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Tabel le 4:  Weitere n icht  bete i l ig te Fachgesel lschaften (a lphabet isch geordnet)  

AKKU (Arbeitskre ises für  Kinderurologie) der ÖGU (Österre ichischen Gesel lschaft  für  

Urologie)  

AG FIDE 

Folgende Fachgesellschaften/Organisat ionen  waren zunächst  vorgesehen,  wurden 

bzw. waren dann aber  aus Ressourcengründen bzw. wegen mangelnder Rückmeldung 

n icht bete i l igt :  European Soc iety for  Gynecological Endoscopy (ESGE), European 

Society of Human Reproduct ion and Embryology (ESHRE),  DGf gynäkol ogische 

Endokr inologie und Fortpf lanzungsmediz in,  Arbei tsgemeinschaf t  Frauengesundheit  in 

der  Entwick lungszusammenarbeit  (FIDE AG),  Ärz t l iche Gesel lschaft  zur  

Gesundhei tsförderung der Frau (ÄGGF), NATUM (Naturhei lkunde,  

Komplementärmediz in,  Akupunktur und Umweltmediz in in der Frauenhei lkunde),  DGf 

Psychosomat ische Frauenhei lkunde und Gebur tshi l fe  (DGPFG), Board für  Pränata l -  

und Geburtsmediz in,  Verein igung der Hebammenlehrer  AG . 

 

Patientenbetei l igung 

 

Eine d irek te Betei l igung von Pat ienten bzw. Pat ientenver treter erfo lgte n icht ,  da für 

d ie angeborenen genita len  weib l ichen Fehlb i ldungen keine entsprechende 

Selbsth i l feorganisat ion ident i f iz ier t  wurde.   
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Leitlinienkommission der DGGG 

Abbi ldung 1:  Graf ische Dars tel lung der  Lei t l in ienkommiss ion  

 

ht tps :/ /www.dggg.de/s tar t /ueber -d ie-dggg/organe-der-dggg/kommissonen/
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Leit l inienbeauftragter der DGGG  

Prof .  Dr.  med.  Matth ias W. Beckmann  

Univers itätsk l in ikum Erlangen  

Frauenk l in ik  

Univers itätss trasse 21 -23 

D-91054 Er langen 

ht tp:/ /www.frauenk l inik.uk -er langen.de 

 

Leit l inienbeauftragter der SGGG  

Prof .  Dr.  med.  Danie l  Surbek  

Univers itätsk l in ik für  Frauenhei lkunde,  Gebu r tshi l fe  und feto -maternale Mediz in  

Inselspi ta l  Bern  

Ef f ingerstraße 102 

CH-3010 Bern 

 

Leit l inienbeauftragter der OEGGG  

Prof .  Dr.  med.  Kar l  Tamuss ino  

Univers itätsk l in ik für  Frauenhei lkunde und Gebur tshi l fe  Graz  

Auenbruggerplatz  14  

AT-8036 Graz  

 

Leit l iniensekretariat  der Leit l inienprogramms der DGGG, OEGGG und SGGG 

Dr.  med.  Paul Gaß, Chr ist ina Meixner  

Univers itätsk l in ikum Erlangen  

Frauenk l in ik  

Univers itätss trasse 21 -23 

D-91054 Er langen 

Telefon: +49 (0) 9131-85/44063 oder +49 (0)  9131-85/33507 

Telefax:  +49 (0)  9131-85/33951 

lei t l in ien@dggg.de  

ht tp:/ /www.dggg.de/ le i t l in ienste l lungnahmen/   

http://www.frauenklinik.uk-erlangen.de/
http://www.dggg.de/leitlinienstellungnahmen/
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Finanzierung 

Das DGGG Leit l in ienprogramm unterstütz te f inanz ie l l  das Leit l in ienprojekt mi t  €5.000. 

Dazu gehör ten Reisekostenerstat tungen,  Li teraturrecherchen ,  Methodikern, 

Konsensuskonferenzen usw.  Die redakt ionel le  Unabhängigkei t  wurde mit  fo lgenden 

Maßnahmen gewahrt :  

 

Publikation 

Das derzei t ige Publ ikat ionsorgan ist  d ie Gebur tshi l fe  und Frauenhei lkunde  (GebFra )  

des Thieme Ver lags.  In d iesem wird nach Veröf fent l ichung der  Lei t l in ie angestrebt,  d ie 

Langversion (bei maximal 10-12 Seiten des Lei t l in ientexts)  oder d ie Kurzvers ion zu 

publ iz ier ten. Ein Supplement im Frauenarzt  is t  mögl ich.  Die aktuel le  Vers ion zum 

Download d ieser Lei t l in ie f inden Sie auf  der Websi te der  AWMF. 

ht tp:/ /www.awmf.org/ le it l in ien/detai l / l l /015 -052.html  

 

Zitierweise 

Die korrekte Zi t ierweise dieser Langversion der Leit l in ie besteht aus fo lgender  

Syntax.  Diese Syntax is t  bei der Benutzung im Rahmen von Publ ikat ionen bei 

Fachjournalen zu beachten,  wenn in den Autorenhinweisen keine e igene Z it ierweise 

vorgegeben wird:  

 

Female geni ta l  mal format ions . Guidel ine of the  DGGG, SGGG and OEGGG  

(S2k-Level,  AWMF Registry  No.  015/052, March 2020.  

ht tp:/ /www.awmf.org/ le it l in ien/detai l / l l /015 -052.html  

 

Leitliniendokumente 

Dieses gesamte Leit l in iendokument wird a ls  Langvers ion bezeichnet .  Um den Umgang 

des Lei t l in ieninhal ts für  spez ie l le  Situat ionen (Praxisal l tag,  Vorträge)  oder n icht 

mediz inische Interessensgruppen (Pat ienten ,  Laien)  zu er le ichtern, wird in  dieser 

Lei t l in ie d ie Erste l lung e iner  Kurzversion  und e iner  DIA-Version  angestrebt .   

Nach den Vorgaben des AWMF-Regelwerks (Vers ion 1.0)  is t  für  d ie Erste l lung d ieser  

Lei t l in ie e ine Interessenkonf likterklärung  nöt ig.   

Des Weiteren wird für  d ie Erste l lung e iner  Leit l in ie ab S2 -Niveau (S2e/S2k/S3)  e in 

ausführ l icher Leit l in ienreport  mit  ggf .  Ev idenztabel len (S2e/S3) eingefordert  und wird 

mit  der  Langvers ion publ iz ier t .  Dazu f inden Sie im separaten Kapi te l Publ ikat ion  mehr .   
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Der Inhalt  der Nutzungsrechte umfasst „das Recht der e igenen nicht  

auszugsweisen  Verv ie lfä lt igung,  Verbreitung und Speicherung,  öf fent l icher 

Zugänglichmachung auch durch interakt ive Produkte oder Dienste das 

Vortragsrecht sowie das Recht zur Wiedergabe durch Bi ld und Tonträger  in  

gedruckter  und elektronischer  Form, sowie das Anbieten a ls  

Anwendungssof tware für  mobi le Betr iebssysteme.“ .  Die Autoren können 

ihre Nutzungsrechte an Dr it te e inmal ig über t ragen,  d ies  geschieht  entgegen 

§32 des UrhG immer unentgelt l ich. Dabei werden beispie lsweise der  

Arbei tsgemeinschaft  der Wissenschaft l ichen Mediz in ischen 

Fachgesellschaf ten (AWMF) einfache Nutzungsrechte zur  Veröf fent l ichung 

auf ihrer  Homepage über tragen. Des Weiteren is t  es  möglich e in 

beschränktes einmal iges Nutzungsrecht zu übert ragen. Diese Dr i t ten 

(Ver lage etc .)  s ind berecht igt,  d ie Lei t l in ie z.B. in einer Fachzei tschr i f t  zu 

veröffent l ichen, a ls Buch herauszubr ingen oder auch in Form eines 

Computerprogramms (App)  für  Endnutzer zur Ver fügung zu ste l len 

(sogenanntes öffent l iches Zugänglichmachen) . Sie s ind jedoch n icht 

berecht igt ,  ihrersei ts  wei tere Personennutzungsrechte e inzuräumen.  

Die Einräumung von Nutzungsrechten für  wissenschaft l iche -mediz in ische 

Lei t l in ien im Sinne der Autoren a ls Miturheber er fo lgt  im Sinne §8 des 

Urheberrechtsgesetzes (UrhG).  Urheber s ind natür l iche Personen dieses 

Werkes nach §2 des UrhG, a lso a l le  Autoren de r  Lei t l in ie ,  welche a ls  

Miturhebergemeinschaft  bezeichnet wird. Diese Gemeinschaft  räumt mit  

Ers te l lung ihres öffent l ich zugängl ichen Werkes der  mediz inischen 

Fachgesellschaf t ,  z.B.  der Deutschen Gesel lschaft  fü r  Gynäkologie  und 

Gebur tshi l fe  (DGGG),  nur  repräsentat iv  Nutzungs -  und/oder  

Verwertungsrechte e in. Die Urheber  nach  §2 des UrhG bleibt jedoch immer 

d ie Miturhebergemeinschaft .  

 

Die Zusammenfassung der  Interessenkonfl ik te  a l ler  Lei t l in ienautoren und den 

Lei t l in ienreport f inden Sie in  d iesem Dokument in  e inem separaten  Kapi tel  

In teressenkonf l ik te.  

 

Urheberrecht 
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Genderhinweis 

Aus Gründen der besseren Lesbarkei t  wird auf d ie durchgehende Verwendung 

männl icher und weib l icher Sprachformen verz ichtet .  Sämt l iche männl iche 

Personenbezeichnungen gel ten für beider le i  Geschlecht.  

 

Besonderer Hinweis 

Die Mediz in unter l iegt  einem fortwährenden Entwick lungsprozess,  sodass a l le 

Angaben, insbesondere zu d iagnost ischen und therapeut ischen Verfahren, immer nur 

dem Wissensstand zurzei t  der Druck legung der Lei t l in ie entsprechen können. 

Hins icht l ich der  angegebenen Empfehlungen zur  Therapie und der  Auswahl  sowie 

Dos ierung von Medikamenten wurde die größtmögl iche Sorgfa lt  beachtet.  Gleichwohl 

werden d ie Benutzer  aufgefordert ,  d ie Beipackzet te l  und Fachinformat ionen der 

Hers te l ler  zur Kontro l le  heranzuz iehen und im Zweife lsfa l l  e inen Spez ia l is ten zu 

konsult ieren. Fragl iche Unst immigkei ten s ol len b it te im al lgemeinen Interesse der 

Redakt ion mitgete i l t  werden.   

