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REsume

Introduction: Le syndrome de Rokitansky ou Mayer Rokitansky Kuster Hauser (SRKMH) est une malformation congénitale rare définie par une
aplasie utérovaginale. Le traitement a pour but de créer un néo-vagin et rétablir une vie sexuelle. Cependant, les résultats post opératoire en
termes de qualité de vie sexuelle et globale des patientes restent controversés.

Objectif: Evaluer la qualité de vie et la sexualité des patientes opérées pour le syndrome de Rokitansky.

Méthodes: Il s’est agi d’une étude rétrospective et comparative entre deux groupes de patientes. Le premier groupe était constitué des patientes
qui avaient bénéficié d’'une vaginoplastie dans le cadre de SRKMH. Le second groupe était celui des témoins. Le contréle en termes de fonction
sexuelle par le Ar FSFI (Arab FemaleSexualFunction Index) et la qualité de vie par le SF36 (Short Forms Health Survey) ont été utilisé dans les deux
groupes.

Résultats: 'age moyen des patientes opérées pour SRKMH était de 22,53 ans. Dix-huit de ces patientes (60%) étaient sexuellement actives au
moment de I'étude. Les patientes opérées pour SRKMH avaient un score d’Ar FSFI significativement plus bas par rapport au groupe témoin. Les deux
domaines les plus touchés étaient la lubrification et la douleur.

De méme, les patientes ayant bénéficiées d’une vaginoplastie avaient un score du SF 36 significativement inférieur par rapport au groupe témoin.
La composante psychique était la plus touchée des différentes composantes de la qualité de vie.

Conclusion: La fonction sexuelle et la qualité de vie apres vaginoplastie dans le cadre de syndrome de Rokitansky reste non satisfaisante malgré le
résultat anatomique.
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ABSTRACT

Introduction: Rokitansky syndrome or Mayer Rokitansky Kuster Hauser (SRKMH) is a rare congenital malformation defined by uterovaginal
aplasia. The aim of the treatment is to create a neovagina and restore sexual life. However, postoperative results in terms of sexual and overall
quality of life of patients remain controversial.

Aim: To evaluate the quality of life and sexuality of patients operated on for Rokitansky syndrome.

Methods: This was a retrospective and comparative study between two groups of patients. The first group consisted of patients who had
undergone vaginoplasty as part of SRKMH. The second group was that of the controls. Control in terms of sexual function by the Ar FSFI (Arab
FemaleSexualFunction Index) and quality of life by the SF36 (Short Forms Health Survey) were used in both groups.

Results: The average age of patients operated on for SRKMH was 22.53 years. Eighteen of these patients (60%) were sexually active at the time
of the study. Patients operated on for SRKMH had a significantly lower Ar FSFI score compared to the control group. The two areas most affected
were lubrication and pain.

Likewise, patients who underwent vaginoplasty had a significantly lower SF 36 score compared to the control group. The psychological
component was the most affected of the different components of quality of life.

Conclusion: Sexual function and quality of life after vaginoplasty in the context of Rokitansky syndrome remains unsatisfactory despite the
anatomical result.
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INTRODUCTION

Le syndrome de Rokitansky Mayer Kuster Hauser
(SRKMH) correspond a une aplasie des canaux de Miiller
responsable d’une agénésie congénitale utérovaginale
totale ou partielle sans atteinte des gonades,
compromettant la fertilité ainsi que la sexualité de la
femme (1).

La découverte de cette anomalie, qui se fait généralement
a la puberté, constitue une détresse psychologique
importante, altérant I'estime de soi; et par conséquent
un tiers des patientes souffrent de dépression (2).

Le traitement a pour but de créer un néo-vagin et rétablir
une vie sexuelle par deux approches chirurgicales et non
chirurgicales. La méthode chirurgicale consiste a réaliser
une vaginoplastie selon différentes techniques. Et la
méthode non chirurgicale (méthode de Frank) utilise des
dilatateurs vaginaux de calibre variables (3).

Bien que la dilatation vaginale est indiquée de premiére
intention (3), dans notre contexte socioculturelle cette
méthode est tres peu utilisée.

Différentes méthodes de création d’'un néovagin ont
été largement décrites, de méme que leurs résultats
anatomiques (4). Cependant peu d’études explorent la
qualité de vie sexuelle et globale des patientes.

