
❙ ❙ Missbildningar av kvinnliga genitalier utgör sällsynta till-
stånd. Trots att dessa tillstånd inte är livshotande är kirurgisk
korrektion av stor betydelse för den kvinnliga identiteten och
för en god livskvalitet. Inom plastikkirurgi i offentlig vård be-
handlas – ofta i samarbete med barnkirurgi och obstetrik och
gynekologi – två grupper av flickor med omfattande, med-
födda genitala missbildningar: gruppen med total avsaknad
av vagina (vaginal agenesi) och gruppen med hormonell mas-
kulinisering av genitalia (adrenogenitalt syndrom, AGS).
Ytterligare en grupp utgörs av flickor med symtomgivande
förändringar av de inre blygdläpparna: sammanväxning eller
förstoring av de inre blygdläpparna. 

I artikeln ges en kortfattad beskrivning av dessa tillstånd
och en översikt över de moderna kirurgiska behandlingsprin-
ciperna.

Sammanvuxna inre blygdläppar
Total eller partiell sammanlödning av de inre blygdläpparna
uppmärksammas i de flesta fall hos flickor mellan 1 och 2 års
ålder. Incidensen tros vara cirka 3 procent hos barn i denna
åldersgrupp [1]. Tillståndet kan förekomma ända upp till 7–8
års ålder men är mycket sällsynt hos nyfödda. I icke-sym-
tomgivande fall brukar en öppning finnas över uretramyn-
ningen så att urinstrålen inte påverkas menligt. Figur 1 visar
en 8-årig flicka med sammanvuxna inre blygdläppar.

Tillståndets etiologi är oklar. Troligen rör det sig om ett
förvärvat tillstånd orsakat av en lokal irritation eller inflam-
mation. Eftersom urinvägsinfektion har visat sig förekomma
samtidigt med detta tillstånd har det föreslagits att man i samt-
liga fall av urinvägsinfektion bör kontrollera om de mindre
blygdläpparna är sammanvuxna [2]. Olika typer av infektiö-
sa agens kan troligen orsaka fusion av de inre blygdläpparna.
Exempelvis kan detta förekomma efter genital herpes [3].
Sammanvuxna labia minora har även beskrivits efter kvinn-
lig omskärelse före 1 års ålder [4]. Eftersom få fall rapporte-
rats både neonatalt och efter menarche har man ansett att hög
östrogenhalt skulle ha en skyddande effekt. Det har dock be-
skrivits fall av sammanvuxna inre blygdläppar trots ökade
östrogennivåer [5].

Behandling. Lokalt applicerad östrogensalva utgör, enligt
rapporter, första behandling. Olika studier har visat goda re-
sultat enbart med denna terapi i mellan 50 och 88 procent av
fallen [6, 7]. Behandling är indicerad under en period av upp
till fyra veckor. Tillståndet tas primärt om hand av barnläka-

re och via barnavårdscentraler. I de fall där behandlingen inte
hjälpt efter fyra veckor bör flickan remitteras till plastikkir-
urgisk klinik för bedömning. Särskilt vid fibrösa, hårda sam-
manväxningar av labia minora måste manuell [8] eller kirur-
gisk delning tillgripas. En blödande yta på vardera av blygd-
läppskanterna bör sutureras eller surgicel-behandlas tills full
epitelisering av kanterna erhållits [9, 10]. Recidiv efter ma-
nuell eller kirurgisk delning är inte ovanliga. I de fall ome-
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Modern plastikkirurgi vid 
missbildningar av kvinnliga genitalier

Sammanfattat

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

Olika kirurgiska strategier krävs för att behandla des-
sa skilda tillstånd. Möjligheterna att återskapa en
funktionell vagina vid vaginal agenesi och att rekon-
struera normalt utseende och normal funktion vid
adrenogenitalt syndrom är idag mycket goda.

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

Behandling av kvinnliga genitala missbildningar krä-
ver högspecialiserad vård, där samverkan mellan fle-
ra kliniker och personalkategorier kan erbjudas. 