Der Benutzer selbst b le ibt verantwor t l ich für  jede d iagnost ische und therapeut ische 

Appl ikat ion, Medikat ion und Dos ierung.   
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Abkürzungen 

Tabel le 5:  Verwendete  Abkürzungen 

ACTH Adrenocort icotropin  

AFS Amer ican Fer i t i l i ty  Soc iety  

AGS Adrenogenita les  Syndrom 

ALARA as low as reasonable achievable  

AMH Ant i-Mül ler isches Hormon 

ARM anorekta len Malformat ionen  

BEEK Blasenekstrophie-Epispadie-Komplexes  

CAIS komplet te Androgen- insens i t iv i täts -Syndrom 

CAIS Syndrom der komplexes Androgen- Intens iv i tät  

DHT Dihydrotestosteron  

DSD disorder of  sexual development  

FGM/C Female Genita l Mut i lat ion/Cut t ing  

FSFI  Female-Sexual-Funct ion- Index 

GFR Glomeruläre F i l t rat ionsrate  

HRT Hormone Replacement  Therapy  

IK intermit t ierender Katheter ismus  

ISSVA internat ionalen Gesel lschaft  zum Studium von vaskulären 

Anomalien 

IVF In Vi tro Fer t i l isat ion  

MRKHS Mayer  –Roki tansky-Küster-  Hauser  Syndrom 

MRT Magnetresonanztomograf ie  

MUS Mikt ionsurosonograf ie  
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PCOS Poly -zyst isches Ovar Syndrom 

PK pers is t ierende Kloake  

PSARVUP Poster ior  Sagi t ta l Ano Recto Vagino Urethroplasty  

TAR Thrombocytopenia Absent Radius  

TSPY Test is-Speci f ic  Prote in Y  

TUM Totalen Urogenita len Mobi l isat ion  

VUR ves ikoureterorenalem Ref lux  
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II. Leitlinienverwendung 

Änderungen/Neuerungen 

Zur  vor igen Leit l in ien aus dem Jul i  2010 ergaben s ich wie fo lgt Änderungen:  

1.  Die Leit l in ie wurde vom S1 auf  e in S2k Konsensus gehoben  

2.  Die Autorengruppe wurde durch Kinderärzte, Kinderradio logen, 

Kinderurologen und Kinderchirurgen ergänzt  

3.  Es handelt  s ich um eine gemeinsame Lei t l in ie der DGGG, OEGG G & 

SGGG 

4.  Al le  Kapite l  der  Leit l in ie wurden inhalt l ich aktual is ier t  und Punkte aus der 

Kinder-  und Jugendhei lkunde implementier t   

5.  Die Kapite l (5)  Trans it ion, (11)  Komplexe Urogenita le Fehlb i ldungen, (12)  

Gefäßmalformat ionen,  (15)  Psychosomatische Begle i tung  & (16)  

Tumorr is iko wurden ergänzt  

 

 

Fragestellung und Ziele  

Darste l lung des s innvol len d iagnost ischen und therapeutischen Vorgehens für  

Pat ient innen mit angeborenen Fehlb i ldungen des weib l ichen Geni ta le  

 

Versorgungsbereich 

1.  Stat ionärer  Versorgungssektor  

2.  Ambulanter Versorgungssektor  

3.  Tei lstat ionärer  Versorgungssektor  

4.  Pr imärärz t l iche/  spez ia l is ier te Versorgung  

 

Patientinnenzielgruppe 

Die Leit l in ie r ichtet s ich an weib l iche Kinder,  Jugendl iche und Frauen mit  geni ta le n 

Fehlb i ldungen.  

 

  



  

Weibliche genitale Fehlbildungen 

 

Leitlinienverwendung                                                        

 
24 

Anwenderzielgruppe / Adressaten 

Diese Lei t l in ie r ichtet s ich an fo lgende Personenkreise:  

 Gynäkologinnen/Gynäkologe in der Nieder lassung  

 Gynäkologinnen/Gynäkologe mit  Kl in ikanste l lung  

 Ärzt innen/ Ärz te für  Kinder -  und Jugendhei lkunde in der Nieder lassung  

 Ärzt innen/ Ärz te für  Kinder -  und Jugendhei lkunde mit  Kl in ikanstel lung  

 Ärzt innen/ Ärz te für  Kinderchirurg ie in der Nieder lassung  

 Ärzt innen/ Ärz te für  Kinderchirurg ie mit  Kl in ikanstel lung  

 Ärzt innen/ Ärz te für  Kinderradio logie in der Nieder lassung  

 Ärzt innen/ Ärz te für  Kinderradio logie mit  Kl in ikanste l lung  

 Ärzt innen/ Ärz te für  Kinderurologie in  der  Nieder lassung  

 Ärzt innen/ Ärz te für  Kinderurologie mit  Kl in ikanstel lung  

 Psychosomat ische tät ige Ärzt innen/Ärz te und Psycho loginnen/  Psychologen in der 

Nieder lassung 

  Psychosomatisch tät ige Ärzt innen/Ärz te  und Psycho loginnen/ Psychologen mit 

Kl in ikanste l lung  

 

Die Leit l in ie d ient  auch zur Informat ion für Angehör ige von wei teren 

Gesundhei tsberufen d ie Pat ient innen mit  genita len Fehlb i ldungen betreuen,  z.B. 

Pf legekräfte.   
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Verabschiedung und Gültigkeitsdauer  

Die Gült igkei t  d ieser  Lei t l in ie wurde durch die Vorstände/Verantwor t l ichen der  

betei l igten Fachgesel lschaften/Arbei tsgemeinschaften/Organisat ionen/Vereine, sowie 

durch den Vors tand der DGGG und der  DGGG-Leit l in ienkommiss ion sowie der  SGGG 

und OEGGG im 4. Quarta l 2019 bestät igt  und damit in seinem gesamten Inhal t  

genehmigt .  Diese Lei t l in ie bes i tzt  e ine Gült igkei tsdauer von 1.4.2020 bis  31.03.2023. 

Diese Dauer is t  aufgrund der  inhalt l ichen Zusammenhänge geschätzt.   
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Geringe Dringlichkeit  (hoher Aufwand)                                              Hohe Dringlichkeit   (geringer Aufwand)    

 

Feststellung eines Überarbeitungs- oder Ergänzungsbedarf 

Vorgezogenes oder reguläres Update der 

gesamten Leitlinie oder einzelner Kapitel                            

(Entsprechend der Gültigkeit der aktuellen 

Leitlinienversion maximal von 5 Jahren) 

1. Entwurf eines Änderungsvorschlages durch die 

verantwortliche Arbeitsgruppe der letzten 

Leitlinienversion. 

2. Umlauf des Änderungsvorschlages an alle beteiligten 

Autoren und Gesellschaften 

3. Abstimmung und Genehmigung des finalen 

Änderungsvorschlages  

4. Erstellung einer überarbeiteten Version im Teilbereich 

der Leitlinie und ggf. des Leitlinienreports. 

5. Übermittlung der überarbeiteten Version im Teilbereich 

durch den Leitlinienkoordinator über das 

Leitliniensekretariat der DGGG, OEGGG und SGGG an 

die AWMF. 

1 Anmeldung durch den 

Leitlinienkoordinator über das 

Leitliniensekretariat der DGGG, OEGGG 

und SGGG an die AWMF. 

2 Komplette oder partielle Überarbeitung 

der Leitlinie entsprechend dem 

Methodischen Standards der AWMF zur 

Erstellung einer Leitlinie (siehe AWMF 

Regelwerk). 

 

Zeit bis zur Aktualisierung: ca. 1-2 Jahre Zeit bis zur Aktualisierung: ca. 1 bis 6 Monate 

Amendment vor Ablauf der Leitlinie einzelner Kapitel 

(ohne AWMF-Anmeldung) 

Überarbeitung und Aktualisierung 

Bei dr ingendem Bedarf kann e ine Lei t l in ie früher  aktual is ier t  werden,  bei  weiterhin 

aktuel lem Wissenstand kann ebenso d ie Dauer  auf  maximal  5 Jahre ver längert  

werden.  

Die Leit l in ienkommiss ion der  DGGG, SGGG und OEGGG hat dazu e in übersicht l iches 

Flow-Char t entwickelt ,  welches zunächst  für  jede gemeinsame Leit l in ie d ieser 

Fachgesellschaf ten g i l t :  

 

 

 

Ansprechpar tner  für  d iese Prozesse sind d ie federführende Autoren der  

Lei t l in iengruppe in enger  Zusammenarbeit  innerhalb der  festgelegten Gül t igkei tsdauer 

oder  nach Ablauf  der  Gült igkei t  d ie Lei t l in ienkommiss ion der DGGG.  

  



  

Weibliche genitale Fehlbildungen 

 

Methodik                                                        

 
27 

Leitlinienimplementierung 

Lei t l in ien s ind a ls „Handlungs -  und Entscheidungskorr idore“ zu verstehen, von denen 

in begründeten Fäl len abgewichen werden kann oder sogar muss.  Die Anwendbarkei t  

e iner Lei t l in ie oder e inzelner Empfehlungsgraduierungen muss in der indiv iduel len 

Situat ion vom Arzt geprüft  werden im Hinbl ick auf d ie Indikat ionsste l lung,  Beratung,  

Präferenzermit t lung und d ie Bete i l igung der  Pat ient in an der Therapie-Entscheidung in 

Zusammenhang der  verfügbaren Ressourcen.   

Die verschiedenen Dokumentenvers ionen d ieser  Lei t l in ien dienen dem Kl in ik -nahen 

Einsatz,  welcher  Sie in Kapi te l  Lei t l in iendokumente f inden.   

Spez i f ische Qual i täts indikatoren wurden nicht  benannt .  

 

III. Methodik 

Grundlagen 

Die Methodik zur Ers te l lung d ieser Leit l in ie wird durch d ie Vergabe der 

Stufenk lass i f ikat ion vorgegeben. Das AWMF-Regelwerk (Vers ion 1.0) g ibt 

entsprechende Regelungen vor.  Es wird zwischen der  n iedr igsten Stufe (S1),  der 

mit t leren Stufe (S2) und der höchs ten Stufe (S3) unterschieden. Die n iedr igste Klasse 

def in ier t  s ich durch e ine Zusammenstel lung von Handlungsempfehlungen,  erste l l t  

durch eine n icht  repräsentat ive Expertengruppe. Im Jahr 2004 wurde d ie Stufe S2 in 

d ie systemat ische Ev idenzrecherche-bas ierte (S2e)  oder  strukture l le Konsens -bas ier te 

Unters tufe (S2k)  gegl ieder t.  In der höchsten Stufe S3 verein igen s ich beide Verfahren.  

Diese Lei t l in ie entspr icht  der  Stufe:  S2k  

 

Quel le:  Arbei tsgemeinschaft  der  Wissenschaft l ichen Mediz in ischen 

Fachgesellschaf ten (AWMF)-Ständige Kommiss ion Leit l in ien.  AWMF-Regelwerk  

„Lei t l in ien“ .  1. Auf lage 2012.  

ht tp:/ /www.awmf.org/ le it l in ien/awmf-regelwerk.html  

 

 

  

http://www.awmf.org/leitlinien/awmf-regelwerk.html
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Empfehlungsgraduierung 

Während mit der Dar legung der Quali tät der Ev idenz (Ev idenzstärke) d ie Belastbarkeit  

der  publ iz ier ten Daten und damit das Ausmaß an Sicherheit  /  Uns icherhei t  des 

Wissens ausgedrückt  wird, is t  d ie Dar legung der Empfehlungsgrade Ausdruck des 

Ergebnisses der  Abwägung erwünsc hter  /  und unerwünschter Konsequenzen 

alternat iver  Vorgehensweisen.  

Die Verbindl ichkei t  def in ier t  d ie mediz in ische Notwendigkei t  e iner 

Lei t l in ienempfehlung ihrem Inhal t  zu folgen,  wenn die Empfehlung dem aktuel len 

Stand der Wissenschaft  entspr icht.  In n icht zutref fenden Fäl len darf bzw. sol l  von der 

Empfehlung dieser  Leit l in ie abgewichen werden.  Eine jur ist ische Verbindl ichkei t  is t  

durch den Herausgeber n icht def in ierbar,  weil  d ieser keine Gesetze,  Richt l inien oder 

Satzungen ( im Sinne des Satzungsrechtes)  beschl ießen darf .  Dieses Vorgehen wird 

vom obers ten deutschen Ger icht bestät igt  (Bundesger ichtsurte i l  VI ZR 382/12) .  

Die Ev idenzgraduierung  und Empfehlungsgraduierung e iner Leit l in ie auf  S2k-Niveau 

ist  n icht vorgesehen . Es werden d ie e inzelnen Empfehlungen nur sprachl ich – n icht  

symbol isch – unterschieden.  Die Wahl der  Semant ik  wurde durch d ie 

Lei t l in ienkommiss ion der  DGGG, OEGGG und SGGG mit  dem Hintergrund festgelegt ,  

dass es sowohl  im Deutschen a ls auch im Engl ischen keine eindeutige bzw. 

zwei fe ls fre ie Semant ik für  eine Verbindl ichkeit  geben kann. D ie gewählte 

Formul ierung des Empfehlungsgrades sol l te im Hintergrundtext  er läutert  werden.   

