CAS CLINIQUE /CASE REPORT

TRAITEMENT C(ELIOSCOPIQUE DE I’AGENESIE VAGINALE

Trois études de cas

http://www.lebanesemedicaljournal.org/articles/62-4/case1.pdf

David ATALLAH', Charbel SALAMEH", Riad SARKIS?, Michel GHOSSAIN®, Joelle SAFI', Malak MOUBARAK"
Wadih GHANAMEH®, Maroun MOUKARZEL", Nadine El KASSIS'

Atallah D, Salameh C, Sarkis R, Ghossain M, Safi J, Moubarak M,
Ghanameh W, Moukarzel M, El Kassis N. Traitement cceliosco-
pique de I’agénésie vaginale : Trois études de cas. J Med Liban
2014 ; 62 (4) : 227-231.

Atallah D, Salameh C, Sarkis R, Ghossain M, Safi J, Moubarak M,
Ghanameh W, Moukarzel M, El Kassis N. Laparoscopic treatment
of vaginal agenesis : Three cases. J Med Liban 2014 ; 62 (4) :
227-231.

RESUME - Mise Au POINT : L’agénésie vaginale congénitale est
due dans 90% des cas au syndrome de Mayer-Rokitansky-
Kuster-Hauser, les 10% restants étant représentés par le syn-
drome du testicule féminisant et I'aplasie vaginale simple. Plu-
sieurs techniques chirurgicales ont été pratiquées pour créer
un néovagin. La colpoplastie sigmoidienne par ccelioscopie ou
laparotomie semble étre la meilleure option chirurgicale con-
cernant les résultats anatomiques et fonctionnels. METHODE :
Nous présentons les cas de trois patientes opérées de colpo-
plastie sigmoidienne laparoscopique et périnéale. RESULTATS:
La durée opératoire était de 330 minutes, 210 minutes et 150
minutes respectivement pour les trois patientes. Il n’y a pas
eu de complication périopératoire. La durée d’hospitalisation
était respectivement de 7, 4 et 6 jours. La longueur du néova-
gin était respectivement de 15, 14 et 18 cm sans rétraction
lors du suivi a 2 et 6 mois. Lorifice vaginal était toujours per-
méable a long terme. Les patientes ont repris normalement
leur activité sexuelle. ConcLusioN : Notre étude montre la fai-
sabilité de la colpoplastie sigmoidienne par voie laparosco-
pique et périnéale par des chirurgiens expérimentés en gyné-
cologie et chirurgie digestive laparoscopique.

Mots-clés : agénésie vaginale, néovagin, syndrome de Mayer-
Rokitansky-KUster-Hauser, syndrome du testicule féminisant,
transplant sigmoidien

INTRODUCTION

L’agénésie vaginale est une malformation congénitale
caractérisée par I’absence de canal vaginal, due a des
anomalies du début de ’embryogénese. Le syndrome de
Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH, connu éga-
lement sous le nom du syndrome de Rokitansky) repré-
sente 90% des cas d’agénésie vaginale congénitale, les
10% restants étant représentés par le syndrome du testi-
cule féminisant et ’aplasie vaginale simple [1].

Le syndrome de Rokitansky est une anomalie con-
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ABSTRACT - BAckGROUND: Ninety per cent of cases of con-
genital vaginal agenesis are represented by the Mayer-
Rokitansky-Klster-Hauser syndrome, the remaining 10%
being represented by the testicular feminization syndrome
and vaginal aplasia. Numerous surgical methods for the treat-
ment of vaginal agenesis have been described. Neovagina
construction by sigmoid colpoplasty seems to be the best
surgical option as regards the anatomical and functional out-
come. MEeTHOD : We report the case of three patients oper-
ated of neovagina construction with a sigmoid graft by a
laparoscopic-perineal approach. REesuLTs : The surgical in-
tervention lasted for 330 minutes, 210 minutes and 150 min-
utes respectively for the three patients. There were no peri-
operative complications. The duration of hospitalization was
respectively 7, 4 and 6 days. The length of the neovagina
was 15, 14 and 18 cm without retraction on the follow-up
at 2 and 6 months. The vaginal wall maintained its paten-
cy allowing normal intercourse. The patients had normal
sexual life after the surgery. ConcLusioN : Our results dem-
onstrate the feasibility of laparoscopic-perineal neovagina
construction by sigmoid colpoplasty when it is performed by
experienced surgeons in gynecology and digestive laparo-
scopic surgery.