Behandlingen måste innefatta kirurgisk och teknisk
kompetens liksom erfarenhet och lyhördhet för såväl
den enskilda patienten som patientens familj.

Intimkirurgi

Se också artikeln på sidan 2901 och tidigare artiklar i nr
37/2004. 
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delbar läkning inte erhålls kan recidivfrekvensen uppgå till
39 procent [6]. 

Stora inre blygdläppar
De inre blygdläpparnas utseende uppvisar stor anatomisk va-
riation och kan av vissa kvinnor betraktas som kosmetiskt
störande. Om de inre blygdläpparna är mycket omfångsrika
kan i vissa fall funktionella besvär uppstå med skavning mot
underkläder eller klädessömmar vid sittande eller aktiviteter
som t ex cykling eller ridning. Reella skavsår är ovanligt men
kan förekomma. För att kunna bedöma funktionella besvär
måste ett antal frågor ställas om besvärens art och i vilka si-
tuationer obehaget är som störst. I utvalda fall kan storleken
av de inre blygdläpparna anpassas genom förkortningsplasti-
ker. Ingreppen utförs av plastikkirurger eller gynekologer
inom offentlig vård. 

Man måste vara restriktiv vid indikationsställningen för
dessa ingrepp och betänka att de små blygdläpparna är rikligt
innerverade och vaskulariserade och deltar i det fysiologiska
sexuella gensvaret hos kvinnan. För att undvika stramande
ärr efter denna typ av ingrepp formas  suturlinjen ofta i en
mjuk s-form eller i stramningshindrande z-plastiker. En
grundregel är att excidera försiktigt eftersom ärrskrumpning
kan ske [11].

Avsaknad av vagina
Medfödd avsaknad av vagina, vaginal agenesi, är ett sällsynt
tillstånd med en incidens på ca 1 per 5 000 födda flickor, vil-
ket betyder att cirka 12–15 flickor med denna missbildning
föds per år i Sverige. Vaginal agenesi upptäcks oftast inte
förrän dessa unga kvinnor söker gynekolog eller ungdoms-
mottagning för att få klarhet i orsaken till att de inte börjat
menstruera. Dessa patienter har en normal kvinnlig könskro-
mosomuppsättning och välfungerande ovarier och är följakt-
ligen till det yttre normalt utvecklade kvinnor med normala
östrogennivåer, utvecklade bröst och övriga kvinnliga köns-

karakteristika. I fråga om de stora och små blygdläpparna
skiljer de sig inte från flickor med normalt utvecklade geni-
talier, men i stället för slidöppning finns en hud-/slemhinne-
täckt yta, som vid initial undersökning kan misstolkas som en
hymen imperforatus.

Utredning. Plastikkirurgiska kliniker med specialkunskaper
om kvinnliga genitala missbildningar är slutlig remissinstans
för omhändertagande av kvinnor som fötts utan vagina.
Patienten handläggs av ett team bestående av plastikkirurg,
sjuksköterskor, kurator, arbetsterapeut, sjukgymnast och pro-
testekniker. I samband med utredningen och uppföljningen
av patienterna sker ett nära samarbete med läkare på gyneko-
logisk klinik och klinik för diagnostisk radiologi. Inledande
läkarbesök för information och gynekologisk undersökning
av yttre genitalier brukar också innefatta möjlighet för flick-
an och hennes familj att samtala med klinikens kurator. Ytter-
ligare kuratorskontakter kan behövas under utredningstiden.

