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Modern plastikkirurgi vid
missbildningar av kvinnliga genitalier

[(MMissbildningar av kvinnliga genitalier utgor séllsynta till-
stand. Trots att dessa tillstand inte &r livshotande é&r kirurgisk
korrektion av stor betydelse for den kvinnliga identiteten och
for en god livskvalitet. Inom plastikkirurgi i offentlig vard be-
handlas — ofta i samarbete med barnkirurgi och obstetrik och
gynekologi — tva grupper av flickor med omfattande, med-
fodda genitala missbildningar: gruppen med total avsaknad
avvagina (vaginal agenesi) och gruppen med hormonell mas-
kulinisering av genitalia (adrenogenitalt syndrom, AGS).
Ytterligare en grupp utgdrs av flickor med symtomgivande
forandringar av de inre blygdlédpparna: ssmmanvéxning eller
forstoring av de inre blygdlapparna.

I artikeln ges en kortfattad beskrivning av dessa tillstand
och en dversikt 6ver de moderna kirurgiska behandlingsprin-
ciperna.

Sammanvuxna inre blygdlappar
Total eller partiell ssmmanlédning av de inre blygdldpparna
uppmaérksammas i de flesta fall hos flickor mellan 1 och 2 ars
alder. Incidensen tros vara cirka 3 procent hos barn i denna
aldersgrupp [1]. Tillstandet kan férekomma &nda upp till 7-8
ars alder men ar mycket sdllsynt hos nyfodda. I icke-sym-
tomgivande fall brukar en 6ppning finnas dver uretramyn-
ningen sa att urinstralen inte paverkas menligt. Figur 1 visar
en 8-drig flicka med sammanvuxna inre blygdlappar.
Tillstandets etiologi ar oklar. Troligen rér det sig om ett
forvarvat tillstind orsakat av en lokal irritation eller inflam-
mation. Eftersom urinvéigsinfektion har visat sig forekomma
samtidigt med detta tillstdnd har det foreslagits att man i samt-
liga fall av urinvégsinfektion bor kontrollera om de mindre
blygdlédpparna dr ssmmanvuxna [2]. Olika typer av infektio-
sa agens kan troligen orsaka fusion av de inre blygdlédpparna.
Exempelvis kan detta forekomma efter genital herpes [3].
Sammanvuxna labia minora har dven beskrivits efter kvinn-
lig omskarelse fore 1 ars alder [4]. Eftersom fa fall rapporte-
rats bdde neonatalt och efter menarche har man ansett att hog
ostrogenhalt skulle ha en skyddande effekt. Det har dock be-
skrivits fall av sammanvuxna inre blygdlappar trots dkade
Ostrogennivéer [5].

Behandling. Lokalt applicerad Ostrogensalva utgor, enligt
rapporter, forsta behandling. Olika studier har visat goda re-
sultat enbart med denna terapi i mellan 50 och 88 procent av
fallen [6, 7]. Behandling &r indicerad under en period av upp
till fyra veckor. Tillstandet tas primért om hand av barnldka-
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ammanfattat

Missbildningar i kvinnliga genitalier innefattar tva
huvudgrupper: gruppen med total avsaknad av vagi-
na (vaginal agenesi) och gruppen med hormonell
maskulinisering av genitalier (adrenogenitalt syn-
drom). Ytterligare en grupp ar flickor med samman-
vuxna eller forstorade blygdlappar.

Olika kirurgiska strategier kravs for att behandla des-
sa skilda tillstand. Mdjligheterna att aterskapa en
funktionell vagina vid vaginal agenesi och att rekon-
struera normalt utseende och normal funktion vid
adrenogenitalt syndrom ar idag mycket goda.

Flera studier har visat funktionellt goda resultat efter
kirurgi med vélfungerande relationer och sexualliv.

Behandling av kvinnliga genitala missbildningar kra-
ver hogspecialiserad vard, dar samverkan mellan fle-
ra kliniker och personalkategorier kan erbjudas.

Behandlingen maste innefatta kirurgisk och teknisk
kompetens liksom erfarenhet och lyhordhet for saval
den enskilda patienten som patientens familj.

