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INTRODUCTION

Le syndrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH) ou aplasie utéro vaginale
ou aplasie mullérienne est une malformation congénitale caractérisée par I'absence totale

d’utérus et des deux tiers supérieurs du vagin, un phénotype féminin et un caryotype 46, XX.

L'un des principaux objectifs de la prise en charge thérapeutique est de traiter
I'aplasie vaginale et d’optimiser le début de la sexualité’. La prise en charge de I'aplasie
vaginale peut étre soit non chirurgicale avec notamment la méthode de Frank qui consiste
en une dilatation vaginale progressive par I'utilisation de bougies, soit chirurgicale avec

différentes techniques décrites.

Les études comparatives sur |'utilisation des différentes méthodes concluent que le
traitement par dilatation vaginale devrait étre indiqué en premiére intention dans le
traitement de I'aplasie vaginale des patientes atteintes du syndrome MRKH. En effet, il a été
démontré la supériorité de la méthode de Frank sur la chirurgie en termes de résultats
anatomiques et de qualité de vie globale ou sexuelle. De plus, la chirurgie, quelle que soit la

. e . s . . . ;. N 2-4
technique utilisée, est associée a plus de complications immédiates et a long terme” .

A l'inverse des techniques chirurgicales pour lesquelles il existe une description de
techniques réglées, la méthode de dilatation vaginale est moins protocolée. Ainsi, les
recommandations sur la fréquence et la durée des dilatations sont trés variables. Le travail
présenté ici a pour but d’étudier la durée nécessaire du traitement de I'aplasie vaginale par
la méthode de Frank sur une série mono centrique de patientes ayant bénéficié de la méme

éducation thérapeutique et du méme traitement.



La présentation est divisée en deux parties.

La premiere partie décrit le syndrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser et sa prise

en charge actuelle.

La seconde partie concerne |'étude réalisée sur des patientes atteintes de MRKH et
traitées par méthode de Frank. L'étude vise principalement a déterminer la durée de

dilatation nécessaire a la réalisation de I'objectif.



PREMIERE PARTIE

LE SYNDROME DE MAYER-ROKITANSKY-KUSTER-HAUSER (MRKH)

A. Généralités

1. Définition

Le syndrome de Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH) ou aplasie utéro vaginale
ou aplasie mullérienne est une malformation congénitale caractérisée par I'absence totale
d’utérus et des deux tiers supérieurs du vagin, un phénotype féminin et un caryotype 46, XX.

L'incidence de ce syndrome est de 1 sur 4500 naissances d’enfants de sexe féminin. Il
a été décrit successivement par Mayer en 1829, par Rokitansky en 1838, par Kiister en 1910
et par Hauser en 196175,

Ce syndrome est responsable de 85% des aplasies vaginales, les autres étiologies
étant moins fréquentesg. Il s’agit de la deuxiéme cause d’aménorrhée primaire (10%) aprés

les dysgénésies gonadiques (40%)™.

2. Embryologie des organes génitaux internes

a. Déterminisme sexuel

La différenciation sexuelle a lieu au cours de la vie embryonnaire, entre 7 SA et 10 SA, et
est déterminée par le sexe chromosomique. Les gonades initialement formées sont dites bi
potentielles et pourront se différencier en testicules ou en ovaires. La transmission
paternelle d’'un chromosome Y entraine la différentiation des gonades en testicules alors
qgue la présence d’'un chromosome paternel X entraine la différenciation des gonades en
ovaires.

Chez un individu de sexe masculin, dont le caryotype est 46, XY, le chromosome Y porte

le géne SRY (Sex-determining Region Y) qui déclenche I'expression de Sox9 (SRY-related HMG



box 9) qui a son tour déclenche |'expression de Fgf9 (Fibroblast growth factor 9) et
augmente la synthese de PGD2 (Prostaglandine 2). L'expression de Fgf9 et la sécrétion de
PGD2 vont effectuer un rétrocontréle positif sur Sox9 et favoriser son expression, et ainsi
aider a diriger la différenciation des cellules gonadiques en testicules. En paralléle, Sox9 et
Fgf9 effectuent un rétrocontrole négatif sur les voies de différenciation des gonades en

ovaires®.

Chez un individu de sexe féminin, dont le caryotype est 46, XX, I'absence du gene SRY
conduit a la différenciation des gonades indifférenciées en ovaires. Fox|2 (Forkhead box L2)
est I'un des premiers genes a entrainer la différenciation en ovaires par I'inhibition de Sox9.
Une autre voie paralléle est également impliquée dans la différenciation. Les genes Wnt4
(Wingless-type MMTV integration site family, member 4) et Rspol (R-spondin 1) via
I'activation de la voie de signalisation des B-caténines permettent également I'inhibition de

Sox9 et Fgf9'?.

()=
—

Bipotential gonad

XY N\ XX
Sis < / Foxi2
) o Wnta/R C ) )l—[}-catenin Wnt4
Fgf9 il o Faf9 Rspo1
Testis Ovary

Figure 1 : détermination sexuelle d’aprés Nef et Vassali 2009



b. Organes génitaux internes

Quel que soit le caryotype, les cellules germinales primordiales apparaissent a la fin de la
troisieme semaine de gestation dans |'épiblaste postérieur. Elles vont ensuite se localiser
dans la paroi postérieure de la vésicule vitelline. Ces cellules vont migrer dans la région du
mésonéphros pour participer a la formation des crétes génitales : elles constituent les
gonades primitives indifférenciées. La gonade primitive apparait vers la quatrieme semaine
de développement dans la région du mésonéphros.

eme

L'appareil génital interne se développe depuis la 6™ semaine de gestation a partir des

canaux mésonéphrotiques de Wolff et des canaux paramésonéphrotiques de Miiller.

1. Mésonéphros
2. Gonades

3. Canaux de Wolff

4. Canaux de Miller

5. Sinus urogénital

Figure 2 : voies génitales internes a la sixieme semaine de gestation, d’aprés 'EMC aplasies
utéro-vaginales

Les canaux de Wolff s’étendent du mésonéphros jusqu’a la face postérieure du cloaque
dans le sinus urogénital et ont donc une extension cranio-caudale jusqu’au sinus urogénital.
Les canaux de Miller sont une invagination de I'épithélium ccelomique. Ils sont ouverts dans
la cavité coelomique a leur extrémité supérieure. lls se développent en dehors des canaux de
Wolf et paralleles a eux. lls les croisent ventralement et s’accolent caudalement sur la ligne

médiane, pour former un utérus primaire en forme de Y. L'extrémité inférieure de cet
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utérus primaire n’atteint pas le sinus urogénital. Les canaux de Miiller restent initialement
séparés par un septum et fusionnent ultérieurement pour former la cavité utérine. Leurs
extrémités libres s’ouvrent dans la cavité ccelomique et donnent les trompes. Le
développement des canaux de Miiller est induit par la présence des canaux de Wolff (figure
2).

Chez la fille, en I'absence d’hormone antimillérienne (AMH), les canaux de Wolff
dégénérent a partir de la 8° semaine de gestation. Leur partie inférieure persiste et participe
a la formation du vagin. L'appareil génital interne se développe a partir des canaux de
Midller. Leurs parties craniales restent ouvertes dans la cavité ccelomique et donne les
pavillons tubaires, leurs parties moyennes correspondent aux trompes et entrainent des
replis péritonéaux correspondant aux ligaments larges et leurs parties distales, dénommées
canal utéro vaginal, forment I'utérus et la partie supérieure du vagin.

A, Entrée en contact des tubercules de B. Formation de la cavité vaginale

Miller avec le sinus urogénital

4
5
2
3
O j
1. Utérus 4. Col _
2. Extrémité caudale des canaux de Miiller 5. Vagin

3. Plague vaginale 6. Hymen

Figure 3 : formation de la cavité vaginale, d’aprés I'EMC aplasies utéro-vaginales
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Le syndrome MRKH correspond a une anomalie des organes génitaux internes liée
embryologiquement a une anomalie de développement des canaux de Miiller et de leurs
dérivés.

L’embryologie du vagin est controversée. La participation respective des canaux de de
Wolff, des canaux de Miiller et du sinus urogénital varie selon les différentes théories. Dans
la théorie la plus largement utilisée, la partie supérieure du vagin dérive des canaux de
Miller et la partie inférieure du vagin dérive du sinus urogénital™. Dans d’autres théories
qui s’appuient sur des études moléculaires, I'épithélium vaginal dériverait intégralement du
sinus urogénital®. Les bulbes sino vaginaux, issus d’excroissances en regard du tubercule
mullerien, vont proliférer a I'extrémité inférieure du canal utéro-vaginal et constituer la
plaque vaginale. La plaque va ensuite s’accroitre de haut en bas, éloignant I’ébauche utérine
et le sinus urogénital puis se creuser de bas en haut entre la 11°™® semaine et la fin du 5°™
mois pour former la cavité vaginale (Figure 3).