Tabel le 6:  Graduierung von Empfehlungen (deutschsprachig)  

Beschreibung der Verbindl ichke it  Ausdruck 

Starke Empfehlung mit  hoher  Verbindl ichkei t  Sol l  /  Sol l  n icht  

Einfache Empfehlung mit  mi t t lerer 

Verbindl ichkeit  
Sol l te  /  Sol l te  nicht  

Offene Empfehlung mit ger inger  Verbindl ichkeit  Kann /  Kann nicht  
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Tabel le 7:  Graduierung von Empfehlungen  

(engl ischsprachig  nach Lomotan et  a l.Qual  Saf  Heal th Care.2010)  

Descript ion of binding character  Expression 

Strong recommendat ion with h ighly b inding 

character  
must /  must  not  

Regular  recommendat ion wi th moderately  

b inding character  
should /  should not  

Open recommendat ion with l imited b inding 

character  
may /  may not  

 

Statements 

Sol l ten fachl iche Aussagen nicht a ls  Handlungsempfehlungen, sondern a ls e infache 

Dar legung Bestandte i l  d ieser  Lei t l in ie sein, werden d iese a ls  „Statements “  

bezeichnet .  Bei d iesen Statements  ist  d ie Angabe von Ev idenz graden nicht  mögl ich.   
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Konsensusfindung –und Konsensusstärke 

Im Rahmen einer  struk tur ier ten Konsensusf indung (S2k-Niveau)  s t immen die 

berecht igten Tei lnehmer der  Si tzung d ie ausformul ier ten Statements und 

Empfehlungen ab.  Hierbei  kann es zu s ignif ikanten Änderungen von Formul ierungen 

etc . kommen. Abschl ießend wird abhängig von der  Anzahl der Tei lnehmer e ine Stärke 

des Konsensus ermitte lt .   

Zur s truk tur ier ten Konsensf indung fanden v ier  Konferenzen s tat t  (s.  Leit l in ienrepor t) .  

Das Vorgehen war  wie folgt:  Vors te l lung der  Empfehlungsvorschläge (Oppelt ,  

Koordinator) ,  Aufnahme von Änderungsvorschlägen  mit anschl ießender Abst immung  

unter neutra ler  Moderat ion Neutra le Moderat ion (Nothacker,  AWMF),  bei  Nicht-

Erre ichen e ines Konsens erneute Diskussion und erneute Abst immung.  Für  a l le  

Empfehlungen wurde e in Konsens oder s tarker Konsens erre icht.   

Tabel le 8:  Einte i lung zur Zust immung der  Konsensusbi ldung  

Symbolik  Konsensusstärke Prozentuale Übereinstimmung  

+++ Starker Konsens  Zust immung von > 95% der  Tei lnehmer  

++ Konsens  Zust immung von > 75-95% der Tei lnehmer  

+ Mehrhei t l iche Zust immung  Zust immung von >  50-75% der Tei lnehmer  

-  Kein Konsens  Zust immung von <  51% der  Tei lnehmer  

 

Expertenkonsens 

Wie der  Name berei ts ausdrückt,  s ind hier Konsensus -Entscheidungen spez ie l l  für  

Empfehlungen/Statements  ohne vor ige systemische L i teraturrecherche (S2k)  oder 

aufgrund von fehlender  Ev idenzen (S2e/S3) gemeint.  Der zu benutzende 

Exper tenkonsens (EK) is t  gle ichbedeutend mit  den Begr i f f l ichkeiten aus anderen 

Lei t l in ien wie „Good Cl in ical  Pract ice“  (GCP) oder  „k l in ischer  Konsensuspunkt“  (KKP). 

Die Empfehlungsstärke graduiert  s ich g le ichermaßen wie bereits  im Kapi te l  

„Konsensusf indung –und Konsensusstärke“ beschr ieben ohne d ie Benutzung der  

aufgezeigten Symbol ik ,  sondern re in semant isch („sol l“ /„so l l  n icht“  bzw. „sol l te“ /„sol l te 

n icht“  oder  „kann“ /„kann nicht“ ) .       
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Leitlinienreport 

Für d ie Überarbeitung der Leit l in ie würden a l le Arbei tsgemeinschaf ten der DGGG, d ie 

SGGG, OEGGG pr imär angeschr ieben.  Da d ie Leit l in ien bzgl .  k indl icher  Fehlb i ldungen 

erweiter t  werden sol l te,  wurden d ie Gesellschaften für  Kinder -  und Jugendhei lkunde,  

Kinderurologie, Kinderchirurg ie und Kinderradio logie in  Deutschland, Österre ich und 

der  Schweiz zur Mitarbei t  e ingeladen.  

Neben der  beschr ieben Erwei terung der  Lei t l in ie wurde seitens der  DGGG die 

Vorgabe geste l l t ,  d ie Leit l in ie in e iner  S2k Vers ion zu ers tel len.  

Al le im Folgenden aufgeführ ten Treffen fanden in der Geschäftsste l le der DGGG, 

Hausvogte ip latz 12 in 10117 Ber l in s tat t .  

Das erste Treffen am 30.01.2017 bestand pr imär  in  e inem gegensei t igen 

Kennenlernen und Vorste l len der His tor ie der a l ten Lei t l in ie. Im Weiteren wurde d ie 

Bedeutung des nun angestrebten S2k Niveau dargeste l l t  und das weitere Procedere 

fes tgelegt.  Es erfo lgten e in Entwur f der Adaption des Inhaltsverzeichnisses , sowie 

e ine Auf te i lung der e inzelnen Arbeitspake te unter den Tei lnehmern.  Als  Erweiterung 

der  Exper tenkreises wurde beschlosse n,  d ie Kinderradiologie mit  in d ie 

Lei t l in iengruppe mit  aufzunehmen.  

Beim zweiten Tref fen am 18.09.2017 musste d ie geplante Einführung der Abläufe und 

Struktur  e iner AWMF-Lei t l in ie durch Frau Dr. Nothacker kurzf r is t ig abgesagt werden, 

der  Diasatz  des Vortrags wurde übersandt.  Im Anschluss daran wurde e in 

struk tur ier ter  Zeitp lan für  das weitere Vorgehen festgelegt  bzw. das Inhaltsverzeichnis 

komplet t  durchgegangen. Es erfo lgte eine Adaptat ion des Inhaltsverzeichnisses .  

Am 26.02.2018 star tete das dr i t te  Tref fen mit  einer a l lgemeinen Vorste l lungsrunde für 

Frau Dr.  Nothacker  Es fo lgte d ie Einführung und Fest legung über das Prozedere der  

Abst immung im Rahmen des Konsenstref fens. Da im Rahmen des 1. 

Konsensustref fens n icht a l le  Kapite l abgest immt werden konnten,  wurde e in Termin 

für  e in 2. Konsensustref fen festgelegt .  

Das v ier te und letzte Treffen fand am 04.06.2018 stat t  Es erfo lgte e ine Abst immung 

über  d ie noch nicht abgest immten Kapite l.  

Zur  Vorgehensweise der s truktur ier ten Konsensf indung siehe Abschni t t :  

Konsensf indung und Konsensstärke  
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Interessenkonflikte 

An al le Tei lnehmer an der  Leit l in ienerste l lung und/oder akt ive Tei lnahme an 

Konsensusprozessen wurde das „AWMF-Formular  zur Erk lärung von 

Interessenkonf l ik ten im Rahmen von Leit l in ienvorhaben“  (Stand:  08.02.2010) 

verschick t.  Diese wurden vom feder führenden Leit l in ienautor / in zur Veröffent l ichung 

zusammengefasst  und bef indet s ich im vol len Umfang tabel lar isch anbei.    

Die Angaben in den COI-Erk lärungen wurden in der Konsensusgruppe d iskut ier t  und 

bewertet .  Al le Interessenkonf l ik te der  Tei lnehmer wurden a ls n icht  re levant e ingestuft  

und durch d ie unabhängige Moderat ion als ausreichender  Schutz  vor Verzerrung 

angesehen,  sodass e in Ausschluss e ines Autors oder  Mandats träger s  von den 

Abst immungen nicht  er fo lgen musste.  
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Tabel le 9:  Zusammenfassung al ler  Interessenkonfl ik te  

 

Berater -  

bzw.  

Gutachter tä

t igkei t  oder   

bezahl te   

Mi tarbei t 1  

Honorare 

für  

Vortrags-  

und 

Schulungst

ät igkei ten,  

bezahl te  

Autoren-  

oder  Co -

Autoren-

schaften 2  

F inanz ie l le  

Zuwendung

en (Dr i t t -

mi t te l ) 3  

E igentümer -  

interesse an  

Arzneimi t te l

n /  Mediz in -

produkten 4  

Besi tz  von 

Geschäf ts -

antei l en,  

Akt i en,  

Fonds 5  

Persönl iche 

Bez ieh-

ungen 6  

Mi tg l ied-

schaft  

Fachge-

sel lschaf -

ten/  

Beru fs -

verbände 7  

Pol i t ische,  

wissen -

schaft l i che 

oder   

persönl iche 

Interessen 8  

Gegen -

wärt iger  

und frühere 

Arbei t -

geber   

(<3 Jahr en)  

Hoopmann  Ne in  Ja Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  
Unik l in ik  

Tüb ingen  

Hucke  Ne in  Ja Nein  Nein  Nein  Ja Ja Nein  KH Bethesda  

Korel l  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  
KH J .  E .  

Neuss  

Krege  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  
K l in ik  Essen 

M.  

Kühner t  Ne in  Ja Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  
Unik l in ik  

Marburg  

D‘Dey  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  KH Aachen  

Ludwikowski  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  
KHA 

Hannover  
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Berater -  

bzw.  

Gutachter tä

t igkei t  oder   

bezahl te   

Mi tarbei t 1  

Honorare 

für  

Vortrags-  

und 

Schulungst

ät igkei ten,  

bezahl te  

Autoren-  

oder  Co -

Autoren-

schaften 2  

F inanz ie l le  

Zuwendung

en (Dr i t t -

mi t te l ) 3  

E igentümer -  

interesse an  

Arzneimi t te l

n /  Mediz in -

produkten 4  

Besi tz  von 

Geschäf ts -

antei l en,  

Akt i en,  

Fonds 5  

Persönl iche 

Bez ieh-

ungen 6  

Mi tg l ied-

schaft  

Fachge-

sel lschaf -

ten/  

Beru fs -

verbände 7  

Pol i t ische,  

wissen -

schaft l i che 

oder   

persönl iche 

Interessen 8  

Gegen -

wärt iger  

und frühere 

Arbei t -

geber   

(<3 Jahr en)  

Shavi t  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  KKH Luzern  

Oppel t   Ne in  Ja Ja Nein  Nein  Nein  Ja Nein  
Unik l in ik  

L inz  

Stein  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  Mannheim  

Wenzl  Ne in  Ja Ja Nein  Nein  Nein  Ja Nein  Meduni  Wien  

Wieacker  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  
Unik l in ik  

Müns ter  

Eckoldt  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  K l in ik  Jena  

Binder  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  
Unik l in ik  

L inz  

Birraux  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  
Unik l in ik  

Genf  

Fül lers  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  K l .  K re fe ld  
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Berater -  

bzw.  

Gutachter tä

t igkei t  oder   

bezahl te   

Mi tarbei t 1  

Honorare 

für  

Vortrags-  

und 

Schulungst

ät igkei ten,  

bezahl te  

Autoren-  

oder  Co -

Autoren-

schaften 2  

F inanz ie l le  

Zuwendung

en (Dr i t t -

mi t te l ) 3  

E igentümer -  

interesse an  

Arzneimi t te l

n /  Mediz in -

produkten 4  

Besi tz  von 

Geschäf ts -

antei l en,  

Akt i en,  

Fonds 5  

Persönl iche 

Bez ieh-

ungen 6  

Mi tg l ied-

schaft  

Fachge-

sel lschaf -

ten/  

Beru fs -

verbände 7  

Pol i t ische,  

wissen -

schaft l i che 

oder   

persönl iche 

Interessen 8  

Gegen -

wärt iger  

und frühere 

Arbei t -

geber   

(<3 Jahr en)  

Dingeldein  Ja  Ja Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  
Unik l in ik  und  

KKH Bern  

Schäf fe le r  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  K l .  Tüb ingen  

Utsch  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  KKH Zür ich  

Brucker  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  K l .  Tüb ingen  

Ral l  Ne in  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  K l .  Tüb ingen  

Draths  Ja  Ja Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  KSp.  Luzern  

Hiort  Ja Ja Nein  Nein  Ja  Nein  Nein  Nein  
Unik l .  