génitale rare d’origine miillérienne caractérisée par 1’ab-
sence totale ou partielle de 1’utérus avec un vagin absent
ou hypoplasique. Son incidence est d’une sur 4000 a
5000 naissances vivantes féminines [2]. Son diagnostic
se fait le plus souvent a la puberté avec principalement
une aménorrhée primaire chez une jeune fille ayant des
caracteres sexuels secondaires normaux. Le diagnostic
positif de ce syndrome repose sur 1’échographie, la ceelio-
scopie et la réalisation d’une imagerie par résonance ma-
gnétique (IRM) pelvienne [3].

Le syndrome du testicule féminisant est une maladie
génique de transmission récessive li€e a 1’X, caractérisée
par un défaut de masculinisation des organes génitaux
survenant durant la période de différenciation sexuelle
embryonnaire [4]. Parfois, la traduction phénotypique ne
pourra étre évidente qu’apres la naissance voire a 1’ado-
lescence comme 1I’aménorrhée primaire. Par conséquent,
le diagnostic anténatal du syndrome du testicule fémini-
sant est quasi impossible méme dans des mains entrai-
nées en échographie [5].

L’objectif de ce manuscrit est de rapporter les cas de
trois patientes présentant une agénésie vaginale et leur
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TABLEAU |
CARACTERISTIQUES DES TROIS PATIENTES ET PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE

Patiente 1 Patiente 2 Patiente 3
nge. ad m?melrt de 21 ans 19 ans 21 ans
I'opération chirurgicale
Caryotype 46, XX 46, XY 46, XX
Diagnostic Syndrome de MRKH Syndrome du testicule féminisant Syndrome de MRKH
Morphine en continu* Morphine en continu* Morphine en continu*
Analgésie Acétaminophéne Acétaminophene Acétaminophene
AINS AINS AINS
Dalacine® ** Augmentin® Augmentin®
o (clindamycine) (amoxycilline & acide clavulanique) (amoxycilline & acide clavulanique)
Antibiotiques 600 mg/8h 19/8h 1g/8h
Amikine® (amikacine) Amiking® (amikacine) Amikine® (amikacine)
Anticoagulation” HBPM SC HBPM SC HBPM SC
IPP IPP IPP

Protection gastrique
1 ampoule/24 heures

1 ampoule/24 heures 1 ampoule/24 heures

*|’analgésie était assurée par la morphine en continu (analgésie contrélée par le patient, PCA) et I'acétaminophéne le jour de I'opération et le jour suivant.

** Patiente allergique a la pénicilline
AINS : anti-inflammatoires non stéroidiens

YAnticoagulation a dose préventive pendant toute la durée de I'hospitalisation.
HBPM : héparine a bas poids moléculaire

MRKH : Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser

SC : sous-cutané  IPP : inhibiteurs des pompes a protons

prise en charge chirurgicale, avec une revue de la littéra-
ture et la description des techniques chirurgicales adap-
tées pour la reconstruction chirurgicale du vagin.

DESCRIPTION DES CAS

Patiente 1

Cette patiente agée de 21 ans présente le syndrome de
Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser. Elle a été opérée d’une
colpoplastie sigmoidienne par voie laparoscopique et pé-
rinéale en mars 2008.

Elle s’est présentée pour aménorrhée primaire. L’exa-
men génital a montré I’absence de vagin avec présence
d’une cupule vestibulaire de 1 cm, isolée entre I'urétre et
le rectum. L’examen bimanuel n’a pas montré de masse
utérine. Une IRM pelvienne montre une agénésie totale
de I’appareil miillérien avec la présence de deux ovaires
fonctionnels. La patiente a eu une urographie intravei-
neuse qui était normale.

Patiente 2

Agée de 19 ans, elle se présente pour aménorrhée pri-
maire. L’exploration a montré une absence d’organes
génitaux internes et la présence de deux testicules ecto-
piques inguinaux. Son caryotype était 46, XY. Un syn-
drome de testicule féminisant a été diagnostiqué.