L’association fréquente des malformations urinaires et des anomalies génitales est

expliquée par le lien étroit entre embryogéneése urinaire et génitale.

¢. Physiopathologie du syndrome MRKH

Les causes génétiques des anomalies du déterminisme sexuel restent largement
méconnues. Le syndrome MRKH a longtemps été considéré comme sporadique mais le
nombre croissant de cas familiaux est en faveur d’'une cause génétique. Dans ces cas, le
syndrome semble étre transmis sur un mode autosomique dominant avec une pénétrance
incompléte et une expression variable. Ceci suggére I'implication soit d’'un seul gene ayant
un role majeur dans la différenciation sexuelle soit d’'un déséquilibre chromosomique
limité™>. Cette hypothése est rejetée par certains auteurs qui devant I'absence de cas

- , . , n .. .. . . 1
familiaux dans leurs séries évoquent plutdt une origine polygénique ou multifactorielle®.

A noter, le cas particulier du géne Wnt4. Son inactivation homozygote sur modéle animal
conduit 3 une agénésie mullerienne'’. Les analyses génétiques menées sur de larges
cohortes de cas familiaux de syndrome MRKH ont retrouvé quelques cas de mutations

hétérozygotes de Wnt4'®. Cependant, le syndrome Wnt4 est considéré comme différent du

12



MRKH méme si la présentation clinique est proche avec une absence de dérivés des canaux
de Miiller et, dans certains cas, une dysplasie rénale. S’y associe un hyperandrogénisme

clinique et biologique évocateur.

3. Formes cliniques

L’aplasie utéro vaginale peut étre isolée (on parle alors de forme « typique ») ou
associée a d’autres malformations notamment des malformations rénales (on parle alors de
forme « atypique »). Lorsqu’il existe en plus des malformations squelettiques et/ou
cardiaques il est proposé d’employer I'acronyme MURCS (Miillerian duct aplasia, Renal

aplasia, and Cervicothoracic Somite dysplasia)19‘21,

La forme typique, ou MRKH de type |, référencée sous le code OMIM (Online
Mendelian Inheritance in Man) 277000, se caractérise par une aplasie utéro-vaginale isolée

et correspond anatomiquement a :

- Une aplasie vaginale ;
- Un utérus réduit a deux cornes rudimentaires, pleines et reliées par un repli
péritonéal et amarrées a la paroi pelvienne par deux ligaments ronds normaux ;

- Deux ovaires et deux trompes normauxl.

La forme atypique, ou MRKH de type I, associe |'aplasie utéro vaginale, parfois

incompléete, a des malformations ovariennes ou rénales.

La forme appelée MURCS associe une aplasie des canaux de Miiller, une dysplasie
rénale et une anomalie des somites cervicaux. Les patientes atteintes peuvent présenter des
malformations squelettiques, cardiaques, rénales et une surdité de transmission. Cette

forme est référencée sous le code OMIM 601076.

13



4, Malformations associées

Le syndrome MRKH de type Il associe a l'aplasie vaginale et utérine d’autres

malformations qui peuvent étre rénales, squelettiques, cardiaques ou auditives.

a. Malformations rénales

Les malformations du haut appareil urinaire sont les plus fréquentes et sont présentes
dans environ 40% des cas?. Il s’agit principalement d’agénésie rénale unilatérale (28%)%,
d’ectopie rénale (rein pelvien) (17%), d’hypoplasie rénale (4%), de rein en fer a cheval ou

d’hydronéphrose?.

b. Malformations musculo-squelettiques

Les anomalies musculo-squelettiques concernent le plus souvent la colonne vertébrale
(30 a 40% des cas) et, dans une moindre mesure, la face et I'extrémité des membres. Les
anomalies rachidiennes le plus souvent rencontrées sont les anomalies de Klipper-Feil avec
un cou court et peu mobile par fusion des vertébres cervicales associée a une implantation

. . s 7 . ) 15
basse des cheveux, et de Sprengel qui consiste en une surélévation de 'omoplate™. Il peut
s’agir également de scoliose®®, d’anomalies des arcs vertébraux responsables de fusions ou
d’asymétries (étages C5 et T1 principalement), de sacralisation de L5, de spina bifida. Il peut

exister des anomalies costales ou une asymétrie faciale®.

c¢. Malformations cardiaques

Les malformations cardiagues sont moins fréquentes et sont présentes dans certaines
associations MURCS. Elles sont symptomatiques dans la plupart des cas. Il s’agit de fenétres
aortopulmonaires, de défects conotruncaux a type de sténose pulmonaire, de coarctation de

I'aorte, de communication inter-ventriculaire ou de tétralogie de Fallot®.

14



d. Malformations auditives

Un trouble de I'audition dans ce contexte peut étre liée soit a des anomalies de I'oreille

, - 25 N PP .
moyenne comme une ankylose stapédienne”, soit a des déficits neurosensoriels. Ces
anomalies pourraient étre sous évaluées car elles n‘ont pas été recherchées

systématiquement jusqu’a maintenant.

B. Diagnostic et évaluation initiale

1. Circonstances de découverte

La découverte du syndrome peut étre plus ou moins précoce en fonction du symptome
gui amene a son diagnostic. Le diagnostic peut étre réalisé tres tot, en anténatal, lorsque les
échographies de dépistage relevent une anomalie urinaire ou génitale ou un syndrome poly
malformatif faisant rechercher spécifiquement une malformation génitale associée.

Le diagnostic est parfois fait dans I'enfance, par exemple au décours du bilan d’un
syndrome poly malformatif ou lorsque I'examen clinique d’un enfant ou d’'un nouveau-né est
anormal. L'existence d’'un cas familial justifie également de rechercher une anomalie
génitale”®. Il peut également s’agir d’une découverte fortuite au moment de la réalisation
d’une échographie abdomino-pelvienne dans une autre indication (douleur abdominale ou
infection urinaire par exemple).

Le mode de découverte le plus fréquent (85% des cas) est une aménorrhée primaire
indolore chez une jeune fille au développement pubertaire normal. Dans 35% des cas, |l
peut exister des douleurs cycliques liées a la présence de cornes utérines creuses et
tapissées d’endometre (molimen cataménial).

Dans 10% des cas, la patiente consulte plus tardivement en raison d’une dyspareunie ou
d’une apareunie. Plus rarement, le diagnostic est resté méconnu probablement en raison de
la présence d’une cupule préexistante initialement de bonne taille qui s’est progressivement

allongée par la répétition des rapports.
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2. Examen clinique

L’examen vulvaire confirme l'aspect normal des organes génitaux externes. La
dépressibilité et la profondeur de la cupule vaginale peuvent varier de quasi nulle a quelques
centimeétres (photo 1). Un des intéréts de I'examen initial est d’évaluer les possibilités de

création d’'un néovagin.

Photo 1 : Aplasie vaginale avec vulve normale

3. Imagerie diagnostique

Le diagnostic du syndrome MRKH est clinique. En revanche, sa confirmation fait appel
a différents moyens d’imageries qui ont I'avantage de ne pas étre invasifs. lls vont permettre

de rechercher les malformations associées.
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a. Echographie transabdominale

L’échographie pelvienne est I'examen réalisé en premiére intention devant une
suspicion d’agénésie mullerienne?’. Il peut s’agir d’échographie 2D ou 3D. Elle permet de
mettre en évidence I'absence d’utérus entre la vessie et le rectum ainsi que I'absence de
vagin. Cependant, il peut exister une structure rétro vésicale de forme quadrangulaire
correspondant a la présence d’une lame vestigiale et qui peut étre prise a tort pour une
structure utérine. Cependant, il n’existe pas dans cette structure de ligne médiane
hyperéchogéne correspondant a I'endométre®®. Les ovaires sont de taille et d’écho structure
normale mais leur position souvent ectopique haute ne permet pas de les identifier
systématiquement. Cet examen a également pour objectif de rechercher une malformation

rénale associée (40% des cas).

b. Imagerie par résonance magnétique (IRM)

L'IRM est également un moyen diagnostique non invasif qui permet de préciser les
éléments que I'’échographie n’a pas pu identifier. Elle permet de mieux localiser les ovaires,
parfois ectopiques, notamment avant une prise en charge de I'infertilité?. En effet, parmi les
possibilités de prise en charge de l'infertilité de ces patientes, certaines font intervenir une
ponction d’ovocytes (soit pour une grossesse chez une patiente qui va bénéficier d’une
greffe utérine soit en vue d’une gestation pour autrui dans un pays ou la législation
I'autorise). L'IRM a I'avantage de détailler de facon précise I'anatomie pelvienne, d’avoir
une bonne reproductibilité inter observateurs et est un examen utile avant une prise en

charge chirurgicale30'31.

