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SYNONYMES...

> Mayer Rokitansky Kuster Hauser
> Syndrome de Rokitansky

» Association MURCS

> MRKH de type |, de type Il

> Aplasie utero-vaginale



Definition

> Frequence : 1 femme sur 4500
> Absence d'uterus et d'une partie du vagin

» Developpement normal des signes de
feminite a I'adolescence

> Chromosomes sexuels = feminins (XX)

> = associée a dautres anomalies



Comment y penser 7

> 1¢" signe : amenorrhee primaire

— l|'adolescente n'a toujours pas de regles
alors que les autres signes de feminite sont
apparus (developpement des seins, pilosite)



Comment y penser 7

> 2°Me signe : rapports sexuels difficiles

—> les organes genitaux exterieurs sont
feminins avec presence des petites et
grandes levres, du clitoris. Le vagin est tres
petit ou absent (cupule). La penetration est
Impossible ou douloureuse.



Deux aspects cliniqgues

> type | (sequence de > type Il (MURCS) :

Rokitansky) : » Hypoplasie utérine

» Aplasie uterine totale o Anomalies tubaires

o [rompes normales o Cupule vaginale

o Cupule vaginale o + autres malformations

Pas d’autres
malformations



Malformations associees
> Rénales (40-60%) +++

o Agenesie unilaterale +++
o Malposition : en position pelvienne, en fer a cheval
o Hypoplasie renale

> Osseuses +++

o Du rachis (cervicales ++) : scoliose, hemivertebre, fusion
vertébrale, syndrome de Klippel-Feil, agenésie ou malformation
costale, spina bifida

o« Des extremités et de |la face

» lTroubles auditifs (rares)
» Cardiaques (rares)

= VIURCS (MUllerian Renal Cervical Somite)



Quels sont les examens demandeés ?

" . Simple et non invasif o
- De 1¢' intention '

____________________________________________ ~—\Echographie

Imagerie
(2 (3
IRM Coelioscopie
. Plus sensible [ :Technique Invasive
. * Plus specifigue o Sil difficulte diagnostique
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Quels sont les examens demandeés ?

+ De type féminin (46,XX)
» Pas d’'anomalie visible
. des chromosomes

S~o -

—_—-

Canyetype

Biologie
(Prise de sang)

FSH, LH, IHormones
Estradiol males
* Taux normaux " - Testostérone. ... \
. * Temoin d'une bonne: . Pas d’élévation des taux

. fonction ovarienne D N N~— :



Quels sont les examens demandeés ?

Anomalies
associees ?

|
Reins :

Echographie
abdominale
Uroscanner

Squelette : Auditif :
*Radios de la *Audiogramme
colonne
vertebrale

|
Cour :

Echographie
cardiague



Diagnostic differentiel

Rk | MOSe | synarome | STerene
MURCS | Ya9'm WNT4 :
isolee aux androgenes
Vagin Absent Absent Absent Present
Uterus Absent Present Absent Absent
Gonades Ovaires Ovaires Gonades Testicules
masculinisees
Dvpt
e Normal Normal Normal Normal
Pilosite Normale | Normale Normale Peu developpee
publienne
Hyper- Non Non Oui Non
androegenie
Caryotype 46, XX 46, XX 46, XX 46, XY




Prise en charge du MRKH

Deux objectifs

AvoIr une vie sexuelle

, . Projet de maternite
epanouie

* Ne rien faire
 Création d’'un néovagin

 GPA
* Adoption



Prise en charge medicale de
I'aplasie vaginale

> Principe : creation d'un neovagin
> Procedes : non operatoire ou chirurgical

> Quand faire cette demarche :

o Diagnostic certain, explique et compris par la jeune
femme

o Ne rien imposer
o A [l'initiative de la jeune fille oude la femme

» Lorsque lajeune fille est suffisamment mature
physiquement: et psychologiguement



Prise en charge medicale de
I'aplasie vaginale

» Methode de Franck
(non operatoire)

> Méthodes chirurgicales = Co_mment
; e choisir ?
o I'echnique de Vecchietti

» Colpoplastie sigmoidienne

o Dedoublement des petites
levres

o I'echnique de Nle Indoe
o Viethode de Davydoyv.




Meéthode de Franck

Dilatation par pression sur
la cupule vaginale

Seances de 20 minutes
deux fois/jour
pendant 3-6 mois

Coaching par le medecin,
infirmieres, dautres femmes MRKH

Proposee lorsque la profondeur de
la cupule vaginale est > a 2-4 cm



Trechnigue de Vecchietti

> Methode semi-chirurgicale

> Une traction par un porte-fil sur une bille placee
a I'extérieur de la cupule vaginale va permettre
la formation dui vagin



Methodes chirurgicales

> Dedoublement des petites levres \
o Utilisation des petites levres pour
reconstruire le vagin
o [Dans certains cas particuliers

» Colpoplastie sigmoidienne

o Section d’intestin gréle qui va étre > Proposees Iorsque

les traitements
les moins « lourds »
sont exclus

transplantéee pour former le vagin

» Technique de Mc Indoe
» Utilisation d’'une greffe de peau
(prélevee au niveau de la cuisse)

> Methode de Davydoyv

» Utilisation du péritoine ]




Verci

» AuX assoclations de patientes

- =
o ]
- -
-, T
& E’ -
Eayt
L

ROKITANSKY |

HRICH)

Associaion MRKH Association CLARADOC  Association MAIA
(Mireille) (Clara) (Laure)
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http://www.maia-asso.org/
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