L’examen clinique montre deux grandes levres rudi-
mentaires entre lesquelles s’abouche un urétre sans cu-
pule vaginale. Comme la patiente devait se marier six
mois plus tard, une colpoplastie sigmoidienne avec ex-
cision des deux testicules a été effectuée. Elle a subi un
traitement hormonal substitutif par la suite.
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Patiente 3

Agée de 21 ans, elle se présente pour colpoplastie pour
reconstruction vaginale pour cause d’agénésie congénitale.
Elle présente un utérus rudimentaire avec un ovaire droit
présent et un ovaire gauche absent. Son caryotype était
46, XX. Un diagnostic du syndrome MRKH a été posé.
Son mariage étant prévu six mois plus tard a compter de
la date de consultation, il fut décidé de lui effectuer une
reconstitution vaginale par colpoplastie sigmoidienne.

Diverses techniques ont été exposées aux trois pa-
tientes qui ont opté pour la colpoplastie sigmoidienne
par ceelioscopie.

Technique chirurgicale

La préparation colique des patientes a été faite par
Klean Prep® (lavage colique) la veille de 1’opération.
Les patientes ont été installées en décubitus dorsal, les
bras le long du corps et les jambes écartées.

Temps abdominal

Nous avons introduit un trocart Ethicon Excel (Ethi-
con, Johnson and Johnson, Californie, Etats-Unis), 2 cm
en sus- et latéro-ombilical droit, et ce aprés création d’un
pneumopéritoine symétrique. Un trocart de 12 mm a été
mis en place au niveau de la fosse iliaque droite, un autre
de 5 mm en latéro-ombilical droit, un de 5 mm en latéro-
ombilical gauche et un de 5 mm au niveau de la fosse ilia-
que gauche sous vision directe. La procédure chirurgicale
a comporté les étapes suivantes : (1) le décollement du fas-
cia de Toldt et la dissection complete du sigmoide jusqu’a
mobilisation complete de ce dernier ; (2) la mise en évi-
dence des vaisseaux sigmoidiens ; (3) le marquage du cdlon
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sigmoide par des fils sertis apreés avoir mesuré la longueur
en per opératoire ; (4) la mise en évidence de I’artere sig-
moidienne inférieure et (5) la dissection au ras du cdlon
sigmoide en créant deux fenétres par lesquelles une agra-
feuse coupante linéaire laparoscopique Endo GIA™ (Covi-
dien Surgical, Massachusetts, Etats—Unis) a été introduite.
Finalement, le moignon sigmoidien a été sectionné par
I’agrafeuse, ayant comme pédicule I’artere sigmoidienne
inférieure.

Temps pelvi-périnéal

Une incision transversale allant d’un ovaire a I’autre en
avant du résidu miillérien et en arriere de la vessie a été
faite avec une dissection vésicale complete jusqu’en des-
sous du ballonnet. Concomitamment, une petite incision
en U inversé a été effectuée par voie basse disséquant le
rectum de 1’uretre. Le doigt de 1’aide a présenté 1’espace
sur lequel une incision ccelioscopique a été effectuée ou-
vrant la cupule périnéale, ce qui a permis 1’élargissement
de I’espace nouvellement créé. L’ouverture a été fermée
par une compresse gantée pour conserver le pneumo-
péritoine. La continuité a été rétablie par une agrafeuse
chirurgicale PPEEA (Covidien Surgical, Massachusetts,
Etats-Unis) dont 1’enclume a été introduite par une petite
moucheture a droite, au niveau du trocart de 12 mm, avec
un purse-string effectué en extracorporel. L’aponévrose a
été fermée sur le trocart de 12 mm laissé en place.

Rétablissement de la continuité

Nous avons abaissé le greffon en antipéristaltique
dans le lit de clivage qui a été ouvert au niveau du péri-
née. Le moignon a été rincé et fixé au niveau de I’em-
bouchure au niveau périnéal. L’hémostase a été vérifiée.
L’abdomen des patientes a été exsufflé et les points des
trocarts ont été suturés. La concentration de I’hémoglo-
bine a été calculée avant et le jour J1 de I’opération.
Aucune complication ou fievre ne sont survenues en per
et postopératoire. Le traitement pharmacologique des
patientes est détaillé dans le Tableau I.