I utredningen, som skall omfatta laparoskopi, ultraljud och
urografi, kan andra urogenitala missbildningar upptäckas.
Sådana förekommer hos en tredjedel av dessa flickor. Uterus
saknas då oftast eller är någon gång hypoplastisk eller rudi-
mentär. Singelnjure liksom ovarier med varierande storlek
och funktion kan förekomma. Andra typer av missbildningar
är också överrepresenterade i denna grupp. Eftersom dessa
kvinnor saknar eller har en rudimentär uterus kan de inte själ-
va bli gravida och föda barn. Denna absoluta infertilitet mo-
tiverar starkt att kvinnorna under såväl utredning som upp-
följning kommer i kontakt med en gynekolog med special-
intresse för reproduktionsmedicin. I Sverige finns inga möj-
ligheter till biologiska barn hos dessa patienter eftersom em-
bryodonation med s k surrogatmoderskap är förbjuden i lag.
Det finns i Sverige aktiv forskning kring uterustransplanta-
tion, men den är än så länge djurexperimentell, och det är
oklart om och när den får klinisk tillämpning [12]. Det alter-
nativ som för närvarande återstår för kvinnor med avsaknad
av uterus är adoption. 

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

Dilatationsbehandling innebär att en ny vagina skapas genom
gradvis impression av huden i området för slidöppningen.
Denna teknik beskrevs redan år 1835 av Amussat, och en mer
detaljerad beskrivning gjordes av Frank i American Journal
of Obstetrics and Gynecology år 1938 [13]. Genom att an-
vända stavar av ökande längd och diameter kunde en slidlik-
nande gång som var väl funktionsduglig vid samlag skapas i
vävnaden mellan uretra och anus. Denna kanal kläds in med
den hud/slemhinna, som genom impression »töjs in« på dju-
pet. Olika typer av tänjande hjälpmedel har efter hand ut-
vecklats för att uppnå önskad effekt [14, 15]. Dilatations-
behandling kan inledas så fort diagnosen är ställd och utred-
ningen är klar, dvs oftast i 15-årsåldern. Behandlingstiden är
mycket varierande men brukar kräva flera månader till år. I
enstaka fall kan man konstatera att dilatationen sker snabbt
och med ett betydande vaginaldjup redan efter få månader.
Flickan kan då välja att fortsätta denna behandling, eventuellt
samtidigt som samlag kan bidra till sluttänjning av vagina.
Goda resultat efter denna typ av dilatationsbehandling har
presenterats [16].

Dilatationsbehandling som enda behandling är dock inte
en framkomlig metod för alla kvinnor som saknar vagina.
Ibland är denna behandling så smärtsam att den inte kan full-
följas. Vävnaden är i många fall alltför oeftergivlig för att di-
latation skall kunna utföras till önskvärd slidstorlek inom
rimlig tid. En del unga kvinnor är intresserade av att initialt
prova dilatationsbehandling, vilket kan vara gynnsamt inför
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Figur 1. Preoperativt status av sammanvuxna inre blygdläppar
hos en 8-årig flicka som östrogenbehandlats under fyra veckor.
Det ljusa området nedanför uretramynningen är den tunna hin-
na som fogar samman de inre blygdläpparna. Manuell lösning
av den tunna vävnaden var i detta fall tillräcklig.



en operation, även om behandlingen inte slutförs. Dilatatio-
nen skapar i dessa fall en mycket fin naturligt hud-/slemhin-
neklädd introitusdel för en senare operativt rekonstruerad va-
gina.

I de allra flesta fall av vaginal agenesi måste emellertid va-
ginan skapas på operativ väg för att tillräcklig vidd och till-
räckligt djup skall erhållas. Flera olika kirurgiska metoder för
vaginalrekonstruktion är beskrivna. De kan uppdelas i två
stora grupper: intra- och extraperitoneala. 

Intraperitoneal rekonstruktion. Vid intraperitoneala rekon-
struktioner används olika tarmsegment för att ersätta den sak-
nade slidan. Rektum, ileum, jejunum och sigmoideum har an-
vänts [17-20]. Operationerna kan utföras som stjälkade trans-
plantat, där blodförsörjningen sker via tarmsegmentets natur-
liga vaskularisering, eller som fria mikrokirurgiska trans-
plantat i vilka kärlanastomoser utförs. Fördelen med en vagi-
na som rekonstruerats av tarm är att dilatationsbehandling
normalt inte krävs. 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 bättre fuktighet än 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 innebär att man via
neddragning och öppning av peritoneum från fossa Douglasi
skapar en vagina [22, 23]. Goda resultat har beskrivits.
Generellt innebär intraperitoneala rekonstruktioner ett mer
omfattande ingrepp och kräver mer allmän sjukvård under de
initiala dagarna, men så fort det individuella allmäntillståndet
tillåter kan patienten återgå till hemmet utan andra ordinatio-
ner än efter sedvanlig tarmkirurgi. Omedelbar postoperativ
dilatationsbehandling är oftast inte indicerad.