Lübeck  

Hof fmann  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  
Sp.  

Winte r thu r  

Zeino  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Ja Nein  K l .  Bern  
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Berater -  

bzw.  

Gutachter tä

t igkei t  oder   

bezahl te   

Mi tarbei t 1  

Honorare 

für  

Vortrags-  

und 

Schulungst

ät igkei ten,  

bezahl te  

Autoren-  

oder  Co -

Autoren-

schaften 2  

F inanz ie l le  

Zuwendung

en (Dr i t t -

mi t te l ) 3  

E igentümer -  

interesse an  

Arzneimi t te l

n /  Mediz in -

produkten 4  

Besi tz  von 

Geschäf ts -

antei l en,  

Akt i en,  

Fonds 5  

Persönl iche 

Bez ieh-

ungen 6  

Mi tg l ied-

schaft  

Fachge-

sel lschaf -

ten/  

Beru fs -

verbände 7  

Pol i t ische,  

wissen -

schaft l i che 

oder   

persönl iche 

Interessen 8  

Gegen -

wärt iger  

und frühere 

Arbei t -

geber   

(<3 Jahr en)  

Rimbach  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  Nein  
KH 

Agathar ied  

1  =  Berater -bzw.  Gutachte r tä t igke i t  oder  bezah l te  Mi t arbe i t  in  e inem wissenscha f t l i chen Bei ra t  e i nes  Unternehmens  de r  Gesundhei ts wi r t scha f t   

(z .B .  Arzne imi t te l indus t r i e ,  Mediz inp roduk t indus t r i e ) ,  e ines  kommerz ie l l  o r i ent ie r ten Auf t rags i ns t i tu ts  oder  e ine r  Ve rs icherung  

2  =  Honora re  fü r  Vor t rags -  und Schulungs tä t igke i t en oder  bez ah l te  Autoren -  oder  Co-Autorenschaf ten im Auf t rag e ines  Unte rnehmens  der  

Gesundhei ts wi r t schaf t ,  e i nes  kommerz ie l l  o r i ent ie r ten  Auf t rags ins t i tu ts  oder  e ine r  Vers ic he rung  

3  =  F inanz ie l l e  Zuwendungen (Dr i t tm i t te l )  fü r  Forschungsvorhaben oder  d i rek te  F inanz ierung von Mi tarbe i t ern  de r  E inr ic h tung v on Se i ten e ines  

Unte rnehmens  de r  Gesundhei tswi r t schaf t ,  e ines  kommerz ie l l  o r i ent i e r ten Auf t rags ins t i tu ts  ode r  e i ne r  Vers i che rung  

4  =  E igentümer in t eresse an Arzne imi t te ln /Mediz inp roduk ten (z .  B .  Patent ,  Urheber recht ,  Ve rkaufs l i zenz)  

5  =  Bes i t z  von Geschäf tsante i len ,  Ak t ien,  Fonds  mi t  Bete i l igung von Unternehmen der  Gesundhei tsw i r t schaf t  

6  =  Persön l i che Bez iehungen zu e inem Ver t r e t ungsberecht ig t en e ines  Unte rnehmens  Gesundhei tswi r t scha f t  

7  =  Mi tg l ied  von i n  Zusammenhang mi t  der  Le i t l i n ienentwick lung re levanten Fachgese l lschaf t en/Berufsverbänden,  Mandats t räger  i m Rahmen der  

Le i t l i n ienentwick lung  

8  =  Po l i t i sche,  akademische (z .B .  Zu gehör igke i t  zu  bes t immten „Schu len“ ) ,  w issenschaf t l i che oder  pe rsön l i che In te ressen,  d ie  mögl iche Konf l i k te  

beg ründen könnten  
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1 Epidemiologie 

 

Die vor l iegenden Daten zur  Epidemiologie geni taler  Fehlb i ldungen ents tammen 

überwiegend retrospekt iven Studien und Fal lber ichten und sind tei lweise v iele 

Jahrzehnte a lt .  Je nach dem untersuchten Kol lek t iv unterscheiden s ich d ie 

Ergebnisse. Die Inz idenz bet rägt ca. 0,2 -  0,4 % in der  Al lgemeinbevölkerung [1] .  Eine 

wei tere retrospekt ive Untersuchung an e inem Kol lekt iv  von 5571 Schwangeren,  d ie bei  

Zustand nach Sect io e ine spontan Gebur t anstrebten, fand 165 Mül lergang -

Fehlb i ldungen entsprechend einer  Frequenz  von 2,96 % [2].  Andere Untersuchungen 

[3],  gestütz t auf genauere Diagnosek lassen gaben noch höhere Werte an: 6.7 % (95 % 

CI  6.0-7.4).  Der  Unterschied zu ä l teren Untersuchungen wird mit  dem in der  Regel 

ger ingen Krankhei tswert  erk lär t .  Bei  Frauen mit  Ster i l i tä t  oder  Infer t i l i tät  wird d ie 

Inz idenz (3000 Frauen in der polnischen Bevölkerung) nochmals höher angegeben, 

a l lerd ings mit  e iner  Spannbrei te von 3 -13 % [4] .  Andere Untersuchungen [3]  gestützt 

auf  Metaanalysen f inden bei  Ster i l i tä tspat ient innen mit 7,3 % (95 % CI  6.7-7.9)  nur 

e ine moderate Erhöhung im Vergle ich zur  Inz idenz bei der  Normalbevölkerung,  aber 

e inen deut l ichen Anst ieg bei  Frauen mit  habi tuel len Abor ten auf  16,7% (95% CI,  14.8 –

18.6).    

Typische Malformat ionen der Vulva s ind insbesondere Adhäs i onen und Synechien,  

sowie Hyperplas ien und Aplas ien der  k le inen Schaml ippen.  Die Inz idenz von 

Adhäs ionen ist  hoch, da b is zu 2 % der pubertären Mädchen betrof fen s ind. Bis zu 80 

% dieser Adhäs ionen verschwinden ohne ärzt l iches Einwirken und b is zu 90 % kön nen 

mith i l fe von topischem Östrogen behoben werden [5].  Die beidsei t ige 

Labienhyper trophie bzw. -Aplas ie is t  sehr selten beschr ieben. Einsei t ige 

Veränderungen s ind meist  auf  Unfä l le und Ver letzungen zurückzuführen [6].  

Transverse Vaginalsepten ste l len e ine  fehlende Fus ion und/oder Kanal isat ion der 

Urogeni ta ls inus und/oder Mül ler  Gänge dar. Die Inz idenz beträgt ca. 1:30.000 – 

1:80.000 [7] .  Diese transversen Septen können auf  verschiedenen Höhen der  Vagina 

lokal is ier t  se in;  ca.  46 Prozent  f inden s ich dabei  in  der  oberen Vagina,  ca.  35-40 % im 

mit t leren Bereich und ca.  15-20 % in der  unteren Vagina [8].  Die meisten Fäl le  mit  

transversen Vaginalsepten s ind fenestr ier t  und nicht komplet t  obstru ier t .  

Longitudinale Vaginalsepten s ind in der  Regel mit  uter inen Anoma l ien wie einem 

sept ier ten Uterus oder einem Uterus d idelphys assoz i ier t  [9] .  Diese Septen,  d ie d ie 

Vagina te i len, können par t ie l l  und komplet t  se in.  

Eine Vaginalagenes ie, auch a ls Müllergang -Aplas ie oder  Mayer -Rok i tansky-Küster-

Hauser Syndrom (MRKH) beschr ieben,  is t  mit  e iner vol ls tändig fehlenden Vagina mit  

var iabler Uterusfehlentwick lung verbunden. Die Inz idenz für Vaginalagenes ien beträgt 

1 von 5.000 mit  e iner  beschr iebenen Spanne von 1 pro 4.000 b is 1:10.000 Frauen 

[10] .  In der Regel is t  d ies  mit  Cerv ix -  und Uterusagenes ien verbunden.  Trotzdem 

haben 7-10% der  Frauen e in in taktes Endometr ium, welches entweder mit  e inem 
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obstruier ten Uterus oder  mit  e inem rudimentären Uterushorn verbunden is t .  25% der 

Fäl le  weisen rudimentäre Müllergang-Residuen auf  [11-14].  In e iner großen Ser ie 

waren in 78 % der Fäl le d ie Ovar ien betrof fener Frauen unauf fä l l ig ,  16 % hatten 

extrapelv ine Ovar ien und 6 % einseit ig -hypoplat ische Ovar ien [12] .  

Mädchen mit MRKH haben in 25-50 % urologische Auffä l l igkeiten wie e inseit ige 

Nierenagenes ien, Becken-  oder Hufe isennieren und Auf fä l l igkei ten des 

Sammelrohrsystems. 10-15 % der Pat ient innen haben zudem Skelettanomalien der 

Wirbelsäule, der  Rippen und der  Extremitäten.  Seltener  kommen auch Herzfehler ,  

Mal format ionen der  Hände, Taubheit ,  Gau menspalten wie auch Leis ten-  und 

Femoralhernien vor [15-19].   

Die Inz idenz von angeborenen Uterusfehlbi ldungen is t  schwier ig zu erheben, da v ie le 

Frauen mit  d iesen n icht diagnost iz ier t  s ind, insbesondere dann, wenn diese 

asymptomat isch s ind. Uterusfehlb i ld ungen kommen in ca. 2-4% der fer t i len Frauen mit  

normaler Reprodukt ionsfähigkeit  vor [20 -25].  

In e iner  Studie war die Inz idenz von angeborenen Uterusfehlbi ldungen 3,2 %. Die Ar t  

der  Fehlb i ldungen bzw. d ie Häufigkeit  waren dabei für  sept ier te Uter i  90%, für  

b icornuate Uter i  5% und für  Uter i  d idelphi 5% [23] .  

Die Prävalenz ist  höher bei Frauen mit Fer t i l i tätsproblemen [21, 26] .  Die Inz idenz von 

Mül ler  Gang Anomal ien bei Frauen mit  wiederholten Aborten im ersten Tr imester  oder 

im späten ersten bis  zwei ten Tr im ester  beträgt  5-10 % bzw. mehr a ls 25 % [21] .   

Frauen mit  pr imärer Infert i l i tät  haben d ieselbe Prävalenz von angeborenen 

Uterusfehlb i ldungen wie d ie mit  e inem normalen Reprodukt ionstrakt.  Die Frequenz von 

spez i f ischen Uterusanomal ien in d iesem Review von P at ienten mit  in fer t i len und 

fer t i len Frauen betrug: sept ier ter  Uterus (35 %),  b icornuater  Uterus (26 %), arcuater 

Uterus (18 %),  unicornuater  Uterus (10 %),  d idelpher  Uterus (8 %) und 

Uterusagenes ie (3 %)  [26] .   

Trotz ausführ l icher  PUBMED-Suche s ind keine Daten bzgl .  e in-  beidsei t iger  ovar ie l ler  

Aplas ie im Rahmen kongenita ler  Mal format ionen zu f inden.  