Suivi postopératoire
Les durées opératoires et d’hospitalisation sont pré-
sentées dans le tableau II. La chute de 1’hémoglobine

était de 2,3 g/dl pour la patiente 1, sans avoir besoin de
transfusion sanguine. Pour les patientes 2 et 3, les bilans
biologiques étaient normaux et les mémes en pré- et
postopératoire. Il n’y avait pas de complication en per et
postopératoire.

La reprise du transit était a J3 postopératoire pour la
patiente 1, a J2 pour la deuxiéme et a J4 pour la troisieme
patiente avec reprise progressive de 1’alimentation.

Le jour de I’opération et le second jour, le controle de
la douleur a été assuré par la morphine en PCA continu
et I’acétaminopheéne 1 g/6 h systématiquement avec une
douleur supportable. Pendant les jours J2 a J5 postopéra-
toires, 1’analgésie a été assurée grice a l’acétamino-
pheéne 1 g/6 h et les anti-inflammatoires non stéroidiens
(AINS) a la demande des patientes avec en moyenne une
seule prise de 100 mg de Profénid® (kétoproféne) par
jour ; ensuite 1’analgésie par acétaminophene 1 g/12 h
(Tableau II).

Résultats anatomiques et fonctionnels

La longueur du néovagin évaluée a deux mois post-
opératoires était de 15, 14 et 18 cm respectivement pour
les trois patientes, sans rétrécissement de sa longueur ou
de sa largeur par rapport a I’opération avec possibilité de
I’introduction de deux doigts dans 1’orifice vaginal. La
quantité de sécrétions vaginales n’était pas handicapante.
Les trois patientes ont été suivies en postopératoire et ont
eu des rapports sexuels satisfaisants (Tableau II).

DISCUSSION

Grace aux résultats anatomiques et fonctionnels de
nos trois cas, on peut affirmer que les patientes présen-
tant une agénésie vaginale peuvent étre traitées par col-
poplastie sigmoidienne par voie laparoscopique et péri-
néale. Plusieurs techniques chirurgicales ont été décrites
dans la littérature pour traiter les agénésies vaginales.
Une premiere, la méthode de Frank, est non chirurgicale.
Les techniques chirurgicales les plus utilisées sont celles
de Vecchietti et de McIndoe.

La méthode de Frank implique une augmentation pro-
gressive de la taille des dilatateurs [2]. La technique de
Vecchietti, une variante chirurgicale par laparotomie de

. TABLEAU Il
RESULTATS POSTOPERATOIRES DES TROIS PATIENTES
Durée Chute de I'Hb Reprise du transit  Hospitalisation ~ Néovagin Reprise Protection
opératoire en postopératoire  en postopératoire Durée Longueur de Pactivité sexuelle gastrique
Patiente 1 330 mn 2,3 g/dl J3 7 jours 15 cm Oui IPP (1 ampoule/24 h)
Oui
Patiente2 210 mn Aucune J2 4 jours 14 cm 1 mois en postopératoire  |PP (1 ampoule/24 h)
Oui
Rapports satisfaisants
Patiente 3 150 mn Aucune J4 6 jours 18 cm aprés son mariage IPP (1 ampoule/24 h)
en aolt 2013

Hb: hémoglobine

IPP : inhibiteur de la pompe a protons
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celle de Frank, consiste en I’implantation d’un dispositif
qui permet d’augmenter la profondeur de la cupule vagi-
nale [6]. Cette technique ne nécessite pas de dissection
vésico-rectale. La technique de McIndoe utilise la greffe
de peau mince dans 1’espace chirurgical créé entre la
vessie et le rectum et maintenu par un stent [7-8].