L'objectif de notre étude était I'évaluation de la fonction
sexuelle et la qualité de vie des patientes avec SRKMH
apres vaginoplastie

METHODES

Il s’est agi d’'une étude rétrospective et comparative
incluant des patientes ayant bénéficié d’'une vaginoplastie
dans le cadre de SRKMH entre le ler janvier 1993 et le
31 décembre 2018 au service « C » et « B » du centre
de maternité et de néonatologie de Tunis. Ce groupe de
patientes opérées était comparé a un groupe témoin en
termes de fonction sexuelle par LUArab Female Sexual
Function Index (ArFSFI) dans sa version validée en arabe
(5), et la qualité de vie par the Short Forms Health Survey
(SF-36) dans sa version validée en dialecte tunisien (6).

Groupe témoin

Nous avons inclus dans ce groupe les patientes agées
entre 18 et 45 ans et sexuellement actives au cours des
trois mois précédant I'entretien. Nous avons non inclus
les patientes avec une maladie gynécologique (infections,
anomalie de [lappareil reproducteur, endométriose,
cancers gynécologiques), les femmes enceintes, la
présence d’'un trouble sexuel incompatible avec un coit
(vaginisme) et les maladies neurologiques et urologiques
du bas appareil urinaire

Le groupe témoin a été constitué des femmes ayant
été recrutées a l'occasion d’un rendez-vous au planning
familial et qui ont répondu aux critéres de sélection. Ces
patientes ont rempli les deux questionnaires SF36 et
ArFSFI.

Groupe des patientes

Nous avons inclus dans ce groupe les patientes agées
entre 18 et 45 ans, dont le diagnostic de syndrome
de Rokitansky a été retenu avec certitude et la
reconstruction vaginale a été faite depuis plus d’'un an
(ce délai par rapport a la chirurgie a été choisi pour éviter
les complications post opératoires précoces et tardives et
la dilatation post opératoire qui peuvent retentir sur la
sexualité)

Nous avons non inclus dans ce groupe les vaginoplasties
effectuées sur des femmes non atteintes du syndrome de
MRKH et les patientes ayant été opérées il y a moins d’un an.
Les patientes aux antécédents de vaginoplastie dans
le cadre de SRKMH et ayant répondu aux criteres de
sélections, ont été convoquées par téléphone pour
participer a cette étude aprés un consentement éclairé.
Tout d’abord, nous avons recueillis les données en
rapport avec les caractéristiques sociodémographiques,
les antécédents, les données cliniques, les données
thérapeutiques en consultant les dossiers médicaux de
ces patientes. Ensuite, nous avons réalisé un entretien
au cours duquel nous avons demandé aux patientes
de remplir deux auto-questionnaires d’évaluation
psychométrique ArFSFI et le SF-36 et un questionnaire
d’évaluation subjective en rapport avec la représentation
de la féminité et de la maternité.

Le questionnaire ArFSFl est constitué de 19 items,
explorant six domaines : désir, excitation, lubrification,
orgasme, satisfaction et douleur. En additionnant les
scores des 6 domaines, on obtient le score global qui
varie entre un minimum de 2 et un maximum de 36.

La dysfonction sexuelle était définie par un score de I'Ar
FSFl inférieur a 26.55 (7).

Le questionnaire SF36 est un questionnaire standardisé
de mesure de la qualité de vie, comprenant 36 questions
regroupées en 8 dimensions Activité physique ;
Limitation due a I'état physique ;Douleurs physiques
;Santé percgue; Vitalité ;Vie et relation avec les autres ;
Limitations dues a I'état psychique et Sante psychique.
Les réponses aux 36 items sont cotées de 0 a 100.

Un score moyen global (SMG) est obtenu par le calcul de
la moyenne de toutes les réponses.

Nous avons retenu la valeur seuil de Lean en admettant
qu’un score moyen global inférieur a 66,7 signifie une
qualité de vie altérée (8).

La saisie et I'analyse des données ont été réalisées l'aide
du logiciel informatique Statistical Package for Social
Sciences (SPSS) dans sa 22éme version. Il a été utilisé le
test t de student pour comparer les moyennes et le test
de Khi-deux de Pearson pour les variables qualitatives.
Dans tous les tests statistiques, le seuil de signification p
a été fixé a 0,05.

La réalisation de notre étude a été faite dans le respect
des considérations éthiques avec l'accord du comité
d’éthique du centre de maternité et de néonatologie
de Tunis. Ce travail a été explicitement présenté aux
participantes comme un travail de recherche et un
consentement écrit a été recueilli auprés de toutes les
participantes.
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REsuLTATS

Soixante patientes ont participé a ce travail et qui ont
répondu aux criteres d’inclusion. Les participantes sont
réparties en deux groupes : Trente patientes dans le
groupe SMKH et trente patientes dans le groupe témoin.
L'age moyen des patientes au moment de I'étude était
28,83 ans (+ 6.21). L'age moyen des patientes au moment
de l'intervention était 22 ,53 ans (+ 4 ,65) (mine 15 ans,
max 32 ans). Douze patientes (40%) étaient célibataires,
13 patientes (43, 3%) étaient mariées et cing patientes
(16,7%) étaient divorcées a cause des conséquences
sexuelles du SMRKH. Les patientes étaient des femmes
au foyer dans 60% des cas.