Intimkirurgi

Se ocksa artikeln pa sidan 2901 och tidigare artiklar i nr
37/2004.

re och via barnavardscentraler. I de fall ddr behandlingen inte
hjalpt efter fyra veckor bor flickan remitteras till plastikkir-
urgisk klinik fér bedomning. Sérskilt vid fibrosa, harda sam-
manvixningar av labia minora maste manuell [8] eller kirur-
gisk delning tillgripas. En blédande yta pa vardera av blygd-
lappskanterna bor sutureras eller surgicel-behandlas tills full
epitelisering av kanterna erhéllits [9, 10]. Recidiv efter ma-
nuell eller kirurgisk delning &r inte ovanliga. I de fall ome-

Lakartidningen [JNr 38 12004 [Volym 101



e ]

>

— A

Figur 1. Preoperativt status av sammanvuxna inre blygdléappar

hos en 8-arig flicka som 6strogenbehandlats under fyra veckor.
Det ljusa omradet nedanfér uretramynningen &r den tunna hin-
na som fogar samman de inre blygdlapparna. Manuell I16sning

av den tunna vdvnaden var i detta fall tillrdcklig.

delbar lakning inte erhalls kan recidivfrekvensen uppga till
39 procent [6].

Stora inre blygdlappar

De inre blygdlépparnas utseende uppvisar stor anatomisk va-
riation och kan av vissa kvinnor betraktas som kosmetiskt
storande. Om de inre blygdldpparna ar mycket omfangsrika
kan i vissa fall funktionella besvar uppstd med skavning mot
underkldder eller klddessommar vid sittande eller aktiviteter
som t ex cykling eller ridning. Reella skavsar dr ovanligt men
kan férekomma. For att kunna bedéma funktionella besvir
maste ett antal fragor stdllas om besvarens art och i vilka si-
tuationer obehaget dr som storst. I utvalda fall kan storleken
av de inre blygdldpparna anpassas genom forkortningsplasti-
ker. Ingreppen utfors av plastikkirurger eller gynekologer
inom offentlig vard.

Man maéste vara restriktiv vid indikationsstdllningen for
dessa ingrepp och betédnka att de smé blygdlépparna ar rikligt
innerverade och vaskulariserade och deltar i det fysiologiska
sexuella gensvaret hos kvinnan. For att undvika stramande
drr efter denna typ av ingrepp formas suturlinjen ofta i en
mjuk s-form eller i stramningshindrande z-plastiker. En
grundregel dr att excidera forsiktigt eftersom arrskrumpning
kan ske [11].

Avsaknad av vagina

Medfodd avsaknad av vagina, vaginal agenesi, ir ett sallsynt
tillstand med en incidens pa ca 1 per 5 0oo fodda flickor, vil-
ket betyder att cirka 12—135 flickor med denna missbildning
fods per ar i Sverige. Vaginal agenesi upptacks oftast inte
forrédn dessa unga kvinnor soker gynekolog eller ungdoms-
mottagning for att fa klarhet i orsaken till att de inte borjat
menstruera. Dessa patienter har en normal kvinnlig konskro-
mosomuppséttning och vélfungerande ovarier och ér foljakt-
ligen till det yttre normalt utvecklade kvinnor med normala
Ostrogennivéer, utvecklade brost och 6vriga kvinnliga kons-
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karakteristika. I friga om de stora och sma blygdldpparna
skiljer de sig inte fran flickor med normalt utvecklade geni-
talier, men i stillet for slidoppning finns en hud-/slemhinne-
tackt yta, som vid initial undersdkning kan misstolkas som en
hymen imperforatus.

Utredning. Plastikkirurgiska kliniker med specialkunskaper
om kvinnliga genitala missbildningar ar slutlig remissinstans
for omhéindertagande av kvinnor som fotts utan vagina.
Patienten handlaggs av ett team bestdende av plastikkirurg,
sjukskoterskor, kurator, arbetsterapeut, sjukgymnast och pro-
testekniker. I samband med utredningen och uppf6ljningen
av patienterna sker ett nira samarbete med lékare pa gyneko-
logisk klinik och klinik for diagnostisk radiologi. Inledande
lakarbesok for information och gynekologisk undersdkning
av yttre genitalier brukar ocksa innefatta mojlighet for flick-
an och hennes familj att samtala med klinikens kurator. Ytter-
ligare kuratorskontakter kan behdvas under utredningstiden.