Extraperitoneal rekonstruktion. Den extraperitoneala grup-
pen av vaginala rekonstruktioner utgörs av operationer där
kirurgen skapar ett slidformat utrymme genom att dela den
tunna vävnadsspalten mellan uretra och rektum. En hud- el-
ler slemhinneklädd attrapp (stent) används för att forma den-
na hålighet och tapetsera kanalen med inläkande vävnad.

De vanligast förekommande vävnaderna är delhudstrans-
plantat [24-28], fullhudstransplantat [29-32] eller fascioku-
tana lambåer från låren [33-37] eller nedre del av buken [38].
Efter expansionsbehandling via en separat operation med in-
läggning av expandrar kan även hud från vulva användas [39-
42]. Ingreppet för att skapa en ny vagina innebär att den unga
kvinnan måste läggas in och opereras i generell anestesi.

Operationen utförs normalt i en seans i tonåren. I samband
med operationen sätts attrappen med den rekonstruerade hud-
fickan in på platsen för vagina. Den första omläggningen
görs, normalt i generell anestesi, efter cirka 4–5 dagar. Figur
2 visar en delhudsklädd attrapp färdig att sättas in i den ska-
pade vaginalkanalen. Sjukhusvistelse behövs under 10–14
dagar. Den nyopererade kvinnan rekommenderas att använ-
da proteser för dilatation ett par gånger per vecka under en
postoperativ period på några månader, speciellt om hon inte
har något regelbundet sexuellt samliv. 

En fördel med den extraperitoneala rekonstruktionsmeto-
den är att bukhinnan inte öppnas. En nackdel kan vara viss
skrumpningstendens, speciellt om delhudstransplantat an-
vänts för rekonstruktion av neovaginan. Detta kan motverkas
genom postoperativ dilatationsbehandling. Slidan tenderar
att vara torrare än en med normal vaginal slemhinna. Den
transplanterade huden får inte en slemhinneliknande struktur,
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❙ ❙ Fakta 1 

Embryologi

Tidigt under fosterlivet finns det anlag till inre och yttre genitalier.
Invändigt finns pariga gonadanlag, wolffska gångar och müllers-
ka gångar. Utvändigt finns i medellinjen en oparig s k genitaltu-
berkel och under den en rännformig bildning som går ner emot en
grop som senare skall bli anus. Lateralt om genitaltuberkeln och
genitalrännan finns på ömse sidor ett par uppdrivningar (Figur 3).
Fram till cirka sjätte–sjunde fosterveckan är 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 börjar producera androgent hormon och s k Müller-
hämmande hormon. Androgenerna differentierar de wolffska
gångarna till bitestiklar, sädesledare, sädesblåsor och prostata.
Utvändigt omvandlar androgenet genitaltuberkeln till en penis
och de laterala uppdrivningarna till skrotalhalvorna, som fuserar i
medellinjen. Det Müllerhämmande hormonet får de müllerska
gångarna att försvinna.
Hos kvinnliga foster fortsätter det utvecklingsmässiga program-
met opåverkat av testikelns inflytande. Sålunda differentieras go-
nadanlaget till ett ovarium med ägganlag och primordialfolliklar
men utan tidig steroidhormonproduktion. De müllerska gångarna
differentieras till äggledare, fuseras längre distalt i medellinjen till
uterus och de övre två tredjedelarna av vagina. Utvändigt blir 
genitaltuberkeln till klitoris, och på ömse sidor därom uppstår de
stora blygdläpparna ur de laterala uppdrivningarna. Genital-
rännan blir till slidingången, som omges av de små blygdläppar-
na. De wolffska gångarna går i regress i avsaknad av den tillväxt-
faktor som utgörs av androgent hormon. 
Man kan lite tillspetsat säga att kvinnan utvecklingsmässigt är
den basala individen och mannen en modifikation av kvinnan. 
Det föreligger en homologi mellan ovarier och testiklar, mellan
klitoris och penis, mellan de stora blygdläpparna och skrotum,
och de små blygdläpparna motsvaras av den smala sömmen
(raphe) på undersidan av penis, mellan skrotalhalvorna och i pe-
rineum hos mannen. Genom att känna till denna homologi mellan
vissa av gonadanlagen hos flickor och pojkar förstår man lättare
hur så kallade tvetydiga (ambiguous) genitalier kan uppstå hos
flickor med adrenogenitalt syndom (AGS).
Det förtjänar i detta sammanhang att påpekas att ovarierna hos
flickor med AGS innehåller normala, fertiliserbara äggceller. Den
ovariella dysfunktion med polycystiska ovarier och anovulation
som kan uppstå hos en del kvinnor med AGS är i de flesta fall be-
handlingsbar med olika former av ovulationsinduktion.