4. Ccelioscopie diagnostique

La ceelioscopie est une technique invasive qui nécessite une anesthésie. Elle n’est utile
qgue lorsqu’il persiste un doute aprées les examens d’'imagerie réalisés en premiere intention,
ce qui est exceptionnel, ou lorsque des cornes utérines rudimentaires sont responsables de

douleurs et doivent étre retirées.
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5. Caryotype et bilan hormonologique

Les patientes présentant un syndrome MRKH authentique ont toujours un caryotype 46,
XX. L'analyse du caryotype doit étre prescrite pour éliminer certains diagnostics différentiels,
notamment une insensibilité complete aux androgénes (CAIS) ou le caryotype est 46, XY. Le
bilan biologique effectué lors de la découverte du syndrome chez une patiente consiste a
réaliser des dosages hormonaux: cestradiol, FSH, LH, delta-4-androsténedione et
testostérone. Ces dosages sont normaux dans le syndrome MRKH. Rarement, le syndrome
peut étre associé a une insuffisance ovarienne mais certains auteurs suggérent que cette
association pourrait étre fortuite®2.

L’AMH n’est pas utile au diagnostic. Son dosage pourrait étre utile a I’évaluation de la
fonction ovarienne ou peut confirmer la présence des ovaires quand ceux-ci ne sont pas vus

en imagerie.

6. Diagnostics différentiels

Toutes causes confondues, lorsqu’il existe une aménorrhée primaire, 'examen de
I'appareil génital n’est anormal que dans 15% des cas'. L’examen clinique peut retrouver
une imperforation hyménéale ou une cloison vaginale transverse. Mais dans ces cas,
I'aménorrhée s’accompagne de douleurs cycliques et il existe un utérus avec un col normal
qui peut étre palpé par le toucher rectal ou mis en évidence a I'échographie. Il peut

également exister une atrésie vaginale isolée et dans ce cas l'utérus est également présent.

Les dysgénésies gonadiques, (syndrome de Turner dont le caryotype est 45, X0 ou
dysgénésie gonadique pure avec un caryotype 46, XX ou 46, XY) constituent la cause la plus
fréquente d’aménorrhée primaire (40%). Le plus souvent, ces dysgénésies gonadiques sont

associées a un impubérisme et I'aménorhée n’est pas accompagnée de douleurs.

Le syndrome d’insensibilité compléte aux androgenes autrefois appelé « testicule
féminisant » (référencé OMIM 300 068) constitue un diagnostic différentiel plus rare. Il s’agit

d’une pathologie génétique récessive liée a I’X qui affecte les récepteurs aux androgenes. Le
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phénotype est alors féminin mais avec un caryotype 46, XY et des testicules normalement
développés mais non descendus™®. Dans ce cas, il n’y a pas de structures mullériennes et le

vagin est court ou plus rarement normal.

Le syndrome WNT4 (référencé OMIM 158 330) est un autre diagnostic différentiel du
syndrome MRKH. Il est causé par une mutation hétérozygote du gene WNT4 et est
caractérisé par un caryotype 46, XX, un phénotype féminin, une aplasie utéro-vaginale et un

hyperandrogénisme34.

C. Prise en charge thérapeutique

1. Prise en charge anatomique de I'aplasie vaginale

La prise en charge de l'aplasie vaginale est détaillée dans le guide médecin du
protocole national de diagnostic et de soins pour les aplasies utéro vaginales consultable sur
le site de la HAS®. La prise en charge de I'aplasie vaginale débute quand et si la patiente en
fait la demande et consiste a créer un néo-vagin, ce qui a pour but de faciliter le début de la

vie sexuelle.

a. Prise en charge non chirurgicale : méthode de Frank

Le traitement a privilégier est un traitement médical, principalement la méthode de
Frank, qui consiste en une dilatation de la cupule vaginale par I'utilisation de bougies. Il
s’agit en fait de I'équivalent médical d’une technique « naturelle » ou la patiente obtient un
allongement progressif de la cupule vaginale par la répétition de tentatives de rapports36. La
méthode de Frank consiste a agrandir progressivement la cupule vaginale par des
autodilatations quotidiennes avec des bougies de diametre croissant (photo 2). Les
dilatations sont poursuivies jusqu’a I'obtention d’une cavité vaginale qui permet les rapports
sexuels. En cas d’absence de rapports sexuels dans les suites des dilatations, un entretien de
la cavité vaginale par des dilatations ponctuelles est recommandé.

Cette méthode fait I'objet de notre travail.
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Photo 2 : bougies de dilatation vaginale

Cette approche non chirurgicale est formellement recommandée en premiere
intention par I’American College of Obstetricians and Gynecologists (ACOG) et confirmée
dans la littérature®. En effet, la méthode de Frank est associée a de meilleurs résultats
anatomiques et fonctionnels et moins de complications que la chirurgie quelle que soit la
technique utilisée. Dans leur série francaise de 131 patientes, Cheikhelard et al. ont montré
gue la longueur vaginale était plus courte apres traitement médical mais reste considérée
comme normale avec une longueur médiane de 9,6 cm avec la méthode de Frank contre 11
cm pour les techniques chirurgicale ou la répétition des rapports seule. Ce résultat ne
semblait pas avoir de conséquence sur la qualité de vie sexuelle avec un score FSFI qui était
similaire apres traitement médical ou chirurgical. En ce qui concerne les complications, 27%
des patientes traitées par méthode de Frank avaient présenté des complications peu graves
(douleur, saignement, infection urinaire ou vaginale) contre 40% chez les patientes traitées
par chirurgie. La moitié de ces patientes avaient nécessité au moins une seconde
intervention chirurgicale37. Les autres complications rapportées pour la méthode de Frank
sont un rétrécissement vaginal secondaire, un prolapsus du fond vaginal ou une dilatation
urétrale accidentelle. Dans une large série de 245 patientes, Edmonds et al. rapportaient en
2012, un taux de réussite de traitement de l'aplasie vaginale par méthode de Frank de
94,9%%. Dans d’autres séries, le taux de succés par traitement non chirurgical était plus bas

en restant cependant un taux acceptable d’environ 78%%. Les principaux inconvénients liés
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a cette technique sont la douleur, le risque de prolapsus du fond vaginal (accessible a un
traitement chirurgical par promontofixation par voie coeplioscopique) et le fait que ce
traitement soit quotidien et dure plusieurs mois qui peut poser des problemes d’observance.
En cas d’échec de traitement par méthode de Frank, on peut proposer secondairement un

traitement chirurgical.

b. Prise en charge chirurgicale

En cas d’échec de prise en charge par autodilatation vaginale ou en cas de refus, une
prise en charge chirurgicale peut étre proposée. Dans la série citée plus haut de Cheikhelard
et al., cette situation représentait 33% des patientes initialement traitées médicalement®’
En France, les techniques les plus utilisées sont la vaginoplastie sigmoidienne, I'utilisation
des petites levres et de la muqueuse vestibulaire, 'utilisation de péritoine pelvien et la
méthode de Vecchietti. Toutes ces techniques chirurgicales débutent par un clivage inter
vésico rectal, sauf la méthode de Vecchietti qui ne nécessite pas cette dissection si la cupule

a déja une certaine profondeur.

b.1 La vaginoplastie sigmoidienne

Cette technique a été décrite pour la premiere fois par Baldwin en 1904* et consiste
en la création d’'un néovagin par l'utilisation d’une partie du colon sigmoide. Longtemps
réalisée par laparotomie, elle I'est maintenant par coelioscopie42 plus ou moins assistée par
robot™ ce qui a 'avantage de permettre un meilleur résultat esthétique et nécessite un
temps d’hospitalisation plus court™. Le résultat anatomique est généralement satisfaisant
mais il peut exister une sténose de I'anastomose colo-vestibulaire qui peut étre traitée
secondairement par dilatations. Il peut également exister un prolapsus du néovagin, raison
pour laquelle une promontofixation est systématiquement réalisée par certaines équipes™.