I utredningen, som skall omfatta laparoskopi, ultraljud och
urografi, kan andra urogenitala missbildningar upptéckas.
Sadana forekommer hos en tredjedel av dessa flickor. Uterus
saknas dé oftast eller &r ndgon gang hypoplastisk eller rudi-
mentér. Singelnjure liksom ovarier med varierande storlek
och funktion kan forekomma. Andra typer av missbildningar
ar ocksa overrepresenterade i denna grupp. Eftersom dessa
kvinnor saknar eller har en rudimentér uterus kan de inte sjél-
va bli gravida och foda barn. Denna absoluta infertilitet mo-
tiverar starkt att kvinnorna under savil utredning som upp-
foljning kommer i kontakt med en gynekolog med special-
intresse for reproduktionsmedicin. I Sverige finns inga moj-
ligheter till biologiska barn hos dessa patienter eftersom em-
bryodonation med s k surrogatmoderskap &r férbjuden i lag.
Det finns i Sverige aktiv forskning kring uterustransplanta-
tion, men den ir 4n s& lange djurexperimentell, och det ar
oklart om och nér den far klinisk tillampning [12]. Det alter-
nativ som for ndrvarande aterstar for kvinnor med avsaknad
av uterus ar adoption.

Behandling av vaginal agenesi sker genom dilatation eller
operativ rekonstruktion av en slida.

Dilatationsbehandling innebir att en ny vagina skapas genom
gradvis impression av huden i omradet for slidoppningen.
Denna teknik beskrevs redan ar 1835 av Amussat, och en mer
detaljerad beskrivning gjordes av Frank i American Journal
of Obstetrics and Gynecology ar 1938 [13]. Genom att an-
vinda stavar av 6kande ldngd och diameter kunde en slidlik-
nande gang som var vél funktionsduglig vid samlag skapas i
vévnaden mellan uretra och anus. Denna kanal kldds in med
den hud/slemhinna, som genom impression »tdjs in« pa dju-
pet. Olika typer av tinjande hjélpmedel har efter hand ut-
vecklats for att uppnd onskad effekt [14, 15]. Dilatations-
behandling kan inledas sa fort diagnosen ar stilld och utred-
ningen &r klar, dvs oftast i 15-arsaldern. Behandlingstiden &r
mycket varierande men brukar kréva flera manader till ar. I
enstaka fall kan man konstatera att dilatationen sker snabbt
och med ett betydande vaginaldjup redan efter f4 manader.
Flickan kan da vilja att fortsitta denna behandling, eventuellt
samtidigt som samlag kan bidra till sluttinjning av vagina.
Goda resultat efter denna typ av dilatationsbehandling har
presenterats [16].

Dilatationsbehandling som enda behandling &r dock inte
en framkomlig metod for alla kvinnor som saknar vagina.
Ibland ar denna behandling sa smértsam att den inte kan full-
foljas. Vavnaden ar i manga fall alltfor oeftergivlig for att di-
latation skall kunna utféras till 6nskvérd slidstorlek inom
rimlig tid. En del unga kvinnor &r intresserade av att initialt
prova dilatationsbehandling, vilket kan vara gynnsamt infor
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Figur 2. Delhudsklddd stent, fardig att féra in i uppdissekerat
»vaginalutrymme«.

en operation, dven om behandlingen inte slutfors. Dilatatio-
nen skapar i dessa fall en mycket fin naturligt hud-/slemhin-
nekladd introitusdel for en senare operativt rekonstruerad va-
gina.

I de allra flesta fall av vaginal agenesi maste emellertid va-
ginan skapas pa operativ vig for att tillricklig vidd och till-
rackligt djup skall erhallas. Flera olika kirurgiska metoder for
vaginalrekonstruktion ar beskrivna. De kan uppdelas i tvé
stora grupper: intra- och extraperitoneala.