Les circonstances de diagnostic de SMRKH étaient
'aménorrhée primaire dans 83,3% des cas et une
infertilité primaire dans 16,7% des cas.

La plastie vaginale était selon la technique de Mac
Indoe dans 15 cas et selon la technique Davydov (coelio
-assistée) dans 15 cas (50%). La dilatation vaginale a été
proposée pour toutes les patientes pour éviter la sténose
vaginale.

Deux complications post opératoires étaient notées :
une nécrose cutanée et un hématome vulvaire avec une
bonne évolution.

Le suivi en post opératoire était clinique avec une
évaluation des résultats anatomiques par un toucher
vaginal. Aucune prise en charge psychologique ou
sexologique n’a été proposée au moment de l'annonce,
avant ou apreés la chirurgie.

La longueur vaginale moyenne en post opératoire de nos
patientes était de 6,88 (+ 1,72) cm avec des extrémes de
4cmet10cm.

La longueur vaginale moyenne des patientes opérées
par technique Mclndoe était de 7,16 (+ 1,93). Celle des
patientes opérées par la technique Davydov était de
6,60 (+1,49). La différence entre les deux n’était pas
statistiquement significative (p=0,377).

Dix-huit (60%) de nos patientes étaient sexuellement
actives au moment de I'étude et elles ont répondu au
questionnaire ArFSFl. Toutes les patientes du groupe
témoin (n=30) étaient sexuellement actives et elles ont
répondu a I'ArFSFI.

La moyenne du score total ArFSFI chez nos patientes était
de 24,60 (+ 2,73) avec des extrémes de 18,0 et 28,4.
Soixante-douze virgule deux (72,2%) des patientes avaient
un score global de ArFSFI < 26,55 ce qui est synonyme de
dysfonction sexuelle.

Le score moyen du ArFSFI était significativement inférieur
dans le groupe des patientes par rapport au groupe
témoin (24,60 + 2,73 vs 27,52 + 6,55 avec p=0,037). Cette
différence a été notée pour la dimension lubrification
(4,28 £ 0,64 vs 5,04 + 1,55 avec p=0,024) et la dimension
douleur (3,62 + 0,53 vs 5,21 + 1,35 avec p=0,000)
(tableaul).

La dimension désir était supérieure chez les patientes
mais non significative (3,88 + 1,03 vs 3,76 = 1,48 avec
p=0,725).

Tableau 1. Tableau Comparatif des moyennes du score d’ArFSFI
entre le groupe des patientes opérées pour syndrome de Rokitansky
Mayer Kuster Hauser et le groupe témoin

Ar FSE| Patientes  Témoin Différence P
N=18 N =30 Entre moyennes

Désir 3,88+1,03 3,76+1,48 0,12+0,39 0,725

Excitation 4,15+0,43 4,49+1,25 -0,34+0,25 0,183

Lubrification 4,28 +0,64 5,04+1,55 -0,75+0,32 0,024
Orgasme 4,08+0,57 4,38+1,31 -0,29+0,27 0,287
Satisfaction 4,48+0,95 4,54+1,47 -0,05+0,35 0,870
des rapports

Douleur 3,62+0,53 5,21+1,35 -1,59+0,27 0,000

Score total 24,60+2,73 27,52 +6,55 -2,92 +1,35 0,037

En comparant les deux techniques chirurgicales, nous
n‘avons pas noté de différence significative entre les
scores du FSFI (tableau 2)

Tableau 2. tableau Comparatif des moyennes du score Ar FSFI entre
le groupe des patientes opérées pour syndrome de Rokitansky Mayer
Kuster Hauser par technique Davydov et celles opérés par technique
Mclndoe

Ar FSFI Mcindoe Davydov P
N=6 N=12

Désir 3,90+0,62 3,88+1,21 0,970

Excitation 4,30+0,52 4,07 £ 0,39 0,381

Lubrification 4,15+0,79 4,35 +0,59 0,600

Orgasme 4,20 + 0,60 4,03 +0,57 0,589

Satisfaction des rapports 4,53+ 1,20 4,46 + 0,86 0,907

Douleur 3,73+0,54 3,56 £ 0,55 0,556

Score total 24,31+2,37 24,75+3,00 0,742

Pour la représentation de féminité, toutes les patientes
se sentaient féminines avant lintervention. Apres
I'intervention, sept patientes se sont senties plus
féminines et 23 patientes n‘ont pas senti une différence
de leur identité féminine.