La plupart des techniques chirurgicales comportent un
premier temps de clivage intervésico-rectal par voie
basse, par voie combinée abdomino-périnéale ou par voie
haute uniquement, et un deuxie¢me temps de recouvrement
de ce clivage. Le recouvrement pourra étre fait par épi-
thélialisation spontanée sur moule, greffe de membranes
ovulaires [9], films protecteurs [8], dédoublement des
petites levres [10], expansion cutanée, greffe cutanée [11],
lambeaux cutanés ou greffe de péritoine pelvien [8]. La
faisabilité de la voie laparoscopique a ét€ démontrée par
des cas isolés, par Ikuma et al. [12], Darai et al. [13], Ota
et al. [14], et Thoury et al. [15]. Par conséquent peu de
données existent concernant les résultats anatomiques et
fonctionnels.

Toutes les techniques de vaginoplastie ont des avan-
tages et des inconvénients et il est vain d’affirmer que
I’une est supérieure aux autres. Il n’existe pas de consen-
sus sur la correction chirurgicale [16]. La méthode de
Frank a I’avantage d’éviter une opération chirurgicale.
Elle nécessite de longues périodes de dilatation, donc la
coopération de la patiente est primordiale. La technique
de Vecchietti a le taux le plus élevé de complications
urinaires (2,1%), comparée aux autres procédures [17].
De méme, une dilatation vaginale quotidienne est néces-
saire avant le début des relations sexuelles et lorsque la
profondeur du néovagin est limitée [18]. En cas d’échec,
les procédés nécessitant le port d’un mandrin ou la pra-
tique de dilatations instrumentales pourront étre proposés
aux patientes coopérantes et déterminées en s’efforcant
d’éviter les suites longues et fastidieuses de 1’épithéliali-
sation spontanée sur moule. Les avantages de la technique
de McIndoe sont la simplicité de la procédure chirurgicale
et ’absence de complications intestinales. Par contre, les
principaux inconvénients sont 1’absence de lubrification
vaginale, la nécessité de longue durée de dilatation et le
port de stent pendant la nuit. En plus, il existe un grand
risque de rétrécissement, de dyspareunie et de sténose
[19].

Des procédés plus risqués seront envisagés chez les
patientes souhaitant un résultat immédiat. La mise en
ceuvre de traitements semblables doit s’accompagner
d’un accompagnement psychologique. La transplanta-
tion sigmoidienne offre une longueur vaginale adéquate,
une lubrification naturelle et des relations sexuelles pré-
coces en quatre a six semaines. La technique de greffe de
sigmoide est associée a un faible risque de sténose de
I’orifice vaginal sauf en cas de traction excessive sur le
transplant sigmoidien ; de méme le risque de raccour-
cissement de la longueur du transplant est minime [20].

Martinez-Mora et al. [21] ont montré que la colpo-
plastie sigmoidienne donne les meilleurs résultats a
court et long terme avec une prévalence minime de pro-
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lapsus du transplant [22]. La vulve garde un aspect nor-
mal. Cependant, cette méthode comporte une laparo-
tomie majeure non exempte des risques usuels de chi-
rurgie digestive comprenant une perforation colique et
rectale dans 1 et 3% respectivement [23]. De méme, il
existe un risque d’occlusion intestinale inhérent a toute
laparotomie. De nos jours, le pronostic est celui d’une
suture colo-colique sans dérivation, ni drainage, sur un
cdlon sain, bien vascularisé et jeune.

Les publications sur la colpoplastie sigmoidienne par
voie laparoscopique et périnéale sont peu nombreuses
[2,12-14]. Les résultats anatomiques sont encourageants,
conformément aux résultats de la publication de Darai
en 2003 [24] et des études de colpoplastie sigmoidienne
par laparotomie [20-21].

En conclusion, la colpoplastie sigmoidienne par
laparoscopie est faisable par des chirurgiens digestifs et
gynécologues expérimentés. Les néovagins de nos pa-
tientes sont de longueur satisfaisante avec absence de
rétrécissement et de bons résultats fonctionnels. Les
secrétions vaginales excessives sont souvent transitoires.
La laparoscopie pourrait contribuer a réduire la durée
d’hospitalisation, les complications postopératoires et
les conséquences psychologiques avec de meilleurs ré-
sultats esthétiques. Des études portant sur de plus grands
effectifs sont nécessaires pour confirmer les résultats
anatomiques et la satisfaction des patientes.
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