Intraperitoneal rekonstruktion. Vid intraperitoneala rekon-
struktioner anvénds olika tarmsegment for att ersétta den sak-
nade slidan. Rektum, ileum, jejunum och sigmoideum har an-
vants [17-20]. Operationerna kan utféras som stjdlkade trans-
plantat, dar blodforsorjningen sker via tarmsegmentets natur-
liga vaskularisering, eller som fria mikrokirurgiska trans-
plantat i vilka kérlanastomoser utfors. Férdelen med en vagi-
na som rekonstruerats av tarm &r att dilatationsbehandling
normalt inte krévs. Detta kan vara av betydelse om kvinnan
inte har en partner eller inte har regelbundna samlag. Intro-
itusstenos har dock beskrivits [18]. Neovaginan skapad av
tarm anses ha bittre fuktighet 4n en vagina som skapats av
hud. En nackdel kan vara att en slida rekonstruerad av tarm
tenderar att avge sekret, vilket av vissa upplevs negativt.
Prolaps av sigmoidala vaginalrekonstruktioner har beskrivits
[21] liksom fall av Crohns sjukdom och adenokarcinom [18].
En alternativ intraperitoneal metod innebér att man via
neddragning och 6ppning av peritoneum frén fossa Douglasi
skapar en vagina [22, 23]. Goda resultat har beskrivits.
Generellt innebdr intraperitoneala rekonstruktioner ett mer
omfattande ingrepp och kriaver mer allmén sjukvéard under de
initiala dagarna, men s fort det individuella allméntillstdndet
tillater kan patienten aterga till hemmet utan andra ordinatio-
ner dn efter sedvanlig tarmkirurgi. Omedelbar postoperativ
dilatationsbehandling &r oftast inte indicerad.

Extraperitoneal rekonstruktion. Den extraperitoneala grup-
pen av vaginala rekonstruktioner utgors av operationer dér
kirurgen skapar ett slidformat utrymme genom att dela den
tunna vivnadsspalten mellan uretra och rektum. En hud- el-
ler slemhinnekladd attrapp (stent) anvénds for att forma den-
na halighet och tapetsera kanalen med inldkande vdvnad.

De vanligast forekommande vdvnaderna &r delhudstrans-
plantat [24-28], fullhudstransplantat [29-32] eller fascioku-
tana lambaer fran laren [33-37] eller nedre del av buken [38].
Efter expansionsbehandling via en separat operation med in-
laggning av expandrar kan dven hud fran vulva anvéndas [39-
42]. Ingreppet for att skapa en ny vagina innebér att den unga
kvinnan maste ldggas in och opereras i generell anestesi.
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Fakta 1

Embryologi

Tidigt under fosterlivetfinns det anlag till inre och yttre genitalier.
Invandigt finns pariga gonadanlag, wolffska gangar och miillers-
ka gangar. Utvandigt finns i medellinjen en oparig s k genitaltu-
berkel och under den en rénnformig bildning som gar ner emot en
grop som senare skall bli anus. Lateralt om genitaltuberkeln och
genitalrdnnan finns pa dmse sidor ett par uppdrivningar (Figur 3).
Fram till cirka sjatte—sjunde fosterveckan ar genitalanlagen di-
morfa, dvs de har potential att utvecklas i antingen kvinnlig eller
manlig riktning.

Hos manliga foster differentieras gonadanlaget till en testikel,
som snabbt bdrjar producera androgent hormon och s k Miiller-
hammande hormon. Androgenerna differentierar de wolffska
gangarna till bitestiklar, sidesledare, sadesblasor och prostata.
Utvédndigt omvandlar androgenet genitaltuberkeln till en penis
och de laterala uppdrivningarna till skrotalhalvorna, som fuserar i
medellinjen. Det Miillerhammande hormonet far de miillerska
gangarna att férsvinna.

Hos kvinnliga fosterfortsétter det utvecklingsméssiga program-
met opaverkat av testikelns inflytande. Salunda differentieras go-
nadanlaget till ett ovarium med dgganlag och primordialfolliklar
men utan tidig steroidhormonproduktion. De miillerska gangarna
differentieras till ggledare, fuseras langre distalt i medellinjen till
uterus och de dvre tva tredjedelarna av vagina. Utvdndigt blir
genitaltuberkeln till klitoris, och pa 6mse sidor darom uppstar de
stora blygdldpparna ur de laterala uppdrivningarna. Genital-
rannan blir till slidingdngen, som omges av de smé blygdlappar-
na. De wolffska gdngarna gariregress i avsaknad av den tillvéxt-
faktor som utgors av androgent hormon.