Figur 2. Delhudsklädd stent, färdig att föra in i uppdissekerat
»vaginalutrymme«.



vilket hävdades i tidiga rapporter om denna metod. Kontroll
av funktionsstatus har dock inte visat att detta skulle utgöra
ett reellt hinder vid samlag. Introitusområdet med normala
slemkörtlar bidrar till att området blir fuktat. En del patienter
uppger sig dock behöva använda glidslem i samband med
samlag. Då vaginan kläds med hud behöver man kontrollera
att vanliga hudåkommor inte uppstår efter hand. Skivepitel-
cancer i den neovagina som skapats med delhudstransplantat
har t ex beskrivits hos en äldre kvinna [43].

Social anpassning. Vår kunskap om social och sexuell an-
passning hos den grupp kvinnor som opererats med vaginal-
rekonstruktion på grund av avsaknad av slida är begränsad
[26-28, 31]. De flesta undersökningar är inriktade på det ana-
tomiska resultatet av en kirurgisk teknik, och den grupp kvin-
nor som då efterundersöks är heterogen och innefattar även
kvinnor med andra genitala tillstånd.

Rent generellt förefaller social anpassning i gruppen med
vaginal agenesi vara mycket lyckad, oavsett vilken typ av
operation som gjorts [18, 27, 28, 44]. I en efterundersökning
av 15 kvinnor som rekonstruerats via extraperitoneal metod
med delhudstransplantat på Universitetssjukhuset i Malmö
var 80  procent gifta eller levde i parförhållanden. Alla hade
upplevt en längre tids förhållande med en man, och det sexu-
ella samlivet rapporterades vara tillfredsställande. Tre av fyra
gifta kvinnor hade adopterat barn, och i alla dessa fall kon-
staterades goda mor–barnförhållanden. Generellt upplevde
alla behandlingen och sjukhusvistelsen som positiv.
Hälsoundersökningar och gynekologiska kontroller upplev-
des som svåra situationer. Även i samband med adoptionsut-
redningar uppgavs svårigheter att värja sig mot alla ingående
frågor beträffande infertilitet. 

Detta resultat motiverar, som tidigare nämnts, att en gyne-
kolog med intresse för infertilitetsbehandling deltar i utred-
ning och uppföljning. Alla utom en kvinna i undersökningen

från Malmö skulle rekommendera en »medsyster« i samma
situation att genomföra behandlingen.

Hormonellt inducerad maskulinisering av genitalier
Överproduktion av manligt könshormon under fosterlivet
kan leda till en utveckling mot manliga yttre genitalier hos
flickor. Ett sådant tillstånd är adrenogenitalt syndrom (AGS)
eller kongenital binjurebarkshyperplasi. AGS förekommer
hos både pojkar och flickor, men hos flickor innebär det en
genital missbildning som kräver operativ korrektion. I
Sverige föds omkring fem flickor årligen med denna hor-
monpåverkan.

