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Pregled
Review

KIRURSKA KOREKCIJA VANJSKOG SPOLOVILA U DJEVOJCICA
SA SINDROMOM KONGENITALNE ADRENALNE HIPERPLAZIJE

STIPE BATINICA*

Kirurska korekcija vanjskog spolovila u djevojcica s klasicnim oblikom kongenitalne adrenalne hiperplazije predstavija kom-
pleksnu klinicku situaciju koja zahtjeva multidisciplinarni pristup. Zbog djelovanja visokih koncentracija androgena tijekom intra-
uterinog razvoja vanjsko spolovilo ima i sekundarna muska spolna obiljezja tako da postoji hipertroficni klitoris poput pseudope-
nisa, velika labija su poput rascijepljenog skrotuma u kojem nema gonada a urogenitalni sinus izgleda poput muske hipospadije. U
kirurskoj korekciji radi se feminizirajuca genitoplastika a vrsta i obim kirurskog zahvata planira se posebno za svakog bolesnika.

Deskriptori: KONGENITALNA ADRENALNA HIPERPLAZIJA, FEMINIZIRAJUCA GENITOPLASTIKA

Kirurska korekcija dojenceta s ne-
jasnim vanjskim spolnim obiljezjima
predstavlja jednu od najveéih enigma
u dje¢joj kirurgiji. Ova patologija za-
htjeva u punom smislu timsku suradnju
neonatologa, endokrinologa, pedagoga i
dje¢jeg kirurga. Obavezna je brza iden-
tifikacija genetskog spola i biokemijskih
abnormalnosti a nakon toga treba ucini-
ti dijagnosticke pretrage o kojima ovise
daljnji kirurski postupci i vrijeme inter-
vencije. Cilj kirurske korekcije djeteta
s interseksualnim obiljezjima vanjskog
spolovila je postic¢i skoro normalni izgled
spolovila s dobrom funkcijom u spolnim
odnosima.

Zenski pseudohermafroditizam
uzrokovan kongenitalnom adrenalnom
hiperplazijom (KAH) najces¢i je uzrok
ambiguoznog genitala u novorodencadi.
Izlaganje 46XX zenskog fetusa andro-
genima nadbubrezne zlijezde rezultira s
razliCitim stupnjevima virilizacije vanj-
skog spolovila i distalnog dijela rodnice
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dok se unutrasnji spolni organi: uterus,
jajovodi i gornje dvije tre¢ine rodnice
normalno razvijaju od Mullerovih ka-
nala. NajceS¢e anatomske promjene na
vanjskom spolovilu uzrokovane defici-
tom 21-hidroksilaze s ekscesom andro-
genih hormona su umjerena do jaka vi-
rilizacija klitorisa s otvaranjem vagine u
predjelu straznje uretre ili u urogenital-
nom sinusu (Slika 1).

Prognoze ovih bolesnica koje su ki-
rurski korigirane i odgajaju se kao zene
su odli¢ne, one zadrzavaju svoje normal-
ne Zenske osobine, seksualnu aktivnost
i reprodukcijsku sposobnost (1). Plan
rekonstrukcije vanjskog spolovila ovisi
o tocnosti prepoznavanja preoperacijske
anatomije a glavni je problem lokalizira-
ti otvor rodnice u urogenitalnom sinusu,
njen odnos prema dnu male zdjelice i
vanjskom sfinkteru uretre. U dijagnosti-
ci se moze koristiti ultrazvuk, mikcijska
cistografija, kompjutorizirana tomogra-
fija (CT) ili magnetska rezonanca (MR)
i panendoskopija (uretro-cisto-skopija,
vaginoskopija, sinoskopija). Uspje$na
genitoplastika trebala bi zadovoljiti pet
glavnih ciljeva (2):

e osigurati adekvatno otvaranje rodni-
ce na perineumu;

e kreirati vestibulum normalnog izgleda;

e potpuno odvojiti rodnicu od mokra-
¢nog sustava;

e odstraniti spuzvasta tijela hipertrofi-
¢nog klitorisa a sacuvati cirkulaciju,
inervaciju i osjet glansa kao erogene
zone;

e izbje¢i moguce komplikacije mokra-
¢nog sustava kao Sto su infekcije ili
inkontinencija.

