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  سندرم  موردگزارش دو  : درمان جراحي موفق براي آژنژي واژن
  هاوسر-كاستر-راكيتانسكي-ماير

  
  

    12/3/99 :پذيرش تاريخ ؛ 4/12/98: مقاله دريافت تاريخ

آژنزي واژن همراه بـا هـايپوپلازي يـا    هاوسر يك اختلال نادر در زنان است كه با -كاستر-راكيتانسكي-سندرم ماير: مقدمه
   .شود فقدان رحم شناسايي مي

اولي نوع (هاوسر -كاستر-انسكيراكيت-مبتلا به سندرم ماير) ساله 19و  17(در اين مطالعه، دو مورد بيمار زن : معرفي بيمار
در يـك مـورد   . و نداشـتن دهانـه واژن مراجعـه كردنـد    هر دو بيمار با شكايت آمنوره . شود مي گزارش)  1و دومي نوع  2

و سونوگرافي، در مورد اول، آژنزي  MRIانجام شده با  هاي  در بررسي. همچنين شكايت از درد زير شكم نيز وجود داشت
هر دو بيمار تحت درمان موفق ايجـاد  . واژن همراه با هايپوپلازي رحم و در مورد دوم، آژنزي واژن و رحم مشاهده گرديد

  .از سيگموئيد قرار گرفتند) neovagina(واژن جديد 
  .اي جايگزيني واژن در بيماران فاقد واژن باشدمناسب براي  تواند گزينه مي سيگموئيداي  واژينوپلاستي روده: گيري نتيجه

  
   ، آمنورهNeo-vaginaهاوسر،   -كاستر -راكيتانسكي -سندرم ماير :كليدي كلمات
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  مقدمه
–Mayer–Rokitansky( هاوسر-كاستر-راكيتانسكي-ماير سندرم

Küster–Hauser syndrome (،  آژنـزي   1 كـلاس  فـرم  شـايعترين-
 مـادرزادي  فقـدان  يا كافي رشد عدم با كه است مولرين هايپوپلازي

ــر جنســيت در واژن و رحــم ــد 2و1.شــود مــي شناســايي دخت  هرچن
 3،نيسـت  دسـترس  در MRKH بروز ميزان مورد در كاملي اطلاعات

 4500 هر از مورد يك حدود سندرم اين بروز مختلف، متون  در اما
 دومـين  مسـندر  ايـن  4.اسـت  شده گزارش دختر زنده تولد 5000 تا

 مشخصـات  از. رود مي بشمار بلوغ دوران در اوليه آمنوره شايع علت
 كاريوتايـپ ( زنانـه  ژنوتايپ و فنوتيپ وجود به توان مي سندرم، اين
هـاي   آنومـالي  سـاير  بـا  اسـت  ممكن آنومالي اين. كرد اشاره) 46××

 نوع( باشد همراه اورولوژيك و اسكلتيهاي  آنومالي مانند مادرزادي
 در هيــدروكولپوس  مشــاهده  بــا اخــتلال  ايــن  MRKH(.5 دوم

 چند هر است، تشخيص قابل تولد از بعد يا تولد از قبل سونوگرافي
 درد اوليـه،  آمنوره علائم با نوجواني دوران در اغلب آن تشخيص كه

  6.شود مي انجام شكمي توده اوقات گاهي ويااي  دوره شكمي
 مجـراي  يـك  ايجاد اصلي هدف بيماران، اين جراحي درمان در
 نزديكـي  امكان قراري بر پريودي، خون تخليه جهت) واژن( تناسلي
-راكيتانسـكي -ماير سندرم مورد دو حاضر مطالعه در 7.است جنسي
 دوم مـورد  و سندرم 2 نوع اول مورد. گرديد گزارش هاوسر-كاستر
 جراحـي  موفق درمان تحت مورد دو هر. باشد مي سندرم، اين 1 نوع

 قرار) سيگموئيد(اي  روده واژينوپلاستي رويكرد با جديد واژن ايجاد
  .گرفتند

  