Man kan lite tillspetsat sdga att kvinnan utvecklingsméassigt ar
den basala individen och mannen en modifikation av kvinnan.
Det foreligger en homologi mellan ovarier och testiklar, mellan
klitoris och penis, mellan de stora blygdl&dpparna och skrotum,
och de smé blygdldapparna motsvaras av den smala sommen
(raphe) pa undersidan av penis, mellan skrotalhalvorna och i pe-
rineum hos mannen. Genom att kanna till denna homologi mellan
vissa av gonadanlagen hos flickor och pojkar férstar man lattare
hur sa kallade tvetydiga (ambiguous) genitalier kan uppsta hos
flickor med adrenogenitalt syndom (AGS).

Det fortjdnar i detta sammanhang att papekas att ovarierna hos
flickor med AGS innehaller normala, fertiliserbara dggceller. Den
ovariella dysfunktion med polycystiska ovarier och anovulation
som kan uppsta hos en del kvinnor med AGS é&ri de flesta fall be-
handlingsbar med olika former av ovulationsinduktion.

Operationen utférs normalt i en seans i tonaren. I samband
med operationen sitts attrappen med den rekonstruerade hud-
fickan in pa platsen for vagina. Den forsta omldggningen
gors, normalt i generell anestesi, efter cirka 4—5 dagar. Figur
2 visar en delhudskladd attrapp fardig att sittas in i den ska-
pade vaginalkanalen. Sjukhusvistelse behdvs under 10-14
dagar. Den nyopererade kvinnan rekommenderas att anvén-
da proteser for dilatation ett par ganger per vecka under en
postoperativ period pa nagra manader, speciellt om hon inte
har ndgot regelbundet sexuellt samliv.

En fordel med den extraperitoneala rekonstruktionsmeto-
den ér att bukhinnan inte 6ppnas. En nackdel kan vara viss
skrumpningstendens, speciellt om delhudstransplantat an-
vénts for rekonstruktion av neovaginan. Detta kan motverkas
genom postoperativ dilatationsbehandling. Slidan tenderar
att vara torrare 4n en med normal vaginal slemhinna. Den
transplanterade huden far inte en slemhinneliknande struktur,
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(Modifiering efter
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vilket hévdades i tidiga rapporter om denna metod. Kontroll
av funktionsstatus har dock inte visat att detta skulle utgéra
ett reellt hinder vid samlag. Introitusomradet med normala
slemkortlar bidrar till att omradet blir fuktat. En del patienter
uppger sig dock behova anvéinda glidslem i samband med
samlag. Da vaginan kldds med hud behéver man kontrollera
att vanliga huddkommor inte uppstar efter hand. Skivepitel-
cancer i den neovagina som skapats med delhudstransplantat
har t ex beskrivits hos en éldre kvinna [43].

Social anpassning. Var kunskap om social och sexuell an-
passning hos den grupp kvinnor som opererats med vaginal-
rekonstruktion pa grund av avsaknad av slida 4r begriansad
[26-28, 31]. De flesta undersokningar &r inriktade pa det ana-
tomiska resultatet av en kirurgisk teknik, och den grupp kvin-
nor som da efterundersoks ar heterogen och innefattar d&ven
kvinnor med andra genitala tillstand.

Rent generellt forefaller social anpassning i gruppen med
vaginal agenesi vara mycket lyckad, oavsett vilken typ av
operation som gjorts [18, 27, 28, 44]. | en efterundersdkning
av 15 kvinnor som rekonstruerats via extraperitoneal metod
med delhudstransplantat pd Universitetssjukhuset i Malmo
var 80 procent gifta eller levde i parfoérhallanden. Alla hade
upplevt en langre tids forhallande med en man, och det sexu-
ella samlivet rapporterades vara tillfredsstillande. Tre av fyra
gifta kvinnor hade adopterat barn, och i alla dessa fall kon-
staterades goda mor—barnférhallanden. Generellt upplevde
alla behandlingen och sjukhusvistelsen som positiv.
Halsoundersdkningar och gynekologiska kontroller upplev-
des som svéra situationer. Aven i samband med adoptionsut-
redningar uppgavs svarigheter att vérja sig mot alla ingaende
fragor betraffande infertilitet.