Il s’agit de la seule technique chirurgicale ou il existe une lubrification naturelle du neovagin.
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b.2 L’utilisation de lambeaux locaux notamment des petites lévres et de la muqueuse
vestibulaire

La chirurgie est effectuée en moins d’une heure et elle nécessite la présence d’un
mandrin en post opératoire immédiat puis l'utilisation de bougies. Cette technique a
I’avantage de ne pas avoir a faire de sutures digestives et donc n’expose pas a certaines
complications comme les occlusions digestives post opératoire ou la sténose de ces sutures.
Le résultat est satisfaisant en termes de dimensions vaginales et de rapports sexuels®®. I
existe constamment une modification de I'aspect de la vulve liée a la technique mais il n’y a

jamais de sténose de I'introit.

b.3 L'utilisation de péritoine pelvien est une technique décrite par Davydov en 196947

Cette technique consiste la aussi en la création d’une néocavité entre I'urétre et la
vessie en avant et le rectum en arriere par voie basse. Le second temps, abdominal, consiste
a libérer le péritoine du cul de sac de Douglas a le descendre dans I'espace de dissection de
maniére a ce qu’il tapisse les parois de la néocavité vaginale pour la recouvrir. Le péritoine
est ensuite refermé, recréant un cul de sac de Douglas. Cette technique ne comporte aucune
suture digestive et peut étre réalisée par ccelioscopie. Le taux de complications n’est pas
plus important que pour les autres techniques chirurgicales. Les résultats anatomique et
fonctionnel sont satisfaisants®. Cette technique nécessite également la présence d’un
mandrin en post opératoire immédiat puis généralement I'utilisation de bougies. Il existe un

risque de sténose secondaire.

b.4 Allongement chirurgical de la cupule vaginale par la méthode de Vecchietti

La méthode de Vecchietti est une technique chirurgicale d’allongement de la cupule
vaginale par traction sur son fond par le biais d’une olive prothétique sphérique. La
technique nécessite parfois également un temps de clivage vésico-rectal de haut en bas en

préservant la cupule vaginale. Les fils tracteurs sont fixés a I'olive prothétique et passés a
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travers la cupule vaginale. Les fils sont récupérés dans la cavité abdominale et empruntent

un trajet sous péritonéal. Ces fils sont fixés a un appareil tracteur qui permet d’exercer une

traction progressive sur le fond vaginal. Elle permet d’obtenir une cavité vaginale de 6 a 10

cm en 7 a 10 jours et nécessite ensuite 'utilisation de bougies. Le résultat fonctionnel et la

gualité de vie sexuelle de ces femmes est satisfaisant. Une étude suggére qu’il existe plus de

plaintes fonctionnelles urinaires par rapports aux femmes non malades notamment plus

d’incontinence urinaire™°.

Tableau 1 : caractéristiques des principaux traitements de I’aplasie vaginale

Technique Résultat Qualité de | Avantages Inconvénients
anatomique | vie sexuelle
(longueur | (FSFI) -
vaginale) moyenne
Dilatation vaginale Longueur 25,7 (24,8- | Taux de succes Douleur, inconfort
par méthode de vaginale : 26,5) 78-95% pendant les
Frank®® 6,1-9,6cm Non invasif, dilatations
Largeur absence de Risque de prolapsus
vaginal : cicatrices du fond vaginal
28mm (20- Création du Compliance
35mm) néovagin a partir | importante des
de tissu vaginal patientes nécessaire
existant
Faible taux de
complications
Traitement
chirurgical de
deuxieme
intention possible
en cas d’échec
Vaginoplastie 12.87cm 28.9 (11.5- | Meilleur résultat Risque de sténose
sigmoidienne****>* | (12.76- 35.7) en terme de de Iintroit
12.98cm) longueur vaginale | Nécessité une suture

Lubrification
autonome du
néovagin
Faible taux
d’échec et de

digestive

23




reprise
chirurgicale

Pas de necessité
de dilatation
vaginale

Reésultat esthétique
satisfaisant
Rapports possibles

a 1 mois post
chirurgie
Utilisation de 10-12 cm 27,6 Taux de réussite Cicatrices visibles,
lambeaux locaux : élevé : 97,8% modification de
Williams, Technique simple | ’aspect vulvaire
Creatsas*?>*° et sure, sans abord | Nécessite le port
intra-abdominal d’un mandrin
Absence de
lubrification
autonome du
néovagin
Revétement cutané
du greffon avec
parfois présence de
poils (1%)
Utilisation de 7,2cm (+/- | 26.54 +/- Absence de suture | Risque élevé de
péritoine pelvien : 1,5cm) 5.6 digestive complications per
Davydov*¥*® Début des rapports | opératoire (3,8%)
en moyenne 7 plaies rectale,
mois post- urétrale, vésicale
chirurgie Granulome post-
Réalisable par opératoire 8,7%
ccelioscopie Sténose vaginale
5,1%
Allongement 7.87cm (+/- | 29.8 Taux de succes Risque
chirurgical de la 1.6 cm) 97-99% peropératoire de

cupule vaginale :
Vecchietti®®

Ne nécessite pas
de port de mandrin
Mugqueuse
vestibulaire
Rapports en
moyenne 4.3 a 5.7

plaie urétérale,
vésicale ou rectale
(1-1,8%)
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mois post-
opératoire

Greffe de peau :
Mclndoe>® 2

7,9cm (7,3-
8.5cm)

28,2

Taux de succes
éleve : 83%

Ne nécessite pas
d’acces abdominal

Taux de
complication élevé
(65%) : surtout
sténose du
néovagin,
granulome,
infections
Revétement cutané
du greffon avec
parfois présence de
poils

Long port du
mandrin en post-
opératoire

Des techniques plus récentes et en cours d’évaluation consistent en la création d’un

néovagin par greffe de tissu autologue

63,64

. La technique initialement décrite (technique

d’Abbe-Mcindoe) consiste en la création d’un canal entre le rectum et la vessie qui sera

couvert par une greffe de peau prélevée au dépens de la cuisse®. La technique modifiée

utilise du tissu vaginal autologue obtenu par biopsies du vestibule pour I'épithélialisation des

parois du néovagin. |l s’agit d’'une technique chirurgicale rapide sans cicatrices post

opératoires visibles. L’épithélialisation est rapide car il est théoriquement possible d’obtenir

assez de tissu pour couvrir I'ensemble de la cavité vaginale. Cette technique prometteuse

nécessite encore d’étre évaluée en termes de résultats anatomiques et fonctionnels.

2. Autres aspects de la prise en charge

a. Prise en charge psychologique

La prise en charge des patientes MRKH est pluridisciplinaire et il est indispensable de

proposer une prise en charge psychologique tout au long du suivi. Cette prise en charge
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s'adresse a la jeune femme mais aussi a ses parents. Elle vise a appréhender le
retentissement psychologique de I'annonce du diagnostic et des différents traitements. Le
moment de I'annonce diagnostique et le temps de la prise en charge thérapeutique sont
deux périodes a risque de syndrome dépressif réactionnel parfois majeur. Cette prise en
charge peut aussi étre nécessaire ultérieurement chez ces jeunes femmes qui peuvent avoir
des inquiétudes en ce qui concerne les relations amoureuses et la sexualité génitale ou

guand survient un désir de maternité.

Par ailleurs, il semble qu’une prise en charge psycho-éducationnelle soit indiquée. En
effet, il est probable que le niveau de compréhension de la maladie par les patientes joue un
role dans leur capacité a faire face et a prendre part a la prise en charge®®.

Le role de ce suivi peut également étre d’accompagner la jeune femme dans
I’'annonce de son diagnostic a ses proches, ce qui peut étre un enjeu important au moment
de I'adolescence. En effet, le fait de partager des secrets est un élément crucial des relations
amicales au moment de I'adolescence et le fait de garder le secret peut étre une barriére au
soutien social et a I'acceptation de soi. C'est pourquoi ce point devrait étre abordé par les
professionnels de santé notamment pour permettre a la jeune femme de décider a qui elle

. . . s . . 7
doit en parler, quelle information délivrer et comment aborder ces discussions®’.

En ce qui concerne les parents des patientes atteintes de MRKH, la prise en charge
psychologique vise principalement a entendre leur détresse. Ces derniers peuvent éprouver

une certaine culpabilité vis-a-vis de la maladie de leur fille.

b. Parentalité

Ce point traite de la prise en charge de I'aplasie utérine dont la conséquence directe
est I'impossibilité de grossesse spontanée. Se donc pose la question de la parentalité. Les
différentes options de prise en charge de I'aplasie utérine sont I'adoption, le recours a la

gestation pour autrui (GPA) et la greffe d’utérus.
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b1. Adoption

En France, 'adoption est ouverte a toute personne de plus de 28 ans (mariée ou non,
vivant seule ou en couple) et aux époux mariés depuis plus de 2 ans ou agés tous les deux de

plus de 28 ans.

b2. Gestation pour autrui

Le recours a la gestation pour autrui est interdit en France (article 16.7 du Code civil
issu de la loi du 29 juillet 1994 confirmée par la loi relative a la bioéthique du 7 juillet 2011).
Les patientes qui souhaitent cette prise en charge doivent se déplacer dans d’autres pays ou

cela est autorisé.