Nyfödda flickor med AGS kan uppvisa olika grad av kli-
torisförstoring så att de vid första anblicken kan tolkas som
ett gossebarn med mikropenis. Precis som flickor med vagi-
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Figur 3. Utveckling av
inre och yttre genitalier
hos båda könen. I cent-
rum av bilden visas inre
genitalier (övre bilden)
och yttre genitalier
(nedre bilden) tidigt un-
der utvecklingen (sjätte
graviditetsveckan). De
müllerska gångarna ut-
veckas till äggledare,
uterus och vagina hos
kvinnan och de wolffska
gångarna till inre geni-
talier hos mannen. De
yttre genitalierna ut-
vecklas hos kvinna och
man som illustreras i
bildens nedre del.
(Modifiering efter
Speroff, Glass och Kase.
Clinical gynecologic en-
docrinology and inferti-
lity. 6th ed. Lippincott &
Williams, 1999.) 

Figur 4. Förändring av hormonsyntesvägarna i binjurebarken
vid adrenogenitalt syndrom.
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nal agenesi är AGS-flickor könskromosomalt helt intakta.
Under fosterlivet påverkas flickan av brist på ett enzym, of-
tast 21-hydroxylas, som i binjuren bidrar till bildningen av
kortisol. På grund av denna brist bildas i stället som interme-
diärprodukter ökade mängder androgena steroidhormoner,
vilket leder till en förskjutning av de yttre genitaliernas utse-
ende mot det manliga hållet [45] (se Fakta 1 och Figur 3).
Figur 4 visar de huvudsakliga hormonsyntesvägarna och de-
ras förändring vid AGS. Förutom överproduktion av andro-
gener föreligger brist på kortison (stresshormon) och al-
dosteron (saltbalansreglerande hormon). 

Figur 5 illustrerar den gradvisa övergången från kvinnliga
till manliga yttre genitalier som sker vid olika nivåer av på-
verkan av manligt könshormon. Klitorisförstoring av olika
grad förekommer. Bilden visar att även en gemensam utförs-
gång för urinrör och slida kan föreligga. I de flesta fall kan sli-
dans mynning återfinnas en liten bit in i den gemensamma
gången. Så kallade höga vaginala utträden, där vagina myn-
nar i höjd med urinblåsan, finns i några fall. Ovanför det ofta
trådsmala distala mynningspartiet är vagina i dessa fall rym-
lig, och portio ansluter till en, som regel normal, uterus. Poly-
cystiska ovarier förekommer mer frekvent (25 procent) hos
AGS-flickor än hos normalpopulationen, troligen bl a på
grund av att de förhöjda androgennivåerna påverkar den nor-
mala återkopplingen mellan ovariets steroidhormoner och
hypofysens utsöndring av gonadotropa hormoner, där defekt
utsöndring kan leda till en störd follikelutveckling i ovariet. 

Eftersom alla nyfödda barn i Sverige sedan 1986 screenas
för AGS genom mätning av 17-hydroxiprogesteron i blod-
prov diagnostiseras tillståndet oftast tidigt efter födelsen.
Handläggningen innebär en samverkan mellan flera olika
specialiteter. Förutom de genitala missbildningarna har flick-
or med AGS behov av tillförsel av både mineralkortikoider
och glukokortikoider genom hela livet på grund av den pri-
mära enzymbristen. Speciellt i samband med infektioner, fe-

ber eller operationer ökar detta behov. Under perioden innan
kortisonmediciner blev tillgängliga var dödligheten hos den-
na grupp stor, framför allt i fall av störd saltbalans, men idag
kan välreglerande hormonterapier erbjudas.