 

Konsensbasiertes Statement   1.S1  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Inz idenz geni ta ler  Fehlb i ldungen l iegt in  der weib l ichen 

Al lgemeinbevölkerung bei  3,0–6,7 %, über  7 % bei  Ster i l i tätspat ient innen und 

ca.  17% bei  Pat ient innen mit habi tuel len Aborten  

Im Vergle ich zur  Normalbevölkerung result ieren bei vorhandener,  

insbesondere uter iner  Fehlb i ldung s igni f ikant  höher e Abortraten.  
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2 Ätiologie von Störungen der Müllerschen Gänge 

Die Entwick lung des Geni ta les ist  zunächst b isexuel l  angelegt .  In d ieser  ers ten Phase 

haben die Gonaden das Potent ia l s ich sowohl in  Testes a ls auch Ovar ien zu 

d if ferenz ieren.  Ebenfal ls  lassen s ich sowohl  Wolf fsche Gänge,  die s ich im männl ichen 

Geschlecht zu Nebenhoden, Samensträngen, Samenbläschen und e inem Tei l  der  

Prostata d i f ferenz ieren,  als  auch Mül lersche Gänge,  die s ich im weib l ichen Geschlecht 

zu Ei le i tern, Uterus und dem oberen Ante i l  der Scheide entwickeln, nachweisen. In 

Anwesenhei t  eines Y-Chromosoms entwickeln s ich aus den b ipotenten 

Gonadenanlagen Hoden. Dabei kommt es zur Dif ferenz ierung von Serto l i -Zel len,  d ie 

das Ant i-Mül ler-Hormon (AMH) sezernieren,  und Leydig -Zel len,  die Androgene 

produz ieren.  Testosteron bewirk t  d ie Di f ferenz ierung der  Wo lf fschen Gänge.  In der 

Per ipher ie wird Testosteron zu Dihydrotestosteron (DHT) umgewandelt ,  welches die 

Di f ferenz ierung des männl ichen äußeren Genita les  hervorruft .  In  Abwesenhei t  e ines 

Y-Chromosoms entwickeln s ich unter der Wirkung größtente i ls  unbekannte r Faktoren 

d ie Gonaden zu Ovar ien. Aufgrund der fehlenden AMH -Produkt ion d i f ferenz ieren d ie 

Mül ler-Gänge zu Ei le itern, Uterus und prox imalem Antei l  der Vagina. Wegen der  

fehlenden gonadalen Testosteronsekret ion b i lden s ich die Wolf fschen Gänge zurück.  

In  der  6.  Entwick lungswoche ents tehen d ie Mül lerschen Gänge durch longitudinale 

Einstülpungen des Zölomepithels . In der Mit te l l in ie tr i f f t  der  e ine Gang auf  den der 

anderen Seite. Die beiden Gänge s ind anfangs durch e in Septum voneinander  

getrennt ,  vere in igen sich jedoch später zum Uterovaginalgang.  Die gemeinsame 

untere Spi tze der beiden Gänge wächst in  kaudaler Richtung weiter,  b is s ie auf d ie 

Hinterwand des Sinus urogeni tal is  tr i f f t .  

2.1 Mayer-Rokitansky-Küster-Hauser-Syndrom 

 

Das Mayer -Rok itansky-Küster-Hauser-Syndrom (MRKH) is t  durch e inen „Uterus 

b ipart i tus rudimentar ius  cum vagina sol ida“  bei  vorhandenen Tuben und Ovar ien 

charakter is ier t .  Man unterscheidet den Typ 1,  bei dem das MRKH als iso l ier te 

Fehlb i ldung auf tr i t t ,  vom Typ 2,  bei  dem zusätz l iche Fehlb i ldungen,  z.B.  der  Nieren,  

des Skelets , Herzfehler und Hörstörungen vorkommen. Die Mehrzahl  der MRKH -Fäl le 

tr i t t  sporadisch auf.  Famil iäre Fäl le lassen s ich durch eine autosomal -dominante 

Vererbung mit var iabler Express iv ität  und verminderter  Penetranz erk lären. Das MRKH 

ist  e in genet isch und kl in isch heterogenes Krankheitsbi ld . Mi t te ls  Array -CGH-Analyse 

können rekurr ierende Mikrodelet ionen oder Mikrodupl ikat ionen in 1q21.4, 16p11.2, 

17q12und 22q11.2 in etwa 10% festgeste l l t  werden [1](z .B.  Ledig et a l. ,  20 11) . In der  

Region 17q12 konnte LHX1 als verantwort l iches Gen ident i f iz ier t  werden [2] .  In der 

chromosomalen Region 1q21.4 l iegt das RBM8A-Gen,  dessen Delet ionen oder 

Mutat ionen mit dem TAR-Syndrom (Thrombocytopenia Absent Radius) assoz i ier t  is t .  

Das TAR-Syndrom is t  u.a. durch Thrombozytopenie,  fehlenden Radius und Agenes ie 

des Uterus und des oberen Tei ls  der  Vagina charakter is ier t .  Bei Pat ient innen mit  
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MRKH wurden heterozygote Var ianten des RBM8A-Gens fes tgeste l l t  [3] .  In der Region 

16p11.2 konnte TBX6 als  Kandidatengen ident i f iz ier t  werden [3] .  Ferner  konnten bei 

Pat ient innen mit  MRKH Mutat ionen in WNT9B nachgewiesen werden [4].  Bei  e inem 

Subtyp von MRKH, der  mit  Hyperandrogenismus e inhergeht ,  wurden WNT4 -Mutat ionen 

fes tgeste l l t  [5 ] .  

2.2 Fusionsanomalien der Müllerschen Gänge 

 

Das Spektrum an Fus ionsanomalien der  Mül lerschen Gänge ist  groß und beinhaltet  

d ie Mögl ichkei t  von doppelt  angelegten Uter i  (Uterus b icorn is, d idelphys),  part ie l len 

Fus ionsstörungen (Uterus arcuatus, septus, subseptus) ,  doppel t  angelegten  Zerv ices 

und Vaginae aufgrund von longitudinalen Vaginalsepten.  

Bei  der Maus konnten Gene, d ie für  d ie in it iale Bi ldung der  Mül lerschen Gänge 

verantwort l ich s ind,  und solche,  die für  d ie Dif ferenz ierung des Mül lerschen Gänge 

eine Rol le spie len,  ident i f iz i er t  werden.  Zu der  ersten Gruppe gehören Pax2,  Lhx1, 

Wnt7a und Wnt4.  Zur  zwei ten Gruppe gehören HoxA9 (Di f ferenzierung der  Tuben) , 

Hoxa10 (Dif ferenz ierung des Uterus),  Hoxa11 (Di f ferenz ierung von Uterus und Cerv ix)  

und Hoxa13 (Dif ferenzierung von Cerv ix und oberem Antei l  der  Vagina) [6] .  Durch 

Array-CGH-Analyse konnte festgeste l l t  werden, dass bei Fus ionsanomal ien des Uterus 

auch Mikrodelet ionen oder Mikroduplikat ionen wie bei MRKH in e inem Teil  der Fäl le 

vorkommen [7] .  

 

2.3 Störungen der Müllerschen Gänge im Rahmen 
übergeordneter Erkrankungen 

 

Fehlb i ldungen der  Geni ta lwege können als  iso l ier te Störungen oder im Rahmen 

übergeordneter  Erkrankungen vorkommen. Als  Beispie l  für  e ine übergeordnete 

Erkrankung sei das Hand-Fuss-Geni ta l -Syndrom genannt,  das u.a. durch 

Fus ionsanomal ien der Mül lerschen Gänge und Fehlb i ldungen der dis talen 

Extremitäten charakter is ier t  is t  und durch Mutat ionen im HOXA13 -Gen verursacht  

wird. Eine aktuel le Synops is übergeordneter  Störungen mit uter inen Anomal ien ist  in 

[8] gegeben.   

Neben genet ischen Faktoren können exogene Faktoren wie d ie Expos it ion mit  

Diethy ls t i lbestro l während der  embryonalen Entwick lung Störungen der  Mül lerschen 

Gänge hervorrufen.  
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2.4 Störungen der Müllerschen Gänge bei phänotypisch 
weiblichen Personen mit 46,XY-Karyotyp 

 

Bei  weibl ichen Personen mit e inem 46,XY-Karyotyp kommen unterschiedl iche 

Var iat ionen der  Mül lerschen Gänge vor.  Bei  e iner  kompletten XY -Gonadendysgenesie, 

bei  der  d ie Keimdrüsen nur noch aus Bindegewebe bestehen,  s ind aufgrund der 

fehlenden Produkt ion von AMH Uterus und Tuben vorhanden.  Bei  der  par t ie l len XY -

Gonadendysgenes ie,  bei  der  Inseln von Test isgewebe vorhanden sind,  können 

aufgrund e iner  gewissen Androgenprodukt ion Res iduen der  Wolfschen Gänge 

vorhanden sein. Die Ausprägung der Müllerschen Gänge kann  aufgrund e iner 

gewissen AMH-Produkt ion gestört  se in.   

Bei  der  Androgeninsens it iv i tät ,  d ie X-chromosomal vererbt wird, s ind d ie Gonaden zu 

Hoden dif ferenz ier t ,  d ie AMH und Androgene produz ieren.  Dementsprechend sind 

weder Uterus noch Tuben vorhanden,  und es besteht e ine b l ind endende Vagina. 

Wolfsche Gänge fehlen, da d ie im männl ichen Bereich produzierten Androgene 

aufgrund e ines Androgenrezeptordefekts n icht  wirken.  

Bei  e iner Synthesestörung der Androgene (z.B.  17ß -Ketostero idreduktase-Defekt)  s ind 

aufgrund der ungestör ten AMH-Produkt ion Uterus und Tuben nicht  vorhanden.  

 

Konsensbasiertes Statement   2.S2  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Best immte Mikrodelet ionen und Mikrodupl ikat ionen können Störungen der  

Mül lerschen Gänge hervorrufen.  

Mutat ionen in Genen wie LHX1, WNT4 und WNT9B gehen mit Störungen der  

Mül lerschen Gänge einher .  
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3 Klassifikation 

3.1 Historie 

 

Um die unterschiedl ichen Ausprägungen der genita len Fehlb i ldungen einzugl iedern, 

führte 1907 Straßmann [1] erstmals eine systemat ische Unterte i lung in Uterus 

b i locular is (septus,  subseptus) und Uterus b if idus (b icornis , d idelphys) e in. Anhand 

dieser groben,  ledig l ich auf den Uterus begrenzten,  Einte i lung war  e ine Zuordnung 

vieler  Fehlb i ldungen nicht  mögl ich,  so daß 1979 Buttram [2]  eine in 6 Untergruppen 

gegl iederte Klass if ikat ion vorschlug.  Diese wurde 1988 von der  „American Fer i t i l i ty  

Society“  (AFS) überarbeitet [3].  Der  hauptsächl iche Unterschied gegenüber  der 

Klass i f ikat ion von But tram besteht  dar in, daß der  Uterus arcuatus in e iner e igenen 

Untergruppierung gegenüber  dem Uterus subseptus abgegrenzt wird. Die 

Einschränkungen der  aktuel len AFS-Klassif ikat ion l iegt in der nicht gegebenen 

Mögl ichkei t ,  Var ianten der Malformat ion in exakte Organuntergruppe einzugl iedern.  

Al le  gül t igen Klass i f ikat ionen beschränken s ich hauptsächl ich auf  den Uterus und 

Vagina und vernachlässigen Fehlbi ldungen der  Adnexe.  Ebenfal l s  werden assoz i ier te 

Fehlb i ldungen,  die in Abhängigkeit  der genita len Malformat ion in b is zu 30% 

vor l iegen, n icht berücksicht igt .  

Fehlb i ldungen anhand ihres embryologischen Ursprungs zu k lass if iz ieren,  is t  d ie 

Grundlage e iner  Eintei lung nach Ac ien [4] .  Da d iese Einte i lung sehr komplex und gute 

Kenntnis in  Embryologie voraussetz t,  f indet d iese wenig Verwendung.  