Za ispunjenje spomenutih kirurs§kih
ciljeva potrebno je rijesiti dva glavna
problema a to su hipertrofi¢ni klitoris i
skrivena vagina. Rekonstrukcija se moze
raditi u jednom aktu ili u dva i viSe, ovi-
sno o stupnju anomalije. NaSa tehnika i
iskustvo bazirana su na tri principa (3).
Treba uciniti:

e Klitoroplastiku s resekcijom spuzva-
stih tijela i prezervacijom glansa;

e cksteriorizaciju rodnice;
e labioskrotalnu redukciju.

Sporno pitanje u rekonstrukciji am-
biguoznog spolovila je pravo vrijeme za
zahvat. Psihijatri, pedagozi i medicinski
eticari istiCu velika, ireverzibilna oStece-
nja uzrokovana s ranim dodjeljivanjem
spola od roditelja i doktora prije nego
§to dijete dosegne svoj spolni identitet
(4). Na sre¢u ove su debate malo relevan-
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M=mokraéni mjehur, U=uterus, V=vagina, R=rektum, S=simfiza, VS=vanjski sfinkter, K=klitoris

Slika 1.

Klasifikacija ambiguoznog vanjskog genitala po Praderu od I. do V. stupnja. IzraZene su promjene
izmedu pravog Zenskog i "pravog muskog" vanjskog spolovila

Figure 1

Classification of ambiguous genitalia by Prader type I to V. The continuum of changes between

purely female and "purely” male external genitalia

tne za naSu odluku u sluéajevima 46XX
kariotipa u KAH-a posto ove bolesnice
imaju zenski spolni identitet. Plan kirur-
ske reparacije vanjskog spolovila zase-
ban je za svako dijete i ovisi o zate¢enoj
anatomiji (Slika 2).

Sada$nje je misljenje da se to izve-
de u ranijoj dobi bolje nego da se odgada
do adolescentne. Obi¢no se zapocinje u
dobi izmedu 3 1 6 mjeseci zivota. Postoji
nekoliko kirurskih tehnika a najvise se
prakticira ona koja preporuca da se u
djevojcica s KAH-om, posebno u onih s
visokom komunikacijom vagine u uro-
genitalnom sinusu, reparacija vrsi u dva
akta (1, 3, 5-7). Prvo se, rano u zZivotu,
izmedu 3. 1 6. mj., uini redukcija hiper-
trofi¢nog klitorisa (koji je ponekad veci i
od penisa za odgovarajucu dob) i otvara-
nje urogenitalnog sinusa. Time vanjsko
spolovilo dobije prirodniji izgled ¢ime se
sprjecava anksioznost roditelja i okoline
a pomaze da se dijete normalno, psiholo-
ski i seksualno, usmjerava u razvoju. Va-
ginoplastika se odgada za neSto stariju
dob kako bi se sprijecile postoperacijske
stenoze otvora vagine koje su inace Ceste
komplikacije ako se zahvat radi u doje-
nackoj dobi.

U najveceg broja bolesnika s am-
biguoznim spolovilom (mijeSana go-
nadska disgeneza, Zenski pseudoher-

mafroditizam, pravi hermafroditizam),
vagina se moze eksteriorizirati samim
otvaranjem urogenitalnog sinusa i for-
miranjem vestibuluma od reznji¢a okol-
ne koze. Nakon otvaranja urogenitalnog
sinusa mobilizira se straznja stjenka ro-
dnice i izvla¢i na povrSinu Sivanjem na

kozni reznji¢ perineuma. Nakon toga
slijedi djelomi¢na klitorektomija. Koza
hipertroficnog klitorisa (pseudopenisa)
potpuno se odvoji od korpusa penisa ¢u-
vajuéi pri tome inervaciju i cirkulaciju
glansa koji treba ostati vitalan. Korpus
hipertroficnog klitorisa (spuzvasta tijela)
se resecira a sacuvani glans se usiva na
anatomsko mjesto prirodnog klitorisa.
Ranije odvojena koza klitorisa po sredini
se uzduzno incidira i od nje se kreiraju
male labije. Produzivanjem labio-skro-
talne brazde formiraju se velike labije. S
tim je zavr$ena kirurSka korekcija vanj-
skog zenskog spolovila. Klitoris je sma-
njen, sacuvan je glans sa svojom inerva-
cijom i cirkulacijom kao kasnija erogena
zona (8, 9). Rodnica je eksteriorizirana
sa Sirokim otvorom. Male usne su skro-
jene od koze hipertrofi¢nog klitorisa a
velike su usne modelirane od labioskro-
talnog nabora. Ovi nabrojeni kirurski
postupci rade se u istom zahvatu koji
traje 3-4 sata i ako je sve ucinjeno ko-
rektno daljnje kirurSke intervencije nisu
potrebne. Prema potrebi, ovisno o otvoru
rodnice, za mjesec-dva pocinje se s dila-
tacijom uséa rodnice koje je obi¢no usko,
prvo ambulantno pod medicinskom kon-
trolom, a kasnije to mogu raditi i roditelji
kod kucée. U proslosti, kad se pocelo s re-

