ,,matce za-
stepczej”) niesie ze sobg szereg wybordéw i pytan natury
etycznej (1, 2, 18, 19).

PODSUMOWANIE

Mimo faktu, ze w praktyce lekarza rodzinnego sto-
sunkowo rzadko zdarza sie problem wrodzonych wad
rozwojowych, ze wzgledu na wage problemu wazna jest
w medycynie rodzinnej wiedza na temat pacjentek z nie-
prawidtowosciami w obrebie budowy i czynnosci narzagdow
ptciowych powstatych w okresie zycia wewngtrzmacicznego
na skutek zaburzen réznicowania ptciowego. Pacjentki te
wymagajg skierowania do specjalistow ginekologow.

Wazna jest w przypadku pacjentek z wrodzonymi wada-
mi rozwojowymi narzadow ptciowych interdyscyplinarna
opieka medyczna i psychologiczna, a w sposéb szczegdlny
dotyczy to pacjentek z zespotem MRKH.

MEDYCYNA RODZINNA 1/2020



Zarys problemu wrodzonych wad rozwojowych Zenskich narzadow plciowych w ginekologii i w praktyce lekarza rodzinnego

KONFLIKT INTERESOW PISMIENNICTWO

CONFLICT OF INTEREST 1. Jarzagbek-Bielecka G: Development of gonadotrophic sex as a problem in sexual me-

dicine. Polish Sexology 2012; 10(2): 70-75.

Kapczuk K, Friebe Z: Morfologiczna, czynno$ciowa i seksuologiczna ocena efektu

wytworzenia pochwy zmodyfikowang metoda Whartona u pacjentek z zespolem

Mayera-Rokitanskyego-Kiistera-Hausera. Ginekol Pol 2012; 83: 255-259.

3. Jarzabek-Bielecka G, Pisarska-Krawczyk M, Kedzia W et al.: Pochwica organiczna
a wrodzone wady rozwojowe. Post Hig Med Do$w (online) 2016; 70: 556-561.

4. Acien P, Acien MI: The history of female genital tract malformation classifications and
proposal of an updated system. Human Reproduction Update 2011; 17(5): 693-705.

5. Grigoris F, Grimbizis GF, Gordts S et al.: The ESHRE-ESGE Consensus on the Clas-
sification of Female Genital Tract Congenital Anomalies. Gynecol Surg 2013; 10(3):
199-212.

6. Pfeifer T, Butts S, Dumesic D et al.: Uterine septum: a guideline Practice Committee of
the American Society for Reproductive Medicine American Society for Reproductive
Medicine, Birmingham, Alabama. Fertil Steril 2016; 106(3): 530-540,

7. Wang G-H, Zhu L, Ai-Ming L et al.: Clinical Characteristics of Patients Who Un-
derwent Surgery for Genital Tract Malformations at Peking Union Medical College
Hospital Across 31 Years. Chin Med ] (Engl) 2016; 129(20): 2441-2444.

8. Van Bijsterveldt C, Willemsen W: Treatment of patients with congenital transversal
vaginal septum or a partial aplasia of the vagina. The vagina pull-through versus the
push-through technique. J Pediatr Adolesc Gynecol 2009; 22: 157-161.

9. Miller R, Breech L: Surgical correction of vaginal anomalies. Clin Obstet Gynecol
2008; 51: 223-236.

10. Patton P, Novy M, Lee D et al.: The diagnosis and reproductive outcome after surgical
treatment of the complete septate uterus, duplicated cervix and vaginal septum. Am
J Obstet Gynecol 2004; 190: 1669-1675.

11. Wang]J, XuK, Lin J et al.: Hysteroscopic septum resection of complete septate uterus
with cervical duplication, sparing the double cervix in patients with recurrent spon-
taneous abortion or infertility. Fertil Steril 2009; 91: 2643-2649.

12. Grimbizis G, Camus M, Tarlatzis B et al.: Clinical implications of uterine malforma-
tions and hysteroscopic treatment results. Hum Reprod Update 2001; 7: 161-174.

13. Heinonen P: Complete septate uterus with longitudinal vaginal septum. Fertil Steril
2006; 85: 700-705.

14. Zurawin R, Dietrich J, Herard M et al.: Didelphic uterus and obstructed hemivagina
with renal agenesis: case report and review of the literature. ] Pediatr Adolesc Gynecol
2004; 17: 137-141.

15. Cameron M, Moore Paddy, Grover S: Uterus didelphys with obstructed hemivagina:
a case series. ] Pediatr Adolesc Gynecol 2007; 20: 137.

16. Smith N, Laufer R: Obstructed hemivagina and ipsilateral renal anomaly (OHVIRA)
syndrome: management and follow-up. Fertil Steril 2007; 87: 918-922.

17. Reichmann D, Laufer M, Robinson B: Pregnancy outcomes in unicornuate uterus:
a review. Fertil Steril 2009; 91: 1886-1894.

18. Jarzgbek-Bielecka G: Health promotion, ethics and legal aspects in adolescents gyne-
cology and sexology. Arch Perinat Med 2016; 22(1): 39-42.

19. Jarzabek-Bielecka G, Boroch J, Bielecki M, Kedzia W: Selected aspects from the history

nadestano: 10.02.2020 and philosophy of medicine including family medicine and pharmacy issues. Med

zaakceptowano do druku: 3.03.2020 Rodz 2019; 22(2): 106-112.

Brak konfliktu intereséw 2.
None

ADRES DO KORESPONDENC]JI

Grazyna Jarzabek-Bielecka
Klinika Ginekologii KPiG UMP,
ul. Polna 33, 60-552 Poznan
tel.: + 48 618-419-278
grajarz@02.pl

MEDYCYNA RODZINNA 1/2020 33