b3. Greffe utérine

La greffe d’utérus est désormais une alternative & I'adoption ou a la GPA®. La
premiére naissance vivante apres transplantation utérine a eu lieu en Suéde en 2014°°
Depuis cette naissance, on dénombre plus de 38 transplantations utérines dans le monde et
12 enfants nés vivants. En France, un comité de transplantation utérine appelé de CETUF
(Comité de Transplantation Utérine Francais) a été créé a l'initiative du Collége National des
Gynécologues et Obstétriciens de France (CNGOF). Le CETUF détermine les critéres de
désignation des centres de transplantation utérine. Les centres frangais ayant obtenu les
autorisations pour réaliser des greffes utérines se trouvent a Limoges (8 greffes d’'utérus
provenant de donneuses en état de mort cérébrale) et a Suresnes en région parisienne
(Hépital Foch, 10 greffes d’utérus provenant de donneuses vivantes apparentées)’.
Certaines études suggerent que les techniques de prise en charge de I'aplasie vaginale ne
sont pas équivalentes en vue d’une éventuelle greffe d’utérus. Kolle et al. dans une étude
publiée en 2019 visant a comparer les différentes techniques de création d’un néovagin et
I'impact de chaque technique sur la greffe utérine, rapportent que leur équipe contre
indique la greffe utérine en cas d’antécédent de chirurgie intra-abdominale majeur ou de
création d’un néovagin par l'utilisation d’un segment de tube digestif. La méthode de Frank

parait également étre la méthode de choix pour la création d’un néovagin avant d’envisager
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une greffe utérine®’. En cas d’échec, la technique chirurgicale leur apparaissant la plus

adaptée en vue d’une greffe utérine est la technique de Vecchietti par ccelioscopie.

c. Associations de patientes

Il existe deux principales associations de patientes en France pour ce syndrome :
I’'association syndrome de Rokitansky-MRKH et |’association Maia qui est une association
venant en aide aux patients souffrant d’infertilité en raison de I'absence d’utérus. Elles
permettent aux patientes de partager leurs expériences et constituent un appui pour elles

et leurs parents tout au long de la prise en charge.
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DEUXIEME PARTIE

ETUDE DE LA DUREE DE TRAITEMENT PAR DILATATION VAGINALE

A. Introduction

La méthode de Frank est une méthode de dilatation vaginale par bougies qui est utilisée
en premiére intention dans le traitement de I'aplasie vaginale chez les patientes atteintes
d’un syndrome de MRKH. Sa supériorité en termes de qualité de vie globale ou sexuelle ou
de résultats anatomiques a été montrée par rapport a d’autres techniques chirurgicales plus
invasives et plus pourvoyeuses de complications a court et long terme®’. Cependant, il
n’existe pas de consensus en ce qui concerne la durée totale et la fréquence des dilatations
nécessaires a l'obtention d’un résultat anatomique et fonctionnel satisfaisant. L'étude
présentée ici vise a déterminer la durée de traitement nécessaire avec le protocole de
dilatation utilisé dans le service, protocole qui est identique pour toutes les patientes. Celles-
ci sont suivies dans le méme centre et ont toutes regu la méme information en début de
traitement et la méme proposition de suivi. L’étude vise également a identifier les difficultés
rencontrées par les patientes en cours ou en fin de traitement, et a évaluer la qualité de leur

vie sexuelle apres la fin du traitement.

B. Matériels et méthode

1. Descriptif de I'étude

Il s’agit d’'une étude observationnelle, mono centrique et rétrospective. Les patientes
étaient suivies pour un syndrome de Rokitansky dans le centre et ont bénéficié d'un
traitement non chirurgical par méthode de Frank. Tous les dossiers des patientes prises en

charge dans le service pour un MRKH entre 2007 et 2019 ont été revus.

Criteres d’inclusion :

- Syndrome de Rokitansky, syndromique ou non
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- Aplasie vaginale prise en charge entre 2007 et 2019
- Traitement par méthode de Frank

- Patiente francophone

Criteres d’exclusion :
- Arrét de suivi en cours de traitement quel que soit le motif
- Protocole de dilatation en cours

- Données non disponibles dans le dossier médical et pas de réponse de la patiente

Prise en charge dans le service :

Toutes les patientes atteintes de MRKH qui consultent dans le service en vue de la
création d’un néovagin recoivent la méme information. La premiére technique proposée est
systématiquement la  technique d’autodilatation vaginale conformément aux
recommandations actuelles. Lors de la consultation, le kit de dilatateurs vaginaux est
présenté a la patiente. La premiere étape consiste a lui faire sentir avec un doigt et a lui
montrer avec une glace ou se trouve la cupule vaginale. Une petite bougie ou le doigt sont
ensuite utilisés pour lui faire ressentir la pression a appliquer. Idéalement a ce moment-Ia il
lui est proposé de manipuler la bougie elle-méme. Ceci permet de vérifier qu'elle a bien
compris la localisation de la cupule, I'axe et l'intensité de la pression a exercer. Lorsque ceci
a été vérifié, les dilatations peuvent commencer a domicile. L'utilisation d'un gel lubrifiant
est recommandée. Il est conseillé de réaliser deux séances de dilatation de 10 minutes/jour.
On insiste sur le fait que c'est la répétition et la régularité des séances de dilatations qui
garantissent le résultat. Une consultation de surveillance est programmée environ toutes les
six semaines : ceci permet de vérifier I'absence de blessure sur la cavité vaginale, de mesurer
les progrés, et de rassurer et encourager régulierement la patiente. Dés que la patiente
constate une progression de la longueur, elle peut changer de diameétre de bougie avant
méme la prochaine consultation. A chaque consultation sont notées la largeur du vagin (le
but étant qu'il admette deux doigts), ainsi que sa longueur mesurée grace a une bougie ou
grace a un spéculum (la longueur idéale est la longueur d'un spéculum ou 8 cm d'une bougie

de 3 cm de diamétre).
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Pour cette étude :

Un certain nombre de données ont été recueillies dans le dossier médical des
patientes notamment les antécédents, le type de MRKH 1 ou 2, le mode de découverte et la
date de diagnostic, la date des différents examens, les dimensions de la cavité vaginale au
cours du suivi, la date de début du traitement par bougies et la date de fin de traitement, la

date de début des rapports sexuels le cas échéant.

Les patientes ont ensuite été contactées par courrier postal et il leur a été proposé un
rendez-vous avec le médecin assurant leur suivi et un autre observateur qui n’était par leur
médecin habituel. Le rendez-vous comprenait un entretien et un examen clinique. Il leur a
également été demandé de répondre a un auto-questionnaire validé d’évaluation de la
qualité de vie sexuelle (échelle FSFI: Female Sexual Function Index). Les patientes ne
souhaitant pas se présenter au rendez-vous ont été invitées a répondre au questionnaire

envoyé par mail ou lors d’un rendez-vous téléphonique.

a. Entretien

L'entretien a consisté a reprendre I'histoire de la prise en charge (age au diagnostic,
déroulement pubertaire, circonstances de diagnostic, début et fin de la prise en charge
thérapeutique de I'aplasie vaginale par dilatation, existence ou non et a quel moment d’une
prise en charge psychologique) et a préciser |'existence ou non d’une sexualité : age des
premiéres relations amoureuses, des premiers rapports sexuels, qualité des rapports

sexuels, existence d’une dyspareunie.

b. Examen clinique

A chaque consultation de suivi pendant les dilatations et de la méme maniere pour la
consultation de reconvocation I'’examen gynécologique comportait un examen standardisé
de la cavité vaginale :

- Toucher vaginal a la recherche d’une sténose vaginale ou d’un ressaut.
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- Examen ala bougie et au spéculum

c¢. Auto-questionnaire

L'auto-questionnaire était remis aux patientes et comportait une premiére partie
descriptive et explicative. Il s’agissait d’un auto-questionnaire validé d’évaluation de qualité
de vie sexuelle : échelle FSFI (Female Sexual Function Index)’ .

Le questionnaire comporte 19 items (annexe 1). Six dimensions sont évaluées par ce
score : le désir (items 1 a 2), I'excitation (items 3 a 6), la lubrification (items 7 a 10),
I'orgasme (items 11 a 13), la satisfaction (items 14 a 16) et la douleur (items 17 a 19) au
cours des quatre derniéres semaines. Les patientes attribuent entre 0 et 5 ou entre 1 et 5
points a chaque question. Le score composite correspond a la somme des résultats dans
chaque domaine et est compris entre 2 et 36. La valeur seuil retenue pour définir une
altération de la qualité de vie sexuelle est variable selon les auteurs. Certains suggerent qu’il
existe une altération de la fonction sexuelle lorsque le score est inférieur a 26" pour

d’autres la limite est 3 237%.

2. Critere de jugement principal

Le critere de jugement principal était la durée nécessaire de traitement par dilatations
pour obtenir un résultat satisfaisant. La date de début correspondait a la date de début des
dilatations par bougies et la date de fin était définie par la date de la consultation ou le
résultat est jugé comme satisfaisant c’est-a-dire une largeur vaginale correspondant au

moins a la bougie numéro 3 soit 3cm et une longueur vaginale d’au moins 6 cm.

3. Criteres de jugements secondaires

Les critéres de jugement secondaires étaient :
- Lalongueur et la largeur de la cavité vaginale
- L’existence de rapports sexuels au décours ou en fin de traitement

- La qualité de vie sexuelle évaluée par I'auto-questionnaire FSFI

32



- L'existence d’un suivi psychologique

4. Analyses statistiques

Les données quantitatives sont analysées par la moyenne et |'écart-type lorsqu’elles
suivent une répartition normale et par la médiane et I'intervalle interquartile lorsque la

répartition n’est pas normale.