M=bladder, U=uterus, V=vagina, R=rectum, S=simphisis, VS=external sphincter, K=clitoris

Slika 2

a) Niski, infrasfinktericni utok rodnice u urogenitalni sinus. Vaginoplastika se radi u dobi od 3-6 mj
b) Visoki, suprasfinktericni otvor rodnice izravno u uretru. Vaginoplastika izvlacenjem kroz

perineum prakticira se nakon druge godine Zivota

¢) Rodnica nedostaje ili je hipoplasticna. NadomjeStanje rodnice obavlja se u adolescentnoj dobi.
Klitoroplastika i labioskrotalna redukcija u sva tri slucaja rade se u dobi od 3-6 mj.

Figure 2

a) Vagina enters the urogenital sinus distal to the external urethral sphincter. Vaginoplasty my be

performed at 3 to 6 months of age

b) If the vagina enters to the urogenital sinus proximal to the external sphincter exteriorization

should delayed until the girl is two years of age

¢) Very hypoplastic or no vagina. Vaginal reconstruction is undertaken in adolescence.
Clitoral resection and labioscrotal reduction performance at 3 to 6 months
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konstrukcijom vanjskog spolovila prepo-
rucalo se uéiniti kompletno odstranjenje
klitorisa da bi se uklonilo erektilno tkivo
klitorisa (pseudopenisa) jer je to izaziva-
lo velike bolove i nelagodnosti prilikom
seksualnog uzbudenja. Kako je to bilo
jako drasti¢éna metoda kasnije se meto-
dom plikacije pokusalo smanjiti klitoris
i sakriti pod kozu simfize ali problemi
nisu rijeseni problemima (9, 10). Zadnjih
dvadesetak godina radi se redukcijska
klitoroplastika pri ¢emu se prezervira
glans klitorisa s neurovaskularnim sno-
pom i intaktnim senzacijama.

U slucaju "visokog" otvaranja ro-
dnice u urogenitalni sinus ili izravno u
uretru u suprasfinkteri¢nom dijelu, dru-
gi dio zahvata odnosno eksteriorizacija,
radi se oko druge godine zivota. Kirurski
pristup je izravno kroz perineum, ni pod
kakvim uvjetima ili izgovorom ne smije
se uciniti uobicajeno otvaranje urogeni-
talnog sinusa prema natrag. Jako se pazi
na vanjski sfinkter uretre zbog moguce
ozljede s posljedi¢nom inkontinencijom.
Sfinkter se moze vidjeti ili identificirati s
elektrostimulatorom. Uski otvor rodnice
dodatno se incidira u svakom kvadrantu
pa se nakon maksimalne mobilizacije i

lagane trakcije Siva za kozne reznjice
perineuma formirajuci neku vrstu vesti-
buluma. I tu su potrebne poslije operaci-
je dilatacije usc¢a rodnice da se sprijeci
moguca stenoza introitusa kao najcesca
postoperacijska komplikacija. Konaéni
je cilj formirati vanjsko spolovilo koje ¢e
po svojim anatomskim, funkcionalnim i
kozmetickim rezultatima omoguéiti nor-
malni razvoj osobe svjesne svog vlasti-
tog identiteta (11).
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FEMINIZING GENITAL SURGERY FOR CONGENITAL ADRENAL HYPERPLASIA

S. Batinica

Surgical treatment of female infants with classic forms of congenital adrenal hyperplasia presents a complex clinical situation
that requires a multi-disciplinary approach. Exposure of the female fetus to adrenal androgens results in varying degrees of virili-
zation of external genitalia include an enlarged clitoris like a pseudopenis, partly fused labia majora and common urogenital sinus
like hypospadia in boys. In the treatment we do feminizing genitoplasty. The type of surgical repair must be tailored according to

each individual patient's anatomy.

Descriptors: CONGENITAL ADRENAL HYPERPLASIA, FEMINIZING GENITOPLASTY
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