Pour la question de maternité, Toutes les patientes ont
vécu la stérilité comme une contrainte sociale. Parmi les
patientes mariées, deux patientes envisagaient le recours
a I'adoption au moment de I'étude

La moyenne du score global de SF-36 pour le groupe des
patientes opérées pour le SMRKH était de 78,26 (+ 9,38)
avec des extrémes de 61,66 et 93,19. Vingt-six patientes
(86,7%) avaient un score global SF-36 > 66,7 ce qui signifie
une qualité de vie non altérée. quatre patientes (13,3%)
avaient un score global SF-36 < 66,7 qui est synonyme
d’'une qualité de vie altérée (tableau 3).En comparant
la qualité de vie entre les deux groupes, on a noté une
différence significative en termes de score global et la
santé psychique.
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Tableau 3. Tableau comparatif entre les moyennes des scores SF-36
entre le groupe des patientes opérées pour syndrome de Rokitansky
Mayer Kuster Hauser et le groupe témoin

SF 36 Patientes Témoins P

N=30 N=30
94,83 +12,14 96,83+5,49 0,416

Activité physique
Limitation activité physique 92,50+ 13,37 92,50+14,89 1,000
Douleur physique 90,41+ 14,18 82,08+22,66 0,094
Santé pergue 77,08+14,75 81,80+10,69 0,161
Vitalité 56,13+11,87 63,16+12,76 0,031
Vie et relation avec les autres 71,25+25,87 92,50+18,74 0,001
Limitation état psychique 57,77+38,09 79,97+29,82 0,015
Santé psychique 63,46+13,64 75,20+15,80 0,003

Composante physique 88,70+9,94 88,30+8,70 0,868

Composante mentale 62,15+20,09 77,71+16,10 0,002

Score globale moyen 78,2619,38 84,54+8,19 0,008

Discussion

A travers ce travail, nous avons examiné la fonction
sexuelle et la qualité de vie des patientes opérées pour
le SRKMH. Lévaluation de la fonction sexuelle des
patientes opérées pour SRKMH a montré un score d’Ar
FSFI significativement plus bas par rapport au groupe
témoin (24,6 2,73 VS 27,52 + 6,55 ; P=0,037). Soixante-
douze virgule deux (72,2%) des ces patientes avaient
une dysfonction sexuelle (un score de I’Ar FSFI inférieur
3 26.55). En effet, La plupart des études ont utilisé le
qguestionnaire FSFI pour évaluer la fonction sexuelle apres
la chirurgie, en comparant les données des patientes avec
celles d’'une population « normale ».

Les données de la littérature sont controversées.
Certains auteurs rapportent des scores FSFI totaux
similaires pour le groupe d'étude et le groupe témoin (9,
10, 11, 12, 13) tandis que d'autres ont constaté que les
scores des patients atteints du SMRKH étaient inférieurs
a ceux d'une population «normale (14). Pour la série
d’Allen, en comparant les patientes opérées pour le
SMRKH a une population témoin, les scores des patients
étaient significativement inférieurs dans les domaines
de I'excitation, de la lubrification, de I'orgasme et de la
satisfaction (14).

Ainsi, la dysfonction sexuelle avec un défaut de
lubrification et une dyspareunie est trés fréquente
chez les patientes opérées pour SMRKH. Ceci peut étre
expliqué par les modifications de la vascularisation et
I'innervation du vagin aprés la chirurgie (15).

En comparant la fonction sexuelle des patientes entre
I'approche chirurgicale et non chirurgicale, les données
sont aussi controverses (16).

Pour Kang et al, le traitement chirurgical avait un résultat
anatomique meilleur que la dilatation, mais pas de
différence en terme de fonction sexuelle et de qualité de
vie (17).

L'ageidéal delachirurgie a été largement discuté. Selonles
recommandations (3), la prise en charge chirurgicale du
syndrome de SMRKH doit étre préconisée apres I'age de

18 ans car la patiente pourra décider de son traitement
etil faudra qu’elle fasse preuve d’une assiduité aux soins
et d’une grande motivation.

Pour Nakhal et al, le traitement doit étre reporté jusqu'a
la fin de I'adolescence pour permettre le consentement
éclairé de la patiente et éviter une resténose du vagin
(18).