C. Résultats

Nous avons identifié 74 patientes ayant consulté au moins une fois dans le centre, et
prises en charge dans le cadre d’une aplasie vaginale entre 2007 et 2019. Au total, 40
patientes ont été incluses parce qu’elles avaient bénéficié et terminé un traitement par
méthode de Frank. Parmi les patientes exclues, deux ont eu un échec de méthode de Frank
et ont été secondairement opérées et sept avaient recu l'information mais n’avaient pas
encore débuté les dilatations ou étaient en cours de traitement. Douze patientes ont ou
avaient été traitée chirurgicalement soit dans le centre soit par une autre équipe avant la
consultation dans le centre. Il s’agissait de colpoplastie sigmoidienne sauf pour une patiente
qui a été prise en charge par méthode de Vecchietti.

Les autres motifs de consultation n’étaient pas la création d’un néovagin mais la prise en
charge d’une complication liée a une chirurgie antérieure (névralgie pudendale apres
colpoplastie sigmoidienne, vagin trop court, dyspareunies, nécrose du greffon, rectocolite
sur colpoplastie sigmoidienne), une consultation pour dyspareunies superficielles qui a
nécessité une prise en charge chirurgicale par incision radiaires de I’hymen, une suspicion de
fistule, un prolapsus vaginal aprés méthode de Frank chez une patiente suivie dans un autre
centre, une hernie de la trompe dans I'orifice inguinal responsable de douleurs et prise en
charge chirurgicalement, un myome symptomatique sur corne utérine rudimentaire et enfin
une demande d’informations concernant la parentalité dans le cadre du syndrome et/ou la
greffe utérine.

En ce qui concerne le critere de jugement principal, les données ont pu étre analysées

pour 39 patientes. Une patiente avait déja bénéficié d’un traitement par méthode de Frank
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avant la premiere consultation dans le centre et les dates de début et fin de traitement

n’étaient pas disponibles (Figure 4).

40 patientesincluses 1 patiente exclue :

- Dilatations avant la consultation dans le
centre, données non disponibles

39 patientesanalysées

Figure 4 : Flow chart

Les données ont été analysées pour 39 patientes au total. Le diagnostic avait été
confirmé au moment de la premiére consultation dans le centre spécialisé pour 38 patientes.
Une patiente était en cours d’exploration d’'une aplasie utéro-vaginale et le diagnostic de
MRKH a été confirmé par la suite. L’age moyen au moment de la premiére consultation dans
le centre était de 19,8 ans +/- 4,4 (de 15 a 33 ans). L'indice de masse corporelle des patientes
était en moyenne de 22,8 kg/m? +/- 4,8. Le nombre moyen de consultations au cours du suivi
était de 5 consultations +/- 2,6. L’examen clinique initial ne retrouvait d’anomalie vulvaire ou
des organes génitaux externes chez aucune des patientes. La mesure de la cupule vaginale
au démarrage du traitement était avec la bougie numéro 1 de 2,8 cm +/-1,1 cm en moyenne
(de 0,5 a 6,5 cm). La patiente ayant une longueur vaginale initiale de 6,5cm avait déja eu des
rapports avant la consultation dans le centre.

En ce qui concerne le critére de jugement principal, la durée médiane de traitement était
de 168 jours soit 5,5 mois avec un intervalle interquartile compris entre 102 et 295 jours

(figure 5).

34



Nombre de patientes

0_
Y N5 6N D D DN oA DDA
N AT WG G AT G Y Y ALY N N AV VS

AN NN AN N R e R

Durée des dilatations (mois)

Figure 5 : histogramme montrant le nombre de patientes en fonction de la durée de
traitement par dilatation vaginale

L'examen de la cavité vaginale au moment de la derniére consultation était
constamment réalisé avec la bougie numéro 3 et la longueur vaginale était en moyenne
égalea6,8cm+/-0,9cm (de 6a9cm).

Au total, 4 patientes ont accepté de revenir en consultation et au total 17 patientes ont
répondu au questionnaire FSFI. Le score médian était de 23,3 avec un intervalle interquartile
entre 18,7 et 27,1. Quatre patientes sur les 17 déclaraient avoir un suivi psychologique

(24%).

D. Discussion

Le traitement recommandé en premiere intention pour corriger I'aplasie vaginale dans le
syndrome MRKH est la méthode de Frank en raison de son taux élevé de succes (jusqu’a
95%), de son caractere non invasif, de son faible colt et d’'un taux de complications bas.

Dans notre série, I'ensemble des patientes ayant souhaité débuter un traitement pour
une aplasie vaginale ont été prises en charge par méthode de Frank et aucune n’a été traitée

par chirurgie en premiere intention. L'augmentation de la proportion de malade traitée par
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méthode de Frank nécessite d’avoir des données précises notamment en ce qui concerne la
durée de traitement nécessaire. La technique initialement décrite par Frank en 1938 consiste
a utiliser des dilatateurs vaginaux gradués pour agrandir la cupule vaginale a raison de 3
séances de 20 a 30 minutes par jour73. Cependant ces recommandations ne proposent pas
de protocole de traitement formalisé et consensuel concernant la facon de mener ce
traitement. Notamment, il n’existe pas de données claires sur la fréquence ou la durée de
traitement nécessaire. Les schémas de traitement proposés reposent cependant sur le
méme principe avec des durées de dilatation courtes mais répétées par exemple 30 minutes,
deux a trois fois par jour, chaque jour’®. Ces durées de 30 minutes et plus par jour sont

devenues peu compatibles avec les modes de vie actuels des adolescentes.

Par ailleurs, il a été rapporté un cas de nécrose du fond vaginal chez une patiente en
cours de dilatation vaginale. Dans ce cas, la patiente avait réalisé des séances de dilatation
de 30 a 45 minutes trois fois par jour. La lésion a été traitée médicalement et a
complétement régressé en 6 semaines sans séquelle. Les auteurs supposent que cette
complication est liée a une utilisation excessive des dilatateurs vaginaux et rappellent
I'importance d’une bonne information y compris sur les complications graves possibles liées
a ce type de traitement et d’un suivi régulier avec un examen de la néocavité vaginale. |l est
a noter cependant que la méthode de Vecchietti exerce une pression continue et importante
pendant plusieurs jours sans que la nécrose des tissus ne figure dans les complications
rapportées. L’éducation thérapeutique est cependant un point primordial dans
I'apprentissage des dilatations et certaines équipes ont pour habitude de débuter le
traitement lors d’une hospitalisation courte d’environ 3 jours durant lesquels une infirmiére

38,39

spécialisée est présente au moment des 3 séances de dilatations quotidiennes pour

corriger les éventuelles erreurs.

Dans notre équipe, les patientes ne sont pas hospitalisées en début de traitement. La
fréquence des dilatations demandées aux patientes est de deux fois 10 minutes par jour. Le
schéma de traitement quotidien ou biquotidien ne fait pas consensus, est affaire d’équipe et
dépend in fine de disponibilité de la patiente. Le rationnel de ce protocole est que le
traitement est plus efficace lorsque la pression sur le fond vaginal est exercée régulierement
sur des durées courtes plutdt que moins régulierement avec des séances plus longues. En

effet, des dilatations plus fréquentes (2 a 4 fois par jour) ont un taux de succes plus élevé
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(76%) comparé a une seule séance par jour (49%)”

. Il s’agit du résultat anatomique. En
revanche, le résultat fonctionnel était le méme dans cette étude. Au cours des entretiens
avec les patientes, plusieurs ont rapporté la « lourdeur » du traitement et son caractere
contraignant dans la vie quotidienne. Certaines déclaraient réaliser les dilatations
guotidiennement mais une fois par jour seulement durant la semaine et deux fois par jour le

week-end.

Dans notre étude, le schéma de traitement et le suivi proposé ont été le méme pour
toutes les patientes, ce qui permet d’estimer la durée nécessaire de traitement sur un
groupe homogene en intention de traiter (certaines ayant adapté les consignes a leur mode
de vie). Par ailleurs, les patientes sont revues en consultation toutes les 6 semaines. Ces
consultations de suivi servent a vérifier leur compliance au traitement, corriger les
éventuelles erreurs techniques qui peuvent avoir lieu en début de traitement (orientation de
la bougie, niveau de pression), encourager les patientes et renforcer leur motivation. La
nécessité de mettre en place un suivi rapproché est une notion largement répandue.
Certaines équipent proposent de revoir les patientes en consultation a 2 semaines, 4
semaines et 6 a 8 semaines apres le début du traitement’®. Dans notre équipe, les patientes
sont revues en consultation toutes les 6 semaines ce qui laisse le temps d’obtenir une
progression entre deux rendez-vous et correspond a la fréquence des vacances scolaires en

France, ce qui diminue I'impact sur la scolarité.