Den operativa rekonstruktionen av kvinnliga yttre genita-
lier vid AGS sker idag vid barn- och plastikkirurgiska klini-
ker och vid några kvinnokliniker med specialintresse för till-
ståndet. Operationerna har tidigare ofta gjorts av olika kirur-
ger i olika steg och ibland har kompletterande kirurgi blivit
nödvändig. Det finns ett behov av nationell konsensus röran-
de den kirurgiska behandlingen avseende preoperativ utred-
ning, operationstidpunkt och planering av uppföljande kirur-
giska kontroller. I Sverige har därför en nationell grupp för
samordning av den livslånga behandlingen av kvinnor med
AGS bildats. Gruppen, som för närvarande arbetar i projekt-
form, studerar endokrinologiska, kirurgiska, psykosociala
och sexologiska aspekter på denna patientgrupp, förväntas
presentera sina resultat någon gång under 2005. 

Kirurgisk behandling. Den kirurgiska behandlingen av AGS
innefattar oftast både korrektion av den förstorade klitoris
och rekonstruktion av vagina. För att tillförsäkra en god soci-
al anpassning och en snar identifiering med det kvinnliga kö-
net har det ansetts viktigt att i späd ålder (2–12 månader) re-
ducera en starkt förstorad klitoris hos en flicka med AGS.
Fram till 1960-talet utfördes emellertid ofta dessa operatio-
ner utan hänsyn till klitoris nervförsörjning, och resultatet
blev att klitoris helt exstirperades eller att flickorna fick ned-
satt eller upphävd klitorissensibilitet efter ingreppet [46]. I en
teknik för sensibilitetsbevarande kirurgi bibehölls klitoris
längd, och klitoris syddes ned under främre kommissuren så
att endast klitoristoppen syntes [47]. Detta kunde emellertid
leda till smärta vid sexuell upphetsning, och flera av flickor-
na som opererats på dessa sätt har behövt mer än en klitoris-
reducerande operation. Efter hand har tekniken utvecklats så
att klitoris storlek kan reduceras samtidigt som den dorsala
nervsträngen som löper till klitoristoppen kan bevaras [48,
49]. Figur 6 illustrerar klitoris med svällkropp och dorsal
nervsträng.

Ytkänsel och vibrationsuppfattning på klitoris har under-
sökts hos kvinnor med AGS som opererats med klitorisre-
duktion i spädbarnsåldern [50]. Oförändrad sensibilitet och
vibrationsuppfattning fanns jämfört med friska, icke-opere-
rade kvinnor, vilket visar att klitorisreduktion inte medför
nedsatt känsel och funktion i detta område. I anslutning till
dessa operationer, som ofta sker före 1 års ålder, utförs vid be-
hov samtidig rekonstruktion av blygdläppar. Överskottshud
från klitoris kan användas för detta. 

Korrektion eller rekonstruktion av introitusområdet förla-
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Figur 5. Gradvis övergång från kvinnligt till manligt utseende av
kvinnliga yttre genitalier efter påverkan av manligt könshormon
illustreras i bildens högra del. 

Dorsala nervsträngen

Glans clitoridis

Corpus cavernosum

Figur 6. Hormon-
påverkad, försto-
rad klitoris med
svällkropp och
dorsal nervsträng.
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des före 1980-talet alltid till den tidpunkt då flickan fått sin
menstruation eller något senare. Operationen kunde innebära
en enkel vidgning av vaginalingången genom en hudplastik
från genitalområdet, men i vissa fall behövdes även en dila-
tation med kompletterande delhudstransplantation för att
hela vaginalkanalen skulle uppnå tillräcklig vidd för att möj-
liggöra samlag. 

Enseansförfarande. Fortunoff och medarbetare [51] presen-
terade 1964 ett enseansförfarande för att rekonstruera både
den förstorade klitoris och utnyttja överskottshud för rekon-
struktion av den smala delen av vagina inkluderande in-
gångspartiet till slidan. Under senare delen av 1980-talet blev
denna typ av metod mer allmänt spridd [52, 53]. Denna re-
konstruktionsmetod är attraktiv, och man har kunnat visa att
om operationen utförs i tidig ålder erhålls stramande ärrpar-
tier i mindre utsträckning [54] än när rekonstruktion görs se-
nare i livet. Detta är gynnsamt, eftersom dessa flickor ofta, på
grund av missbildningens art, har problem med bandformade
stramande områden en bit in i vaginalkanalen. Man har i oli-
ka studier föreslagit upprätthållande av adekvat vaginalvidd
genom att använda proteser, även i späd ålder, efter rekon-
struktiva enseanskorrektioner [55].