Ainsi I'age idéal de I'opération se situe pour la plupart des
auteurs entre 19 et 24 ans. Dans notre série, la moyenne
d’age des patientes au moment de I'intervention était de
22,53 ans. Il se rapproche des données de la littérature
africaine avec un age moyen de 23 ans dans une série
sénégalaise (19).

Les procédures chirurgicales les plus utilisées dans le
cadre de SMRKH sont celles de Mclndoe, Williams,
Vecchietti et Davydov (20,21).

Selon Bianchi et Gari, la technique de Davydov est la
moins invasive avec un séjour hospitalier plus court et
la moins pourvoyeuse de complications (22). Dans notre
étude, deux techniques chirurgicales ont été utilisées
Mcindoe et Davydov sans complications majeures en
post opératoires.

Les conséquences du syndrome de MRKH peuvent avoir
un impact important sur la qualité de vie des patientes tel
que la stérilité et les difficultés sexuelles. Kimberley et al
se sont intéressés a I’évaluation a long terme de la qualité
de vie et de la satisfaction sexuelle des patientes opérées
pour SMRKH. Il a utilisé le questionnaire de GRISS et le
WHOQoL-BREF.

Ils ont trouvé que les scores des patientes étaient trés
similaires au résultat du groupe témoin englobant
la moyenne dans les quatre domaines : physique,
psychologique, social et environnemental (23). De
méme, Bean n’a pas noté de différence les deux groupes
en termes de la qualité de vie (24).

Leither et al qui ont publié une étude utilisant des
questionnaires d’évaluation dont le WHOQUOL_BREF
et le FSFI. Les résultats des patientes étaient bons voire
meilleurs que celui des témoins puisque les deux groupes
avaient une estime de soi identiques. lls I'expliquent par
un phénomeéne de rebond psychologique a la suite de
la chirurgie qui redonne confiance aux patientes. Il faut
noter que toutes les patientes ont bénéficié d’'une aide
psychologique réguliére avant et apreés la chirurgie (25).
Le diagnostic du syndrome de Rokitansky se fait le
plus souvent pendant la période d’adolescence devant
une aménorrhée primaire. Cette période de la vie
est critique, au cours de laquelle se produisent de
nombreuses modifications corporelles qui ont un impact
sur la construction de I'image corporelle et I'estime de
soi. Les malformations anatomiques qui caractérisent
le syndrome de Rokitansky vont avoir des répercussions
sur la construction de l'identité sexuelle féminine, sur
I'image corporelle et le développement psycho-sexuel
(2). Les mauvais résultats en matiére de qualité de vie
ont été corrélés avec le fait de ne pas se sentir assez
féminine (23). Dans notre série, malgré que toutes les
patientes se sentaient féminines avant I'opération, leur
santé mentale était affectée, ceci peut étre expliqué par
I'absence d’accompagnement psychologique tout au long
du proces du diagnostic au traitement.
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Pour évaluer I'impact de la chirurgie de reconstruction
vaginale pour les patientes avec SRKMH, il semble
nécessaire d’évaluer les autres facteurs intervenants
dans la fonction sexuelle notamment I'entente conjugale,
'estime de soi, et les symptomes d’anxiété ou de
dépression. Pour avoir des résultats plus robustes sur le
plan statistique, une étude prospective avec un recueil
multicentrique semble nécessaire.

Cette étude a mis l'accent sur la souffrance sexuelle des
femmes suivies pour SMRKH ainsi que l'altération de leur
qualité de vie malgré un résultat anatomique satisfaisant
en post opératoire. Ainsi, la prise en charge de ces
malformations rares doit étre multidisciplinaire et plus
globale.

Nous proposons a partir de ce travail une évaluation
psycho-sexologique des patientes dans les suites de
'annonce et avant le traitement afin d’évaluer les
attentes. Cette évaluation pourrait permettre d’identifier
quelles patientes nécessiteraient un soutien ou un
accompagnement psychologique ou sexologique qui
pourrait améliorer leur qualité de vie sexuelle et globale
future.

ConcLusion

Le syndrome de Rokitansky Mayer Kuster Hauser (SRKMH)
est une malformation congénitale rare qui compromet la
fertilité ainsi que la sexualité de la femme.

La prise en charge de SRKMH consiste a une restitution
d’une sexualité féminine « normale » par la création d’un
néovagin. La fonction sexuelle et la qualité de vie aprés la
vaginoplastie restent non satisfaisantes malgré le résultat
anatomique. Une évaluation psycho-sexologique semble
étre nécessaire pour évaluer les attentes et améliorer les
résultats apres la chirurgie.
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