Nous avons choisi en accord avec la littérature de définir les dimensions vaginales
satisfaisantes comme une largeur vaginale correspondant au moins a la bougie numéro 3,
soit 3 cm de diametre, et une longueur vaginale d’au moins 6 cm. Cependant, il ne s’agit pas
des dimensions vaginales moyennes dans la population générale que I'on pourrait appeler
« dimensions vaginales normales ». Si on se base sur I'étude réalisée par Lloyd et al. a
laquelle 50 femmes non atteintes par le syndrome ont participé, la longueur vaginale est en
moyenne de 9,6 cm +/- 1,5 cm’’. Il est néanmoins admis que des rapports sexuels
pénétrants sont possibles a partir d’'une longueur vaginale de 6 cm?®.  Les dimensions
vaginales retenues dans I'étude permettent le début des rapports mais il est nécessaire que
les patientes informent leurs partenaires du traitement en cours pour limiter le risque de
douleurs lors des rapports. La répétition des rapports va finir d’allonger le vagin. Dans notre

série, la médiane de traitement par dilatation était de 5,5 mois ce qui est concordant avec
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les données disponibles dans la littérature qui rapporte la nécessité d’un traitement de 6
mois pour obtenir une cavité vaginale de 6 cm si la compliance au traitement est bonne®. Le
délai avant les rapports sexuels est donc au moins la durée nécessaire a I'obtention d’une
cavité vaginale de 6 cm. La durée de traitement nécessaire a I'obtention d’un vagin normal
est plus longue mais en général le « travail » est poursuivi et achevé grace a la répétition des
rapports. A titre de comparaison, pour les patientes traitées par colpoplastie sigmoidienne,
le délai avant les rapports est plus court et est d’environ 1 mois. Cependant, il existe un
risque de sténose secondaire avec parfois la nécessité de dilatation vaginale apres la
chirurgie. Dans la série publiée par Chleikhelard et al. en 2018, 40% des patientes avaient
présenté une complication de leur chirurgie parmi lesquelles 42% avaient eu recours a des

dilatations vaginales apres chirurgie.

Une fois que les dimensions de la cavité vaginale obtenue sont considérées comme
satisfaisantes, la patientes est invitée a vérifier réguliéerement la cavité vaginale a I'aide des
bougies surtout en I'absence de rapports sexuels. Cette attitude est adoptée par d’autres
équipes méme s’il n’existe pas d’étude comparant I'utilisation réguliére ou non des bougies
apres la fin du traitement. En effet, il a été observé un risque de diminution des dimensions
vaginales en I'absence de rapports. Dans ce cas, on peut proposer une deuxiéme période de
dilatation qui risque d’étre moins efficace car les tissus sont alors cicatriciels. Dans leur
expérience, Edmonds et al. confirment effectivement qu’apres une longue période sans
dilatations ou sans rapports certaines patientes doivent a nouveau avoir recours aux
dilatations vaginales mais pour une courte durée avec l'obtention rapide d’une longueur

vaginale correcte®®.

Dans la série de soixante-quatorze patientes atteintes de MRKH suivies dans le centre
entre 2007 et 2019, 39 ont été traitées par dilatation vaginale, ont fini leur traitement et ne
sont pas en rupture de suivi. Les autres patientes ont été vues en consultation dans le centre
et ont recu les informations concernant les possibilités de traitement et sont soit en cours de
traitement par dilatation soit n’ont pas commencé. Les autres motifs de consultations dans
le centre étaient la prise en charge de complications de traitements, chirurgicaux ou non,
réalisées dans d’autres centres (prolapsus du fond vaginal aprés méthode de Frank, sténose
secondaire apres chirurgie, suspicion de fistule), la demande d’informations sur les questions

de parentalité et de possibilité de greffe d’utérus et la prise en charge de cornes utérines
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rudimentaires symptomatiques notamment responsables de douleurs. Les motifs de
consultation dans un centre spécialisé sont variés et la demande initiale n’est pas toujours la
création d’un néovagin. Parfois il s’agit dans un premier temps de demande d’informations
et d’explications. La prise en charge de I'aplasie vaginale doit débuter si et quand la patiente
en fait la demande. En effet, I'un des principaux facteurs de risque d’échec de traitement est
le manque de motivation. On retrouve également la perception négative du traitement
(rappel constant de la différence) et I'incertitude quant a son efficacité”®. L'information des
patientes est un enjeu important notamment pour la compliance au traitement. Certains
auteurs rapportent un risque de non compliance au traitement de 25%>°. Dans leur étude
visant a identifier les freins potentiels au traitement par méthode de Frank, Oluyemisi et al.
ont proposé aux patientes de visionner une vidéo éducative de 2 minutes sur la définition
de I'aplasie vaginale, le principe des dilatateurs vaginaux et sur leur utilisation en pratique.
L’'ensemble des patientes ont jugé la vidéo tres utile dans I'information délivrée. Par ailleurs,
le fait d’échanger avec d’autres patientes ayant effectué des dilatations, par exemple par le

biais des associations de patientes, peut constituer un soutien important.

Si le résultat est insuffisant avec la méthode de Frank mais que la cupule est souple, la
méthode chirurgicale de Vecchietti peut étre une bonne indication, en deuxiéme

40,59

intention™7, pour finir d’allonger le vagin sans avoir recours a une chirurgie invasive, et tout

en tirant partie de I'allongement vaginal qui a déja pu étre obtenu.
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CONCLUSION

Le traitement recommandé en premiére intention pour la prise en charge de I'aplasie
vaginale chez les patientes MRKH est la méthode de Frank en raison de son caractere non

invasif et de son faible taux de complications.

Dans notre série de 39 patientes prises en charge par méthode de Frank, la durée de
traitement nécessaire a I'obtention d’un résultat satisfaisant, c’est-a-dire une cavité vaginale
de taille suffisante pour permettre des rapports, était de 168 jours soit 5,5 mois avec un
schéma de traitement standardisé. Un élément important pour la réussite du traitement et
I'obtention rapide d’un résultat est la fréquence des séances de dilatation : idéalement dix
minutes trois fois par jour. En revanche I'augmentation de la durée de chaque séance n’est

pas nécessaire et expose a des risques de complication.

Le schéma de traitement proposé implique une bonne adhésion des patientes. Ce
traitement est astreignant, la bonne observance est renforcée par la compréhension des
enjeux de traitement grace a une information adaptée et par un suivi et un soutien réguliers

gynécologique et psychologique.

Chez ces patientes jeunes chez qui la question de la parentalité peut se poser avec
notamment, pour certaines, la possibilité d’une greffe utérine, il parait important de
proposer une technique de prise en charge de |'aplasie vaginale compatible avec une greffe
ultérieure. La méthode de Frank est décrite comme la meilleure option dans ce contexte, ce

qui procure un argument supplémentaire pour la proposer en premiére intention.
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ANNEXES

QUESTIONNAIRE SUR L’ACTIVITE SEXUELLE CHEZ LA FEMME (FSFI)©

INSTRUCTIONS : Les questions suivantes portent sur vos sentiments et vos réactions sur le

plan sexuel au cours des 4 derniéres semaines. Veuillez répondre a ces questions aussi

sincérement et clairement que possible. Vos réponses resteront confidentielles. Lorsque

vous répondrez aux questions, tenez compte des définitions suivantes :

L'activité sexuelle peut comprendre les caresses, les préliminaires, la masturbation et Ia

pénétration vaginale.
Le rapport sexuel se définit comme la pénétration (I'introduction) du pénis.

La stimulation sexuelle comprend, par exemple, les préliminaires avec un partenaire, la

masturbation et les fantasmes sexuels.
NE COCHEZ QU’UNE SEULE REPONSE PAR QUESTION.

Le désir sexuel est un sentiment qui comprend le désir d’avoir une activité sexuelle, le fait
d’étre réceptive aux avances sexuelles d’un partenaire et d’avoir des pensées ou des

fantasmes a propos de 'acte sexuel.

1. Au cours des 4 dernieres semaines, avez-vous ressenti un désir sexuel ?

50 = Presque toujours ou toujours

40 = La plupart du temps (plus d’une fois sur deux)
3o = Parfois (environ une fois sur deux)

20 = Rarement (moins de une fois sur deux)

1o = Presque jamais ou jamais

L'excitation sexuelle est une sensation qui comprend a la fois des aspects physiques et

psychologiques. Elle peut comprendre des sensations de chaleur ou de picotement des

organes génitaux, la lubrification (humidité) du vagin ou des contractions musculaires.
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2. Au cours des 4 derniéres semaines, quel a été votre niveau (degré) de désir sexuel ?