 

3.2 VCUAM & ESHRE/ ESGE - Klassifikation 

 

Da sich b is dato noch keine zugrunde l iegenden molekulargenet ischen Veränderungen 

der  jewei l igen Fehlb i ldungen fanden [1, 2,  5] ,  wurde mit der VCUAM-Klass i f ikat ion 

e ine anatomische Einte i lung entwickel t ,  d ie s ich an den Var iat ion des äußeren und 

des inneren Genita le der Frau or ient ieren [6] .  Z ie l der  Klass i f ikat ion ist  es , e ine 

mögl ichst  indiv iduel le  und exakte Beschreibung der  Fehlb i ldung zu ermögl ichen.  Diese 

Beschreibung sol l te reproduz ierbar und k l in isch e insetzbar  sein.  

Das äußere und innere Geni ta le der Frau wurde entsprechend der  Anatomie in 

fo lgende Untergruppen eingetei l t :  Vagina (V),  Cerv ix (C), Uterus (U ),  Adnexe (A) . In 

jeder  Gruppe er folgte e ine systemat ische Unterg l iederung der  mögl ichen 

Organveränderungen. Für  das Fehlen einer  Pathologie wurde d ie Zi f fer  0 gewählt .  Je 

stärker  d ie Malformation ausgeprägt war ,  umso höher  er fo lgte d ie numer ische 

Eintei lung. Die höchste Zahl in jeder  Gruppe galt  der  Atres ie bzw. Aplasie (s iehe 

Tabel le 1).   
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Assozi ier te Fehlb i ldungen treten häufig bei Mal format ionen der Müller ischen Gängen 

auf.  Diese wurden in der  separaten Untergruppe „assoz i ier te Mal format ionen“  (M) in 

d ie Klass if ikat ion aufgenommen. Auf eine exakte Gl iederung der „assoz i ier ten 

Malformat ion“ wurde wegen der  Vie lzahl an möglichen Var iat ionen bewußt verz ichtet . 

Statt  dessen sol l  led ig l ich die betrof fene Organgruppe wie z.B.  renales System „R“ 

oder Skelett  „S“  erfaßt werden. Eine Mehr fachnennung in der Gruppe (M) is t  mögl ich 

(s iehe Tabelle 10) .  

Ist  e ine Veränderung mit der vor l iegenden Eintei lung n icht  zu er fassen, sol l te d iese 

mit  dem Buchstaben „+“ dokument ier t  werden. Ist  e ine Fehlb i ldung n icht  komplet t  

abgek lär t  worden,  wird für  d ie Er fassung der jewei l igen Untergruppe der Buchstabe 

„#“ vorgeschlagen. Später wurde e ine ähnliche Einte i lung gemeinsam von ESHRE 

(European Society of  Human Reproduct ion and Embryology)  und ESGE (European 

Society  for  Gynaecological  Endoscopy)  [7, 8].  Grundlage h ierfür  war  wie in der 

VCUAM- Klass if ikat ion d ie anatomische Var iat ion der  Fehlb i ldung.  Die Klass i f ikat ion 

beschränkt  in  der  Einte i lung nur  auf  Mal format ionen,  d ie ihren Ursprung in den 

Mül ler ischen Gängen hat:  Uterus = U; Zer v ix = C;  Vagina = V (s iehe Tabel le 11).  Die 

Eintei lung h ier is t  gegenüber der VCUAM Klass i f ikat ion d i f ferent.  Assoz i ier te 

Fehlb i ldungen können auf e inem Dokumentat ionsblatt  aufgezeichnet werden.  

 

Tabel le 10:  VCUAM-Klass if ikat ion  

Vagina (V) 0 
1a 
1b 
2a 
2b 
3 
4 
5a 
5b 
S1 
S2 
S3 
C 
+ 
# 

unauffällig 
partielle Hymenalatresie 
komplette Hymenalatresie 
inkomplettes Scheidenseptum < 50 % 
komplettes Scheidenseptum/ Duplex 
Introitusstenose 
Hypoplasie 
einseitige Atresie 
komplette Atresie 
Sinus urogenitalis (tiefe Konfluenz) 
Sinus urogenitalis (mittlere Konfluenz) 
Sinus urogenitalis (hohe Konfluenz) 
Kloake 
sonstige 
unbekannt 

Zervix (C) 0 
1 
2a 
2b 
+ 
# 
 

unauffällig 
Cervix duplex 
Atresie/ Aplasie einseitig 
Atresie/ Aplasie beidseitig 
sonstige 
unbekannt 

Uterus (U) 0 
1a 
1b 
1c 

unauffällig 
arcuatus 
subseptus < 50 % des Cavum 
subseptus > 50 % des Cavum 
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2 
3 
4a 
4b 
+ 
# 

bicornis, duplex 
hypoplastischer Uterus 
einseitig rudimentär oder aplastisch 
beidseitig rudimentär oder aplastisch 
sonstige 
unbekannt 

Adnexe (A) 0 
1a 
1b 
2a 
2b 
3a 
3b 
+ 
# 

unauffällig 
Fehlbildung Tube einseitig, Ovarien unauffällig 
Fehlbildung Tube beidseitig, Ovarien unauffällig 
Hypoplasie/ Streakgonade einseitig (ggf. inkl. Fehlbildung Tube) 
Hypoplasie/ Streakgonade beidseitig (ggf. inkl. Fehlbildung Tube) 
Aplasie einseitig 
Aplasie beidseitig 
sonstige 
unbekannt 

assoziierte 
Fehlbildungen (M) 

0 
R 
S 
C 
N 
+ 
# 

unauffällig 
Renales System 
Skelett System 
Kardiales System 
Neuro 
Sonstige 
unbekannt 
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Tabel le 11:  ESHRE/ ESGE Klass if ikat ion  

 Uterine anomaly 

 Main class Sub-class 

U0 Normal uterus 

U1 Dysmorphic uterus a. T-shaped 

b. Infantilis 

c. Others 

U2 Septate uterus  a. Partial 

b. Complete 

U3 Bicorporeal uterus a. Partial 

b. Complete 

c. Bicorporeal septate 

U4 Hemi-uterus a. With rudimentary cavity (communicating or 

not horn) 

b. Without rudimentary cavity (horn without 

cavity/ no horn) 

U5 Aplastic a. With rudimetary cavity (bi- oder unilateral 

horn) 

b. Without rudimentary cavity (bi- or unilateral 

uterine remnants/Aplasia) 

U6 Unclassified Malformations 

Cervical/ Vaginal anomaly 

Co-existent class 

C0 Normal cervix 

C1 Septate cervix 

C2 Double „normal“ cervix 

C3 Unilateral cervical aplasia 

C4 Cervical Aplasia 

  

V0 Normal vagina 

V1 Longitudinal non-obstructing vaginal septum  
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V2 Longitudinal obstructing vaginal septum  

V3 Transverse vaginal septum and/or imperforate hymen 

V4 Vaginal aplasia  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   3.E1  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Um eine Fehlb i ldung repl iz ierbar zu erfassen, sol l ten d ie Klassif ikat ionen 

ESHRE/ ESGE oder  VCUAM benutz t werden.  

 

Konsensbasiertes Statement   3.S3  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die anatomischen Klassif ikat ionen ESHRE/ ESGE & VCUAM bieten derzei t  

d ie beste Opt ion e ine Fehlb i ldung suf f iz ient  abzubilden.  
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4 Diagnostik 

4.1 Pränataldiagnostik 

Im Rahmen pränataler  Untersuchungen können fo lgende Lei tsymptome zur Erkennung 

von weibl ichen Geni ta l fehlb i ldungen beitragen:  

 die (pers is t ierend)  fehlende Dars tel lbarkei t  e iner  Blasenfü l lung  

 die Darste l lung e ines Hydrometrokolpos [1]  

 in Fäl len mit  Karyotypis ierung oder  Analyse zel l f re ier  fetaler  DNA aus 

maternalem Blut:  d ie Diskrepanz zwischen genet ischem und phänotypischem 

Geschlecht  [2]   

 ein indif ferentes äußeres Genita le [2]  

Fakul tat ive Zusatzkr i ter ien können Asz i tes , Hydronephrosen und Ol igohydramnie sein. 

Omphalozelen und/oder e in t iefer  Nabelschnuransatz können ebenfa l ls  mit  komplexen 

urogeni talen Fehlb i ldungen vergesel lschaftet  se in.  [3]   

In  der  konvent ionel len sonographischen Geschlechtsbest immung s teht  im Rahmen der  

sonographischen Zweit tr imesteruntersuchung die Darste l lung der  Labia majora und 

minora im Vordergrund.  Die Geschlechtsbest immung wird von den meisten El tern 

nachgefragt,  is t  a l lerd ings n icht  obl igater  Bestandte i l  ak tuel ler  Empfehlungen zur 

sonographischen Fehlb i ldungsdiagnost ik.  [4]  Bei indi f ferentem Genita le im Sinne einer 

„d isorder of sexual  development“  DSD XX l iegt  d ie Ursache in der  überwiegenden 

Mehrhei t  der  Fäl le (70-90%) in e iner Androgenüberexpos it ion.  [5] Hintergrund ist  

zumeist e in adrenogenita les Syndrom. Entsprechende biochemische wie 

molukulargenetische Abk lärungen s ind durch d iagnost ische Punkt ionen 

(Amniozentese/Chor ionzottenbiopsie)  möglich,  we rden jedoch ohne entsprechende 

Famil ienanamnese zurzeit  sehr selten durchgeführ t.  [5]  

Das innere Genita le des Feten wird n icht rout inemäßig beurte i l t .  Die Visual is ierung 

des Uterus is t  im I I .  Tr imenon in 50 -87% mitte ls  2D-  und 3D-Ultraschal l techniken 

beschr ieben worden.[6]  Ein or ient ierendes Zusatzkr i ter ium is t  d ie retrovesikale 

Dis tanz, welche bei  weib l ichen Feten bre i ter  is t  und eine konkave Form aufweis t.  [7]  

Die Beur te i lung der  Fruchtwassermenge,  d ie Darste l lung der Blase und d ie 

Überprüfung der  Kont inu i tät der  vorderen Bauchwand s ind bereits  im Rahmen des 

Ul traschal lscreenings in der  18+0 bis 21+6 Schwangerschaf tswoche innerhalb der 

Mutterschaf tsr icht l in ien (Stand 2016) geregelt .  [8 ,  9]  Da d ie fehlende Darste l lung der 

feta len Blasenfü l lung insbesondere bei normaler  Fruchtwassermenge ein Hinweis  für  

das Vor l iegen e iner  Blasen-  oder Kloakenekstrophie is t ,  muss d ie dauerhaf t  fehlende 

Dars te l lung (nach mind.  3 wiederhol ten Versuchen der  Visual is ierung im Abstand von 

5-10 Minuten) s tets e ine wei terführende Di agnost ik  durch e inen Untersucher  mit  

entsprechender pränata ler Exper t ise nach sich z iehen. [4, 10 -12] Hierbei so l l te es 
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sich um einen Untersucher mindestens der  DEGUM-Stufe I I  oder mit  nachweisl ich 

analoger  Expert ise handeln.  

Typisch für  Sinus urogenita l is  und Kloakenfehlb i ldungen ist  das pränata le Auftreten 

e ines Hydrometrokolpos.  Dieser  imponier t  a ls  retroves ikale zyst ische Raumforderung, 

häuf ig mit  Sedimentablagerung.[13]  Asz ites,  Hydronephrose und Ol igohydramnie 

können assoz i ier te Symptome sein.  [14]  

Zur  Prognoseeinschätzung gehör t,  dass neben der b i ldgebenden Aufarbei tung der 

jeweil igen urogenita len Fehlb i ldung auch auf assoz i ier te Fehlb i ldungen zu 

untersuchen ist  (z.  B.  OEIS-Komplex) .  