  معرفي بيمار
هـاي   درد آمنـوره،  شـكايت  بـا  كه ساله، 17 خانم بيمار :1 مورد

 واژن دهانـه  نداشتن وروز  5 تا 4 مدت به )cyclic ( ماهيانهاي  دوره
 بيمارسـتان  جراحـي  درمانگاه به بود شده ناموفق ازدواج به منجر كه

 بـه  چسـبيده  مقعـد  دهانـه  پرينه، ناحيه معاينه در. كرد مراجعه مريم
 بررسـي  در). Anterior Anus(گرديـد   مشـاهده  ادرار مجراي دهانه
هـا   تخمـدان  و رحـم  ،MRI و سـونوگرافي  وسيله به برداري تصوير
 كليـه  آژنـزي ( نگرديد مشاهده واژن و سمت كليه اما شدند مشاهده
 بررسـي  در). 2 نوع هاوسر-كاستر-راكيتانسكي-ماير سندرم راست،

  . بود xx  46 بيمار كاريوتايپ،
 در. گرفـت  قـرار  لاپـاراتومي  جراحي تحت بيمار درمان، جهت

 و تخمدان دو با همراه بسته سرويكس با رحم جراحي، حين بررسي
 بـا  ساده كيست يك راست تخمدان در. شد مشاهده فالوپهاي  لوله

 مجـراي . شـد  برداشـته  كـه  شـد  مشـاهده  5cm قطـر  بـه  سايزبزرگ
 تخليه آن داخل در شده جمعهاي  خون و گرديد باز رحم سرويكس

 سـرويكس  طريق از 16 شماره نلاتون سوند ديلاتاسيون از پس. شد
 رحـم  حفـره  بـار  چنـدين  سـالين  نرمـال  با و شد داده قرار رحم در

 حفظ با cm  18طول به سيگموئيد روده از قسمتي. شد داده شستشو
 پيونـد  بهـم  مجـدد  قسـمت  آن در بزرگ روده سر دو و جدا عروق
 قسمت.  گرديد ايجاد جديد واژن روده، شده جدا قسمت از.  شدند

 پرينـه  ناحيـه  از آن پـاييني  دهانـه  و بسته )جديد واژن( graftبالاي 
 با  شده باز سوراخ. شد دوخته پوست و عضلات به و گرديد خارج
 عمـل،  از بعد هفته 3 تا. گرديد گشاد  30 شماره تا متعددهاي  بوژي
 واژن ديلاتاسـيون  جهت  30 شماره تا هگار بوژي با بوژيناژ، مجددا

 عمـل،  از بعـد  هفتـه  3 شـد  توصيه بيمار به همچنين. رسيد انجام به
  . باشد نداشته جنسي نزديكي
 جنسـي  عملكـرد  ارزيابي امكان) متاركه( همسر نداشتن علت به
 انجـام  راحتـي  به 30 شماره تا بوژينار اما نبود مقدور بيمار اين براي
 و جراحـي  از بعـد  هفـتم  روز در بيمـار،  اين در همچنين. گرفت مي
 طريـق  از ماهيانـه  پريـودي  خـون  نلاتون، سوند كردن خارج از پس
 جراحـي  از بعـد  هشـتم  روز در بيمـار . گرديـد  مشاهده جديد واژن

  .گرديد مرخص
 دهانه نداشتن و آمنوره شكايت با ساله، 19 خانم بيمار :2 مورد

 بـه  بـود،  شـده  ازدواج از بعـد  نـاموفق  نزديكـي  بـه  منجـر  كه واژن
 گرفتـه  انجـام هاي  بررسي در. نمود مراجعه مريم بيمارستان درمانگاه

 و واژن آژنـزي  به مبتلا بيمار كه شد مشخص سونوگرافي و MRI با
 و شـدند  مشـاهده هـا   تخمـدان هـا   بررسـي  ايـن  در. باشـد  مي رحم