Detta resultat motiverar, som tidigare nimnts, att en gyne-
kolog med intresse for infertilitetsbehandling deltar i utred-
ning och uppféljning. Alla utom en kvinna i undersékningen
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Figur 4. Férdndring av hormonsyntesvédgarna i binjurebarken
vid adrenogenitalt syndrom.

fran Malmo skulle rekommendera en »medsyster« i samma
situation att genomfora behandlingen.

Hormonellt inducerad maskulinisering av genitalier
Overproduktion av manligt kénshormon under fosterlivet
kan leda till en utveckling mot manliga yttre genitalier hos
flickor. Ett sadant tillstand dr adrenogenitalt syndrom (AGS)
eller kongenital binjurebarkshyperplasi. AGS forekommer
hos béde pojkar och flickor, men hos flickor innebér det en
genital missbildning som kraver operativ korrektion. I
Sverige fods omkring fem flickor arligen med denna hor-
monpéverkan.

Nyfodda flickor med AGS kan uppvisa olika grad av kli-
torisforstoring s att de vid forsta anblicken kan tolkas som
ett gossebarn med mikropenis. Precis som flickor med vagi-
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Figur 5. Gradvis 6vergang fran kvinnligt till manligt utseende av
kvinnliga yttre genitalier efter pdverkan av manligt knshormon
illustreras i bildens hogra del.

nal agenesi dr AGS-flickor kdnskromosomalt helt intakta.
Under fosterlivet paverkas flickan av brist pé ett enzym, of-
tast 21-hydroxylas, som i binjuren bidrar till bildningen av
kortisol. Pa grund av denna brist bildas i stidllet som interme-
didrprodukter 6kade méngder androgena steroidhormoner,
vilket leder till en forskjutning av de yttre genitaliernas utse-
ende mot det manliga héllet [45] (se Fakta 1 och Figur 3).
Figur 4 visar de huvudsakliga hormonsyntesvigarna och de-
ras forandring vid AGS. Forutom 6verproduktion av andro-
gener foreligger brist pd kortison (stresshormon) och al-
dosteron (saltbalansreglerande hormon).

Figur 5 illustrerar den gradvisa 6vergangen fran kvinnliga
till manliga yttre genitalier som sker vid olika nivéer av pé-
verkan av manligt konshormon. Klitorisforstoring av olika
grad forekommer. Bilden visar att 4ven en gemensam utfors-
géng for urinrdr och slida kan foreligga. I de flesta fall kan sli-
dans mynning aterfinnas en liten bit in i den gemensamma
gangen. Sa kallade hdga vaginala uttrdden, ddr vagina myn-
nar i h6jd med urinblasan, finns i nagra fall. Ovanfor det ofta
tradsmala distala mynningspartiet dr vagina i dessa fall rym-
lig, och portio ansluter till en, som regel normal, uterus. Poly-
cystiska ovarier forekommer mer frekvent (25 procent) hos
AGS-flickor 4n hos normalpopulationen, troligen bl a pa
grund av att de forhdjda androgennivaerna paverkar den nor-
mala aterkopplingen mellan ovariets steroidhormoner och
hypofysens utsondring av gonadotropa hormoner, dir defekt
utséndring kan leda till en stord follikelutveckling i ovariet.

Eftersom alla nyfodda barn i Sverige sedan 1986 screenas
for AGS genom miétning av 17-hydroxiprogesteron i blod-
prov diagnostiseras tillstdndet oftast tidigt efter fodelsen.
Handldggningen innebdr en samverkan mellan flera olika
specialiteter. Forutom de genitala missbildningarna har flick-
or med AGS behov av tillforsel av bade mineralkortikoider
och glukokortikoider genom hela livet pd grund av den pri-
méra enzymbristen. Speciellt i samband med infektioner, fe-
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Figur 6. Hormon-
paverkad, férsto-
rad klitoris med
svéllkropp och
dorsal nervstréng.

ber eller operationer 6kar detta behov. Under perioden innan
kortisonmediciner blev tillgingliga var dodligheten hos den-
na grupp stor, framfor allt i fall av stord saltbalans, men idag
kan vilreglerande hormonterapier erbjudas.