De flickor som under 1970- och 1980-talen opererades
med enseansförfarande börjar nu uppnå vuxen ålder, och
möjlighet till retrospektiva uppföljningar föreligger nu.
Kuhnle och medarbetare presenterade 1995 en omfattande
uppföljande studie av 44 unga kvinnor med AGS som opere-
rats med enseansförfarande i småbarnsåldern [56]. 20 av des-
sa hade behövt sjukhusvårdas för dilatation av vagina en gång
per år fram till 14 års ålder. Engert [57] föreslår i en publika-
tion om enseansförfarande att den skall göras i barndomen
men att detta även ger utrymme för en andra vaginal korrek-
tion i tonåren – vid behov. Vissa av de studier som idag finns
tillgängliga har rapporterat problem med strangulerande om-
råden mellan introitus och vaginalkanal när flickorna kommit
upp i tonåren [58-60]. Andra har framför allt sett goda resul-
tat [61]. 

Optimal tidpunkt. Den optimala tidpunkten för vaginal rekon-
struktion är, som tidigare sagts, inte självklar. Fördelarna
med tidig vaginalrekonstruktion, framför allt mindre ärrut-
veckling och att rekonstruktionen sker på en gång, får alltså
vägas mot eventuella nackdelar med behov av kontinuerlig
eller upprepad dilatation under hela uppväxten. 

Utvecklingen går idag mot ett enseansförfarande, och den-
na typ av ingrepp sker idag i späd ålder som förstahandsåt-
gärd. I det fall den vaginala rekonstruktionen behöver utföras
i puberteten sker idag sannolikt en utveckling mot ny teknik
av dilatationsbehandling under generell anestesi. 

Hos kvinnor med AGS som opererats i tidig ålder visades
att den allmänna livskvaliteten vara god [56]. Dock hade de
flesta kvinnorna sämre kroppsuppfattning och var mer osäk-
ra på sin kvinnliga identitet än de i kontrollgruppen. Antalet
kvinnor som var gifta och hade barn var också mindre än i
kontrollgruppen. I en undersökning av åtta kvinnor med AGS
som opererats med tvåseansförfarande [50] hade sex av åtta
stabila heterosexuella förhållanden, och samtliga rapportera-
de adekvat vaginal funktion. 

Konklusion
Dagens unga flickor upplever en stor press att vara anato-
miskt perfekta även i de sfärer som tidigare generationer har
klassat som exklusivt privata. Funderingar över sexualliv och
osäkerhet beträffande den egna könsidentiteten är vanliga. I
detta sammanhang är den grupp flickor/unga kvinnor som har
genitala missbildningar särskilt utsatt. Utöver funderingar

kring könsidentitet och sexualliv tillkommer frågor rörande
fertilitet. De kirurgiska möjligheterna att återskapa en funk-
tionell vagina vid vaginal agenesi och att rekonstruera ett
normalt utseende och normal funktion vid adrenogenitalt
syndrom är mycket goda. Flera studier har visat funktionellt
goda resultat med väl fungerande relationer och sexualliv.

Modern behandling av dessa tillstånd innefattar en sam-
verkan mellan flera kliniker och personalkategorier. Efter-
som individuella variationer förekommer måste varje kirur-
gisk strategi innefatta att hänsyn tas till de anatomiska möj-
ligheter som finns för att möjliggöra eventuell fertilitet eller
reproduktion av något slag i framtiden. Behandlingen sker
under känsliga perioder av flickans liv, och utöver den kirur-
giska och tekniska kompetensen krävs stor erfarenhet och ly-
hördhet för den enskilda patientens eller familjens situation
för att behandlingen skall kunna genomföras på ett så skon-
samt sätt som möjligt. 

*
Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna.
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