 -راكيتانسـكي  مايرـ ـ سـندرم (  نگرديـد  مشـاهده  ديگري ناهنجاري

  ).1 نوع هاوسر -كاستر
 واژينوپلاسـتي  تكنيـك  بـا  قبـل،  بيمـار  مشـابه  نيز بيمار اين در
 ايجـاد  cm 18 طول به واژن سيگموئيد روده از استفاده با واي  روده
 در و شـد  مرخص بهبودي با عمل از بعد هفتم روز در بيمار. گرديد
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 نزديكـي  توانسـت  بيمـار  جراحـي،  زمـان  از هفته 3 از پس پيگيري
 در درد احسـاس  و سـختي  رغـم  علـي  و باشـد  داشته موفق جنسي
 رضايت خود جنسي عملكرد از بيمار هفته، دو از پس اول،هاي  روز
  .  داشت كامل

  

  گيري بحث و نتيجه
 هاوسر-كاستر-راكيتانسكي-ماير سندرم مورد دو مطالعه اين در
  جديد واژن ايجاد با موفق درمان تحت بيمار دو هر  كه شد گزارش

 اصـلاح  و درمان. گرفتند قرار) اي روده واژينوپلاستي( سيگموئيد از
 حـال  در. باشـد  مـي  انگيـز  بـر  بحـث  بسيار موضوعي  واژن، آژنزي
 و باقيمانـده  واژن ديلاتاسـيون  نظيـر  جراحي غير هاي تكنيك حاضر
 نظيـر  جراحيهاي  تنكنيك و) فرانك تكنيك( بوژي با متناوب فشار

ــك ــاي  تكني ــتي و Vecchietti، Davydov، McIndoeه  واژينوپلاس
 بيمار، حال شرح 8و7.است شده گزارش واژينوپلاستي جهتاي  روده

 جـراح،  توانمنـدي  و بيمار اي زمينه شرايط و زندگي سبك و ترجيح
  9و8.كند مي ايفا صحيح روش انتخاب در مهمي نقش

 بـه  و موقع به كه صورتي در جديد واژن ايجاد هدف با جراحي
 را بيماران اين اغلبِ زندگيِ كيفيت تواند، مي شود، انجام طورمناسب

 همچنـان  جراحـي،  جهـت  مناسب يكنكت انتخاب در 9.بخشد بهبود
 مورد روش شايعترين حال، اين با. ندارد وجود توافقي جراحان ميان

 از روش ايـن  در 8.اسـت  McIndoe شـده  تعـديل  تكنيـك  استفاده،
 جديد واژن ايجاد جهت آمنيون يا پوست شامل مختلفهاي   گرافت
 بـه  نيـاز  عـدم  بـه  تـوان  مي روش اينهاي  مزيت از. شود مي استفاده
 استفاده با McIndoe شده تعديل تكنيك.  كرد اشاره شكمي جراحي

 واژن كامـل  يـا  نسـبي  انسداد همچون عوارضي با پوستي، فتاگر از
 در عفونـت  و كلوئيـد،  تشـكيل  زخـم،   خطـر  واژن، خشكي جديد،
 يـك  روش، اين به ثانويه همچنين 10و8و7.دارد همراهي فتاگر ناحيه
 .11است شده گزارش جديد واژن كارسينوماي سل اسكواموس مورد
 وجـود  منظم معاينه و پيگيري به نياز تكنيك، انجام از پس نتيجه در

 بـه  آمنيـون  پـرده  از استفاده تكنيك، اين در جايگزين رويكرد 7.دارد
 عفونـت  بـه  ابـتلا  احتمـال  دليـل  به كه باشد مي پوستي فتاگر جاي

 قـرار  استقبال مورد زياد HIV و هپاتيت مانند كنندگان اهدا ويروسي
 ايـن  هميشـگي  نبـودن  ميسـر  علـت  به ديگر سوي از. است نگرفته
  7.است همراه موانعي با تكنيك اين انجام اكنون هم دنيا در گرافت

 يـا  ايلئوم( روده از قسمتي از اي،روده واژينوپلاستي رويكرد در
 اسـتفاده  جديـد  واژن تشـكيل  بـراي  آن عـروق  حفظ با) سيگموئيد