Den operativa rekonstruktionen av kvinnliga yttre genita-
lier vid AGS sker idag vid barn- och plastikkirurgiska klini-
ker och vid nagra kvinnokliniker med specialintresse for till-
standet. Operationerna har tidigare ofta gjorts av olika kirur-
ger i olika steg och ibland har kompletterande kirurgi blivit
nddvandig. Det finns ett behov av nationell konsensus roéran-
de den kirurgiska behandlingen avseende preoperativ utred-
ning, operationstidpunkt och planering av uppféljande kirur-
giska kontroller. I Sverige har darfor en nationell grupp for
samordning av den livslanga behandlingen av kvinnor med
AGS bildats. Gruppen, som for nérvarande arbetar i projekt-
form, studerar endokrinologiska, kirurgiska, psykosociala
och sexologiska aspekter pa denna patientgrupp, forvantas
presentera sina resultat ndgon gang under 2005.

Kirurgisk behandling. Den kirurgiska behandlingen av AGS
innefattar oftast bade korrektion av den forstorade klitoris
och rekonstruktion av vagina. For att tillforsékra en god soci-
al anpassning och en snar identifiering med det kvinnliga k-
net har det ansetts viktigt att i spad alder (2—12 manader) re-
ducera en starkt forstorad klitoris hos en flicka med AGS.
Fram till 1960-talet utférdes emellertid ofta dessa operatio-
ner utan hénsyn till klitoris nervforsorjning, och resultatet
blev att klitoris helt exstirperades eller att flickorna fick ned-
satt eller upphévd klitorissensibilitet efter ingreppet [46]. I en
teknik for sensibilitetsbevarande kirurgi bibeholls klitoris
langd, och klitoris syddes ned under fraimre kommissuren sa
att endast klitoristoppen syntes [47]. Detta kunde emellertid
leda till smérta vid sexuell upphetsning, och flera av flickor-
na som opererats pa dessa sitt har behdvt mer 4n en klitoris-
reducerande operation. Efter hand har tekniken utvecklats sa
att klitoris storlek kan reduceras samtidigt som den dorsala
nervstrangen som 16per till klitoristoppen kan bevaras [48,
49]. Figur 6 illustrerar klitoris med svéllkropp och dorsal
nervstrang.

Ytkénsel och vibrationsuppfattning pa klitoris har under-
sokts hos kvinnor med AGS som opererats med klitorisre-
duktion i spiddbarnséldern [50]. Of6rdndrad sensibilitet och
vibrationsuppfattning fanns jaimfort med friska, icke-opere-
rade kvinnor, vilket visar att klitorisreduktion inte medfor
nedsatt kinsel och funktion i detta omrade. I anslutning till
dessa operationer, som ofta sker fore 1 ars alder, utfors vid be-
hov samtidig rekonstruktion av blygdlippar. Overskottshud
fran klitoris kan anvéndas for detta.

Korrektion eller rekonstruktion av introitusomradet forla-
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des fore 1980-talet alltid till den tidpunkt da flickan fétt sin
menstruation eller ndgot senare. Operationen kunde innebéra
en enkel vidgning av vaginalingangen genom en hudplastik
fran genitalomradet, men i vissa fall behdvdes dven en dila-
tation med kompletterande delhudstransplantation for att
hela vaginalkanalen skulle uppna tillrdcklig vidd for att moj-
liggora samlag.

Enseansférfarande. Fortunoff och medarbetare [51] presen-
terade 1964 ett enseansforfarande for att rekonstruera bade
den forstorade klitoris och utnyttja 6verskottshud for rekon-
struktion av den smala delen av vagina inkluderande in-
géngspartiet till slidan. Under senare delen av 1980-talet blev
denna typ av metod mer allmént spridd [52, 53]. Denna re-
konstruktionsmetod ér attraktiv, och man har kunnat visa att
om operationen utfors i tidig alder erhélls stramande &rrpar-
tier i mindre utstrackning [54] dn nér rekonstruktion gors se-
nare i livet. Detta dr gynnsamt, eftersom dessa flickor ofta, pa
grund av missbildningens art, har problem med bandformade
stramande omraden en bit in i vaginalkanalen. Man har i oli-
ka studier foreslagit uppratthallande av adekvat vaginalvidd
genom att anvidnda proteser, dven i spad dlder, efter rekon-
struktiva enseanskorrektioner [55].