Bei  schwier igen Ult raschal lbedingungen und/oder  sonographisch unk lar en Befunden 

kann e in feta les MRT als addit ive Diagnost ik  h inzugezogen werden bzw. zur 

Bestät igung der sonographischen Einschätzung angeboten werden.  [15]  

Bei  pränata ler  Bestät igung e iner  komplexen urogenita len Fehlb i ldung ist  stets  e ine 

interd isz ip l inäre Beratung mit Kinderchirurgen bzw. -uro logen sowie weiterführende 

genet ische Diagnost ik  und Beratung (z.B.  auf McKusick -Kaufman-Syndrom) 

anzubieten. [2]  

4.2 Diagnostik 

4.2.1 Kinder 

4.2.1.1 Spezif ische Anamnese 

Auch wenn v ie le Kinder mit  geni ta len Fehlb i ldungen asymptomat isch s ind, g i l t  es aber 

dennoch durch gezie ltes  Fragen mögl iche Fehlb i ldungen und Normvar ianten zu 

erkennen. Daher sol l te bei  jedem Kind e ine gründl iche Mikt ions -  und Stuhlanamnese 

erhoben werden. Die Frage nach Vulv i t iden bzw. Vulvovagin i t iden und 

Harnwegsinfekten is t  obl igator isch. Insbesondere Harnträufe ln kurz nach der Mikt ion 

ist  häuf ig vergesel lschaftet mit  Normvar ianten bzw. Fehlbi ldungen des Hymens. Auch 

deutet s tändiges Harnträufeln auf e inen ektop mündenden Harnle i ter  h in.  

 

4.2.1.2 Klinische Diagnost ik  

Grundsätz l ich sol l te  man s ich bei  der Diagnost ik  im Kindes -  und Jugendalter  auf 

mögl ichst  wenig invas ive Massnahmen beschränken und e ine Strahlenbelastung auf 

e in Min imum reduz ieren. Die Mehrzahl a l ler  Fehlb i ldungen im Ano -Genita lbereich 

erkennt man bereits durch  e ine sorgfä lt ige Untersuchung und durch e ine abdominale 

Sonographie z ieml ich s icher .  

Bei  jedem neugeborenen Mädchen sol l te  im Rahmen der Vorsorgeuntersuchungen in 

den ers ten Tagen nach der Gebur t e ine gründl iche Untersuchung des Ano -

Geni talbereiches erfo lgen. Als Untersuchungstechnik sol l te d ie Separat ions - und 

Trakt ionsmethode angewendet  werden.  Mit  Hi l fe  der  Separat ion der  Labia majora kann 
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of t  berei ts d ie Urethramündungsste l le  und auch der  Scheideneingang bzw. das Hymen 

sicher  beurte i l t  werden.  In der  Regel  s ieht  man das für d ie Neugeborenenper iode 

typische östrogenis ier te Hymen und weis s l ichen F luor  im unteren Vaginaldr i t tel .  Durch 

d iese e infache Untersuchung kann z . B. eine Hymenalat res ie ausgeschlossen werden. 

Paraurethra le Zysten und Polypen können so erkannt  und of t  bere its  der  Verdacht  auf 

e ine Normvar iante des Hymens gestel l t  werde n.  Die gründl iche Untersuchung der 

Labia majora ( Inspekt ion und Palpat ion)  und d ie Beurte i lung der Anus (Lage,  Öf fnung 

vorhanden?)  und des Dammbereichs u.a. zum Ausschluss von Mit te l l in iendefekten 

s ind obl igator isch. Das Fehlen des F luors kann auch e in Hin weis für  e ine Uterus-  

und/oder Vaginalaplasie (Mayer -Roki tansky-Küster-Hauser-Syndrom, MRKHS) sein.  

L iegt  eine komplexe Fehlb i ldung oder  e in uneindeut iges äusseres Genita le vor ,  wird 

nach den Empfehlungen der Arbei tsgruppe Eth ik im Netzwerk Intersexuali tät  

vorgegangen und e ine entsprechende interd isz ip l inäre Diagnost ik  und Beratung 

e ingele itet (DSD = d isorders  of sexual  development) .  [16]   

Bei  jedem Mädchen sol l te auch im Rahmen der  Vorsorgeuntersuchung in der 

hormonel len Ruhephase,  am besten 2 b is 4 - jähr ig  e ine zwei te gynäkologische 

Untersuchung durchgeführt  werden.  Als Untersuchungsmethode dient nach e iner 

Inspekt ion des Ano-Geni talbereiches auch in d iesem Alter  d ie Separat ions - und 

Trakt ionsmethode. Eine Untersuchung auf  dem Schoss der  Mutter  is t  dabei mö gl ich.  

Bei  unklaren Befunden sol l te  frühzeit ig  eine Kinder -  und Jugendgynäkologin 

h inzugezogen werden. Eine Traumat is ierung des Kindes durch zu häuf ige bzw. 

unnöt ige Untersuchungen und durch d ie Untersuchung selbst muss unbedingt  

vermieden werden.  Jeder  Untersuchung im Ano-Geni ta lbereich sol l te  e ine 

a l lgemeinpädiatr ische Untersuchung vorausgehen.  Dem Kind sol l te der Ablauf  der 

gynäkologischen Untersuchung in e iner  dem Entwick lungsstand des Kindes 

angepassten Sprache erk lärt  werden. Es darf  zu keinem Zeitpun kt  Druck ausgeübt 

werden. Das Kind sol l te dabei immer Wahlmögl ichkei ten haben und auch nein sagen 

dür fen.  Für e in gutes Untersuchungsergebnis  ist  neben opt imalen technischen 

Voraussetzungen (Vorhandensein e ines Kolposkops) und der  Er fahrung des 

Untersuchers e ine ruhige Atmosphäre ohne Zeitdruck Grundvoraussetzung.  

4.2.1.3 Bildgebende Diagnostik  

Wenn erforder l ich is t  d ie abdominale Sonographie (ggf.  mi t  gefü l l ter  Blase) Methode 

der  Wahl.  Da das ablei tende Harnsystem bei  geni talen Fehlb i ldungen mitbetroffen 

sein kann, sol l te es in d ie Diagnost ik e inbezogen werden (z . B. durch Sonographie der 

harnable itenden Wege).  

Die Auswahl und Durchführung der nach Inspekt ion und k l in ischer  Untersuchung zu 

indiz ierenden Bi ldgebung bei geni ta len Malformationen und insbesondere bei 

komplexen Fehbi ldungen in der frühen Kindhei t  s ind spezia l is ier ten Zentren mit  

ausgewiesener  k inderradio logischer  Exper t ise vorbehalten. [17]  Aufgabe der 

Bi ldgebung is t  d ie Beschreibung der  anatomischen Verhältn isse und Anomalien sowie 

d ie Begle itung eventue l l  notwendiger  Behandlungen.  Zie l  muss e in indiv iduel l  an das 
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Kind und seine Int imsphäre angepasstes Vorgehen sein, das den Anforderungen des 

ALARA-Pr inzips (as low as reasonable achievable) gerecht wird und ef fek t iv d ie 

d iagnost ischen sowie therapie - und prognoserelevanten Fragen beantwor tet ;  

Verfahren ohne Einsatz  ionis ierender  Strahlung s ind in jeder Altersgruppe zu 

bevorzugen, bei der Auswahl  von Röntgenuntersuchungen ist  auf e ine im 

Strahlenschutz opt imierte Vorgehensweise zu achten. Neben der  Beurte i l ung lokaler 

Gegebenhei ten der  komplexen Anatomie von urogeni ta len,  k loakalen,  pelv inen und 

per inealen Strukturen s ind begle itende Malformat ionen (z .B.  am Skelett  – VACTERL, 

caudale Regress ion)  zu ber ichten,  d ie mitunter das Vorgehen und d ie Prognose 

beeinf lussen können.  [18, 19]   

Bei  komplexer Fehlb i ldung s ind in den ersten Lebenstagen (0. – 3. Lebenstag) mit  

Hi l fe  der  Sonographie das Geni ta le sowie Nieren und able itende Harnwege 

einschl ießl ich der Umgebung zu beurte i len,  um frühzeit ig über  e in frühes urolo gisch-

chirurg isches Vorgehen zu beraten.  Nachfo lgend s ind deta i l l ier t  die komplexe 

Anatomie der  pelv inen Strukturen und die Umgebung zu untersuchen (präoperat iv ,  3. 

Lebensmonat) .  Neben der  detai l l ier ten Analyse des Beckeninhal ts s ind sonograf isch 

bei mögl ichst gefü l l ter  Harnblase und gut hydr ier tem Kind d ie Nieren und able itende 

Harnwege besonders  genau zu untersuchen.  [20]  

 Die Röntgenübersichtsaufnahmen (Abdomen, Wirbelsäule, Thorax) und die 

Sonograf ie (Nieren und able i tende Harnwege,  Becken,  Per ineum, Wir belsäule) 

b i lden die Bas isdiagnost ik  bei  e iner komplexen Fehlb i ldung.  

 Die Sonograf ie des inneren Genita les umfasst  bei mögl ichst  gut gefül l ter  

Harnblase d ie suprapubische Beurte i lung von Uterus und Ovar ien.   

 Die Röntgen-Geni tograf ie (F luoroskopie)  unter E insatz von wässr igem, 

jodhal t igem Röntgenkontrastmit te l  is t  mi t  dem Kl in iker gemeinsam zu p lanen 

und durchzuführen;  a lternat iv zur  Röntgenmethode kann bei  entsprechender  

Exper t ise e ine Ul traschal l -Geni tograf ie er fo lgen (Einsatz  von 

Ul traschal lkonstrastmit t e l,  o ff  label use).  Dabei  kann d ie Frage nach einem 

VUR und F is te lb i ldungen zwischen den Systemen mitbeantwortet werden.  

 Die Mikt ionscysturethrograf ie  (Röntgen-MCU) [21]  oder  a lternat iv  d ie unter 

Verwendung von für  das Kindesal ter  zugelassenem Echos ignalverstärker  

(Ul traschal lkontrastmit te l)  durchgeführte Mikt ionsurosonograf ie (MUS oder  

Sono-MCU benannt)  d ienen der Beurte i lung von Harnblase, Urethra und  evt l .  

beglei tendem ves ikoureterorenalem Ref lux  (VUR). Über einen transurethra l  

p latz ier ten Katheter  wird d ie Blase mit  NaCl und Ultraschal lkontrastmit te l  

(Dos is ca.  0,1 ml)  mehr fach gefü l l t  und kont inuier l ich bzw. al tern ierend d ie 

Nieren, Ureteren sowie d ie Harnblase untersucht.  Die Dars te l lung von per ineal  

er fo lgt zur  Dokumentat ion der Urethra und eventuel ler  F is te ln unter Mik t ion.  

 Die Röntgen Hysterosalp ingograf ie (HSG) spie l t  im Kindes - und Jugendal ter  

auch aus s trahlenhygienischen Gründen keine Rol le.  
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 Die Röntgen-Kontrastdars tel lung des Darms (Kontrastmit te lauswahl  abhängig 

von der  Frageste l lung und anstehender  evt l .  Operat ionen/Biops ien) 

vervol ls tändigt  d ie Bi ldgebung.  F is te ln zwischen Rectum und Vagina bzw. 

Urethra s ind zu dokumentieren.  Angewärmtes, wasser lös l iches,  Jod-hal t iges 

Röntgenkontrastmit te l  wird händisch appl iz ier t  (100 mg Jod/ml)  und das 

Colon/Rectum somit aufgeweitet .  Untersucht  wird mit  gepuls ter Durchleuchtung 

mit  reduz ierter  Bi ld frequenz (3/sec) und Anfert igung von Last  Image Hold (LIH)  

Aufnahmen.  Zur  F iste lbeurte i lung wird das Kind entsprechend rot ier t  und 

hochauf lösende Röntgenaufnahmen werden akquir ier t .  Al ternat iv kann bei  

entsprechender Expert ise e ine 3D-Rotat ionsf luoroscopie Verwendung f inden.  In 

geübten Händen kann a l ternat iv durch e inen NaCl-Ein lauf  während der 

Sonograf ie (ev t l .  mi t  Zusatz  von Ultraschal lkontrastmit te l)  e in d iagnost isch 

ausreichendes Ergebnis erz iel t  werden.   