50 =Tres élevé

40 = Elevé
30 = Moyen
20 = Faible

1o = Tres faible ou inexistant

3. Au cours des 4 dernieres semaines, vous étes-vous sentie existée sexuellement

pendant une activité sexuelle ou un rapport sexuel ?

0o = Aucune activité sexuelle

50 = Presque toujours ou toujours

40 = La plupart du temps (plus d’une fois sur deux)
3o = Parfois (environ une fois sur deux)

20 = Rarement (moins de une fois sur deux)

1o = Presque jamais ou jamais

4. Au cours des 4 dernieres semaines, quel a été votre niveau (degré) d’excitation

sexuel pendant une activité sexuelle ou un rapport sexuel ?

Oo = Aucune activité sexuelle

50 = Tres élevé

40 = Elevé
30 = Moyen
20 = Faible

1o = Tres faible ou inexistant

5. Au cours des 4 derniéres semaines, a quel point vous étes-vous sentie slre de votre

capacité a étre sexuellement excitée pendant une activité sexuelle ou un rapport

sexuel ?
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0o = Aucune activité sexuelle
50 = Extrémement slre

40 =Treés slire

30 = Moyennement s(re

20 = Peu slre

10 = Tres peu slre ou pas slire du tout

Au cours des 4 dernieres semaines, avez-vous été satisfaite de degré d’excitation

pendant une activité sexuelle ou un rapport sexuel ?

0o = Aucune activité sexuelle

50 = Presque toujours ou toujours

40 = La plupart du temps (plus d’une fois sur deux)
30 = Parfois (environ une fois sur deux)

20 = Rarement (moins de une fois sur deux)

1o = Presque jamais ou jamais

Au cours 4 derniéres semaines, votre vagin était-il lubrifié (humide) pendant une

activité sexuelle ou un rapport sexuel ?

0o = Aucune activité sexuelle

50 = Presque toujours ou toujours

40 = La plupart du temps (plus d’une fois sur deux)
3o = Parfois (environ une fois sur deux)

20 = Rarement (moins de une fois sur deux)

1o = Presque jamais ou jamais

Au cours des 4 dernieres semaines, a quel point a-t-il été difficile d’avoir le vagin

lubrifié (humide) pendant une activité sexuelle ou un rapport sexuel ?

OO = Aucune activité sexuelle

10 = Extrémement difficile ou impossible

43



10.

11.

20 = Tres difficile
3o = Difficile
40 = Légerement difficile

50 = Pas difficile

Au cours des 4 derniéres semaines, la lubrification (humidité) de votre vagin a-t-elle

duré jusqu’a la fin d’une activité sexuelle ou d’un rapport sexuel ?

0o = Aucune activité sexuelle

50 = Presque toujours ou toujours

40 = La plupart du temps (plus d’une fois sur deux)
30 = Parfois (environ une fois sur deux)

20 = Rarement (moins de une fois sur deux)

1o = Presque jamais ou jamais

Au cours des 4 dernieres semaines, a quel point vous a-t-il été difficile de conserver
la lubrification (humidité) de votre vagin jusqu’a la fin d’une activité sexuelle ou d’un

rapport sexuel ?

0o = Aucune activité sexuelle

10 = Extrémement difficile ou impossible
20 = Tres difficile

3o = Difficile

40 = Légerement difficile

50 = Pas difficile

Au cours des 4 dernieres semaines, lorsque vous avez été stimulée sexuellement ou

gue vous avez eu un rapport sexuel, avez-vous atteint I'orgasme ?

0o = Aucune activité sexuelle
50 = Presque toujours ou toujours

40 = La plupart du temps (plus d’une fois sur deux)
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12.

13.

14.

30 = Parfois (environ une fois sur deux)
20 = Rarement (moins de une fois sur deux)

1o = Presque jamais ou jamais

Au cours des 4 dernieres semaines, lorsque vous avez été stimulée sexuellement ou
gue vous avez eu un rapport sexuel, a quel point vous a-t-il été difficile d’atteindre

I'orgasme ?

0o = Aucune activité sexuelle

10 = Extrémement difficile ou impossible
20 = Tres difficile

3o = Difficile

40 = Légerement difficile

50 = Pas difficile

Au cours des 4 dernieres semaines, a quel point avez-vous été satisfaite de votre

capacité a atteindre I'orgasme pendant une activité sexuelle ou un rapport sexuel ?

00 = Aucune activité sexuelle
50 = Tres satisfaite

40 = Moyennement satisfaite
30 = Ni satisfaite, ni insatisfaite
20 = Moyennement insatisfaite

1o = Tres insatisfaite

Au cours des 4 dernieres semaines, a quel point avez-vous été satisfaite de votre

relation affective avec votre partenaire pendant une activité sexuelle ?

0o = Aucune activité sexuelle
50 = Tres satisfaite
40 = Moyennement satisfaite

30 = Ni satisfaite, ni insatisfaite
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15.

16.

17.

20 = Moyennement insatisfaite

1o = Tres insatisfaite

Au cours des 4 derniéres semaines, a quel point avez-vous été satisfaite de votre

relation avec votre partenaire du point de vu sexuel ?

50 = Tres satisfaite

40 = Moyennement satisfaite
30 = Ni satisfaite, ni insatisfaite
20 = Moyennement insatisfaite

1o = Tres insatisfaite

Au cours des 4 dernieres semaines, a quel point avez-vous été satisfaite de votre vie

sexuelle en général ?

50 = Tres satisfaite

40 = Moyennement satisfaite
30 = Ni satisfaite, ni insatisfaite
20 = Moyennement insatisfaite

10 = Treés insatisfaite

Au cours des 4 derniéres semaines, avez-vous ressenti une géne ou de la douleur

pendant la pénétration vaginale ?

0o = Je n’ai pas eu de rapport sexuel

1o = Presque toujours ou toujours

20 = La plupart du temps (plus d’une fois sur deux)
3o = Parfois (environ une fois sur deux)

40 = Rarement (moins d’une fois sur deux)

50 = Presque jamais ou jamais
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18. Au cours des 4 dernieres semaines, avez-vous ressenti une géne ou de la douleur

apres la pénétration vaginale ?

0o = Je n’ai pas eu de rapport sexuel

1o = Presque toujours ou toujours

20 = La plupart du temps (plus d’une fois sur deux)
3o = Parfois (environ une fois sur deux)

40 = Rarement (moins d’une fois sur deux)

50 = Presque jamais ou jamais

19. Au cours des 4 derniéres semaines, quel a été votre niveau (degré) de géne ou de

douleur pendant ou aprés la pénétration vaginale ?

0o = Je n’ai pas eu de rapport sexuel

10 =Tres élevé

20 = Elevé
30 = Moyen
40 = Faible

50 = Tres faible ou inexistant

Merci d’avoir répondu a ce questionnaire.
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Titre : Prise en charge de I'aplasie vaginale chez des patientes atteintes de MRKH (Mayer
Rokitansky Kiister Hauser) par la méthode de Frank : durée de traitement nécessaire

Résumé : La prise en charge de I'aplasie vaginale chez les patientes atteintes du syndrome
de MRKH repose en premiere intention sur la méthode de Frank : allongement de la cupule
vaginale par l'utilisation de bougies vaginales. L'efficacité de ce traitement a été montrée
mais la durée nécessaire a I'obtention d’un résultat satisfaisant est peu documentée. Nous
avons réalisé une étude mono centrique rétrospective et observationnelle visant a définir la
durée de traitement nécessaire. La durée médiane de traitement pour les 39 patientes
traitées par méthode de Frank était de 168 jours soit 5,5 mois (1,6 mois a 58,6 mois). Un
des facteurs techniques déterminants semble étre la fréquence des séances de dilatation
(idéalement 3 par jour). Une barriére importante est représentée par |'obtention d’une
bonne adhésion des patientes au traitement par une information suffisante, un suivi
rapproché et une prise en charge psychologique.

Mots clés : agénésie vaginale, agénésie mullerienne, syndrome MRKH, dilatation vaginale,
méthode de Frank

Title : Management of vaginal aplasia in patients with MRKH (Mayer Rokitansky Kister
Hauser) by Frank's method: duration of treatment required

Abstract: The treatment of vaginal aplasia in patients suffering from MRKH syndrome is
primarily based the Frank method: lengthening of the vaginal cupule using vaginal dilators.
The efficiency of that treatment has been proven but the duration required to obtain a
satisfying result is poorly documented. We have realized a retrospective and observational
mono-centered study to define the required duration of treatment. The median duration of
treatment for the 39 patients treated using the Frank method was 168 days or 5.5 months
(ranging from 1.6 to 58.8 months). The frequency of the dilation sessions appears to be one
of the decisive technical factors (ideally 3 sessions per day). Obtaining a sufficient
compliance of the patients is an important obstacle, which requires adequate information, a
consistent follow-up and a psychological care.

Keywords: vaginal agenesis, mullerian agenesis, MRKH syndrom, vaginal dilation, Frank
method
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