De flickor som under 1970- och 1980-talen opererades
med enseansforfarande borjar nu uppna vuxen élder, och
mojlighet till retrospektiva uppfdljningar foreligger nu.
Kuhnle och medarbetare presenterade 1995 en omfattande
uppfoljande studie av 44 unga kvinnor med AGS som opere-
rats med enseansforfarande i smabarnséldern [56]. 20 av des-
sa hade behovt sjukhusvardas for dilatation av vagina en gng
per ar fram till 14 ars alder. Engert [57] foreslar i en publika-
tion om enseansforfarande att den skall goras i barndomen
men att detta d&ven ger utrymme for en andra vaginal korrek-
tion i tondren — vid behov. Vissa av de studier som idag finns
tillgéngliga har rapporterat problem med strangulerande om-
raden mellan introitus och vaginalkanal nér flickorna kommit
upp i tondren [58-60]. Andra har framfor allt sett goda resul-
tat [61].

Optimal tidpunkt. Den optimala tidpunkten for vaginal rekon-
struktion dr, som tidigare sagts, inte sjélvklar. Fordelarna
med tidig vaginalrekonstruktion, framfor allt mindre arrut-
veckling och att rekonstruktionen sker pa en gang, far alltsa
véigas mot eventuella nackdelar med behov av kontinuerlig
eller upprepad dilatation under hela uppvixten.

Utvecklingen gar idag mot ett enseansforfarande, och den-
na typ av ingrepp sker idag i spad alder som forstahandsét-
gérd. I det fall den vaginala rekonstruktionen behdver utforas
i puberteten sker idag sannolikt en utveckling mot ny teknik
av dilatationsbehandling under generell anestesi.

Hos kvinnor med AGS som opererats i tidig alder visades
att den allménna livskvaliteten vara god [56]. Dock hade de
flesta kvinnorna samre kroppsuppfattning och var mer osék-
ra pa sin kvinnliga identitet 4n de i kontrollgruppen. Antalet
kvinnor som var gifta och hade barn var ocksad mindre &n i
kontrollgruppen. I en undersokning av atta kvinnor med AGS
som opererats med tvdseansforfarande [50] hade sex av atta
stabila heterosexuella férhallanden, och samtliga rapportera-
de adekvat vaginal funktion.

Konklusion

Dagens unga flickor upplever en stor press att vara anato-
miskt perfekta dven i de sfarer som tidigare generationer har
klassat som exklusivt privata. Funderingar 6ver sexualliv och
osédkerhet betrdffande den egna konsidentiteten dr vanliga. I
detta sammanhang dr den grupp flickor/unga kvinnor som har
genitala missbildningar sarskilt utsatt. Utover funderingar
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kring konsidentitet och sexualliv tillkommer fragor rérande
fertilitet. De kirurgiska mojligheterna att aterskapa en funk-
tionell vagina vid vaginal agenesi och att rekonstruera ett
normalt utseende och normal funktion vid adrenogenitalt
syndrom dr mycket goda. Flera studier har visat funktionellt
goda resultat med vil fungerande relationer och sexualliv.

Modern behandling av dessa tillstand innefattar en sam-
verkan mellan flera kliniker och personalkategorier. Efter-
som individuella variationer forekommer maste varje kirur-
gisk strategi innefatta att hinsyn tas till de anatomiska moj-
ligheter som finns for att mdjliggora eventuell fertilitet eller
reproduktion av nagot slag i framtiden. Behandlingen sker
under kénsliga perioder av flickans liv, och utdver den kirur-
giska och tekniska kompetensen kravs stor erfarenhet och ly-
hordhet for den enskilda patientens eller familjens situation
for att behandlingen skall kunna genomforas pa ett sa skon-
samt sitt som mojligt.

%
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