 بـه  نيـاز  عـدم  بـه  تـوان  مـي  رويكـرد  ايـن  يها مزيت از. 12 شود يم
 و تنگـي  احتمال بودن كم شدگي، كوتاه عدم درازمدت، ديلاتاسيون

 اين در. كرد اشاره قارچيهاي  بيماري به ابتلا كمتر ريسك و انسداد
 روش ايـن  در چنـد  هر است، شده واقع تر مقبول روده گرافت ميان
  8.دارد وجود شكمي جراحي نيازبه

 سـيگموئيد  كولـون هـاي   قسمت از استفاده با جديد واژن ايجاد
 هـاي   مزيـت  از.  اسـت  بيمـاران  ايـن  درمان براي موثر رويكرد يك

 آن قطـر  كه است آن ايلئوم با مقايسه در سيگموئيد از استفاده اصلي
 بـودن  ضـخيم  دليـل  بـه  و بـوده،  تـر  مناسب نزديكي يربرقرا براي

 بـر  علاوه. رسد مي حداقل به نزديكي حين در پارگي احتمال ديواره،
 جنسي  زندگي كيفيت تواند مي كم، بسيار موكوس توليد دليل به آن
 مخـاطي  ديـواره  همچنين،. بخشد ارتقا زيادي حد تا  را بيماران اين

. گـردد  مي طبيعي واژن مخاط شبيه زمان مرور به جديد واژن داخلي
 كـه  زنان از ٪80 در بخش رضايت جنسي عملكرد رويكرد، اين  در
 در 13.اسـت  شـده  گـزارش انـد   بوده فعال جنسي نظر از عمل از بعد
 روش ايـن  بـا  درمان تحت مورد 28 روي بر كه پيشين، مطالعه يك
 تـا  نفر 4 از( فراواني ترتيب به روش اين عوارض از رسيد، انجام به
 روده، جزئي انسداد مخاطي، پرولاپس واژن، تنگي به توان مي )نفر 1

 اشاره 9واژن پرولاپس و زخم سطحي عفونت خارجي، زخم هماتوم
 كامل رضايت بود فعال جنسي نظر از كه بيماري حاضر، مطالعه در .كرد
 پيگيري در ديگري جراحي عارضه و داشت خود جنسي عملكرد از
  .نشد مشاهده بيمار دو از يك هيچ در جراحي از بعد ماهه 10 و 4

 قبـل  درسـتي  به واژن انسداديهاي  ناهنجاري كه است ضروري
  اينكـه  بر مبني گزارشاتي 15و14.شوند داده تشخيص جراحي درمان از

 قرار تشخيص در خطا نتيجه در جراحي چندين تحت بيماران اغلب
 گـرفتن  اشـتباه  تشخيصي، اشتباه ترين شايع 6.دارند وجود اند، گرفته
 اقـدامات  گردد، مي موجب كه بوده بسته بكارت پرده با واژن آژنزي
  . نگيرد انجام جايگزيني و بماند نتيجه بي جراحي

 براي مناسباي  گزينه تواند مي سيگموئيداي  روده واژينوپلاستي
 عدم بر علاوه روش اين. باشد واژن فاقد بيماران در واژن جايگزيني
 بيمـار  براي را جنسي رضايتمندي ديگر،هاي  روش عوارض مشاهده

  .كند مي تامين همسر و
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Introduction: Mayer–Rokitansky–Küster–Hauser (MRKH) syndrome is a rare disorder in 
women which identified as agenesis of vagina and hypoplasia or agenesis of uterine.  
Case presentation: in this study, two female cases (17, and 19 years old) diagnosed with 
MRKH (first one type 2, and second one type 1) are described. Both patients were 
presented with amenorrhea, and absence of vagina orifice. One of the patients also had 
abdominal pain. MRI and sonography revealed agenesis of vagina and hypoplasia of 
uterine in first patient and agenesis of vagina and uterine in second patient. Both patients 
underwent creation of neovagina using sigmoid colon.  
Conclusion: intestinal vaginoplasty using sigmoid colon could be a suitable choice for 
replacement of vagina in vaginal agenesis patients.  
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