 Die Computer tomograf ie is t  aus s trahlenhygienischen Gründen und reduz ier tem 

Weichte i lkontrast  n icht  indiz ier t ;  s ie wird nur regionär in Einzelfä l len nach 

Fül lung a l ler  Systeme präoperat iv angewendet  

 Die Magnetresonanztomograf ie (MRT) bei 1,5 bzw. 3,0 Tesla Feldstärke und 

geeigneter  Spulentechnologie ist  die präoperat iv bevorzugte 

Schni t tb i ldmethode vor rekonst rukt iven Eingr if fen und l ie fer t  ohne ionis ierende 

Strahlen e inen deta i lre ichen Überbl ick zu den anatomischen Gegebenheiten zur 

Planung und Beglei tung des operat iven Vorgehens. [22]  Bei Neugeborenen, 

Säugl ingen und Kle inkindern ist  e ine an die Körpergröße a ngepasste 

Untersuchungstechnik  (Spule,  Schichtd icke,  Matr ix  etc.)  notwendig. Zwar  l ie fer t  

d ie 3,0 T MRT detai lre ichere Aufnahmen,  a l lerdings is t  s ie auch 

artefaktanfä l l iger .  Die Fül lung a l ler  sondierbaren Öf fnungen einschl ießl ich von 

Rectum und Harnblase m it  Ultraschal lgel  bzw. physio logischer NaCl -Lösung zur  

besseren Abgrenzung der  d is tendier ten Strukturen wird empfohlen. Die 

Analregion wird mit  e iner  Vitamin -E-Kapsel mark ier t .  Die Ureteren können 

durch e ine kontrastverstärk te MR-Urographie ident i f iz ier t  werden und evt l .  

Fis te lb i ldungen (unter Verwendung von entsprechend auf lösenden T1 -

gewichteten Sequenzen)  mit  Kontrastmit tel  besser detekt ier t  werden. 

Hochauf lösende s tark  T2-wichtende (ausreichend lange Echozeit ,  T ime of 

Echo)  3-D-MR-Sequenzen bieten einen  hohen Kontrast  zwischen den e inzelnen 

Kompart imenten und gestat ten d ie Beur te i lung des inneren Geni tale. [23] 

Erwei ter t  wird d ie MRT um die Beur tei lung der  Wirbelsäule und von Nieren und 

Harnwegen (MR-Urograf ie) ,  wobei  bei  Di latat ion des NBKS und Ureters s tark  

T2-wichtende 3D-Sequenzen verwendet werden.  Wenn keine Di latat ion von 

NBKS oder Ureter  vor l iegen, kann d ie Funkt ion mit  sequent ie l l  in hoher 

Zeitauf lösung angefert ig ten T1-wichtenden Sequenzen unter  int ravenöser 

Appl ikat ion von MR-Kontrastmit te l (0,1  mmol/kgKG GdDTPA) ab dem 3.  

Lebensmonat abgeschätzt werden.  Die nuk learmediz inische 

Funkt ionsuntersuchung der Nieren (MAG 3)  kann somit  e ingespart  werden.  
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4.2.1.4 Weiterführende Diagnost ik  

Bei fe infühl iger Herangehensweise an das Kind s ind Narkoseuntersuchungen n ur in 

besonderen Ausnahmefäl len erforder l ich.  Bei  Verdacht  auf  e ine genet isch bedingte 

Fehlb i ldung sol l te der Fami l ie  e ine entsprechende humangenet ische Beratung 

nahegelegt und unter Berücks icht igung der Vorgaben des Gendiagnost ikgesetzes e ine 

genet ische D iagnost ik  veranlasst  werden. Bei vermuteter  endokr iner  Ursache sol l  d ie 

Hormondiagnost ik  mit  wei ter führenden Tests  veranlasst werden.  

4.2.2 Jugendliche 

4.2.2.1 Spezif ische Anamnese 

Jede Jugendl iche sol l te nach dem Zei tpunkt  des Puber tätbeginns,  nach dem weiteren 

Puber tä tsfortschr i t t ,  insbesondere ob Fluor  a lbus vorhanden is t ,  und ggf .  nach dem 

Zeitpunkt der Menarche gefragt werden. Auch d ie Frage nach Unterbauchschmerzen, 

nach Mikt ionsbeschwerden und e ine Stuhlanamnese gehören dazu. Jede Jugendl iche 

mit  einer  pr imären Amenorrhoe, d. h.  wenn die Menarche n icht  b is  zum vol lendeten 

15.  Lebensjahr  oder  innerhalb von 2 ½ bis 3 Jahren nach der  Thelarche e insetzt  hat,  

gehört  abgek lär t .  Dabei muss neben dem chronologischen Al ter  d ie Famil ienanamnese 

und d ie gesamte körper l iche Entwick lung bzw. der b isher ige Puber tätsver lauf  mit  

e inbezogen werden.  Jede Jugendl iche nach der  Menarche muss gefragt werden,  ob 

d ie Benutzung von Tampons problemlos mögl ich ist .  Auch ist  es  wicht ig die 

Jugendl ichen zu fragen,  ob s ie etwas im Scheidenbereic h getastet  haben, was s ie 

stör t .  

4.2.2.2 Klinische Diagnost ik  

Es gibt ke ine e indeut igen Empfehlungen, wann eine Jugendl iche rout inemässig zum 

ersten Mal gynäkologisch untersucht  werden muss.  Eine Verordnung einer 

Kontrazept ion ist  z.  B.  auch bei beschwerdefre ier J ugendl icher ohne vorgängige 

gynäkologische Untersuchung mögl ich.  

Untersucht  werden sol l ten Jugendl iche mit  einer pr imären Amenorrhoe, mit  dem 

Fehlen von F luor  a lbus trotz  for tgeschr i t tener  Puber tät ,  Jugendl iche mit  Problemen 

beim Einführen oder Ent fernen des Tampons.  Weitere Indikat ionen s ind 

Unterbauchschmerzen oder Mikt ionsbeschwerden, insbesondere Harnträufe ln oder 

wenn die Jugendl iche selbst e inen unklaren Tastbefund äussert .  

Durch e ine sorgfä l t ige Inspekt ion in Ste inschnit t lage unter Anwendung der 

Separat ions- und Trakt ionsmethode können vie le Fehlb i ldungen bzw. Normvar ianten 

bereits  d iagnost iz ier t  bzw. ausgeschlossen werden. Ins trumente s ind bei  e iner 

Ers tbeurte i lung in der  Regel  nicht er forder l ich.  Bei  Jugendl ichen,  deren Hymen noch 

n icht ausreichend östrogenis ier t  is t ,  is t  streng darauf zu achten, d ieses aufgrund der  

hohen Schmerzempf indl ichkeit  nicht zu berühren. Bei  unk laren Befunden is t  frühzeit ig 

e ine Kinder-  und Jugendgynäkologin h inzuzuziehen.  
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4.2.2.3 Bildgebende Diagnostik  

Die Abdominalsonographie bei  gefü l l ter  Harnblase er laubt e ine schnel le, gefahr lose, 

kostengünst ige und n icht invas ive Beurte i lung des inneren Genita les ohne 

Strahlenbelastung. Auch d ie Sonographie der  Nieren und des able itenden 

Harnsystems is t  bei  e in igen Krankheitsbi ldern e ine wicht ige Ergänzung der 

Diagnost ik .   

Wenn psychologisch,  anatomisch und technisch berei ts vert retbar, b ieten d ie 

transvaginale oder  transrekta le Sonographie d ie Mögl ichkei t  e ine sonographische 

Diagnost ik  mit  deut l ich besserer  Or tsauf lösun g zu erre ichen.  Im Kindes-  und frühen 

Jugendalter  sol l te  s ie jedoch vermieden werden, insbesondere bei  in taktem Hymen.  

Ansonsten entsprechen d ie Empfehlungen bezügl ich der Bi ldgebung denen im 

Kindesal ter  (s iehe 4.2.1.3).  

4.2.2.4 Weiterführende Diagnost ik  

Liegen k l inische Hinweise auf  e ine Hyperandrogenämie vor oder  zeigt  s ich e ine 

Kl i tor ishypertrophie, so werden d ie Androgene best immt, e in ACTH -Kurztest und e in 

Dexamethasonhemmtest durchgeführ t.  Erg ibt der ACTH -Test e inen b iochemischen 

Hinweis  auf e in AGS, so sol l t e  d ie molekulargenetische Untersuchung empfohlen 

werden. Zeigt  der  Dexamethasonhemmtest  keine Suppression der Androgene, wird 

e ine b i ldgebende Diagnost ik des Abdomens zur Tumorsuche durchgeführ t.   

Eine Karyotypis ierung sol l te bei  Pat ient innen immer dann er fo lgen,  wenn 

endokr inologisch e in hypergonadotroper Hypogonadismus nachgewiesen wird,  bei  

fehlendem Uterus, wenn laborchemisch e in Hinweis auf  e ine Störung der  

Androgenprodukt ion oder  e ine Androgeninsens it iv i tät  sowie e in uneindeut iges äußeres 

Geni tale vor l iegen. Bei auf fä l l igem ACTH-Kurztest  wird e ine molekulargenetische 

Untersuchung auf  ein AGS oder Late -onset-AGS durchgeführt .  L iegt  e in d iskrepantes 

phänotypisches zu karyotypischem Geschlecht nach der Chromosomenanalyse vor,  so 

or ient ier t  man s ich an den Empfehlungen der  Lei t l in ie „Var ianten der  

Geschlechtsentwick lung“ zur  weiteren Betreuung und Beratung.  [16]  

Die interd iszip l inäre Kooperat ion mit  Kinderärzten, Gynäkologen, Radio logen, 

pädiatr ischen Endokr inologen,  Kinderchirurgen, Kinderurologen und Hum angenet iker  

is t  notwendig.  
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4.2.3 Erwachsene 

4.2.3.1 Spezif ische Anamnese 

Im Erwachsenenalter  dominier t  d ie gestörte Fert i l i tät  a ls  Anlass zu wei terführenden 

Untersuchungen.  

4.2.3.2 Klinische Diagnost ik  

Auch mit dem Nachweis von Normvarianten oder Anlagestörungen (z.  B.  

Doppelanlagen)  sol l te  man aufgrund der  besseren Darste l lbarkeit  b is zum Beginn der  

Puber tätsentwick lung war ten. Diese spie len b is zum Beginn der Puber tät ke ine Rol le,  

da b is zu d iesem Zei tpunkt keine Therapie erforder l ich is t .  Ers t mit  dem Beginn der 

Puber tätsentwick lung,  der  Menarche und/oder  dem Wunsch nach Kohabi tat ion kann 

sich h ier  Handlungsbedar f ergeben.  

Dann is t  auch der  Einsatz  der  übl ichen gete i l ten (schmalen)  Specula meis t  gefahr los 

mögl ich.  Der  Hymen is t  unter dem Einf luss der Östrogene gut  dehnbar  un d wird daher 

bei  der vors icht igen Spiegele inste l lung nicht  ver letz t.  Auf e in behutsames Vorgehen 

ist  jedoch zu achten.  

Die genaue Inspekt ion der Vagina ist  zum Ausschluss von Septen und Doppelanlagen 

(z. B.  zwei  Por t iones) von großer  Bedeutung.  

4.2.3.3 Bildgebende Diagnostik  

Die Abdominalsonographie bei  gefü l l ter  Harnblase er laubt e ine schnel le, gefahr lose, 

kostengünst ige und n icht invas ive Beurte i lung des inneren Genita les ohne 

Strahlenbelastung. Die Sonographie der Nebennierenregion, der Nieren und der 

able itenden Harnwege is t  bei e in igen Krankhei tsbi ldern e ine wicht ige Ergänzung der 

Diagnost ik .   

Wenn technisch möglich b ieten d ie transvaginale oder  transrekta le Sonographie d ie 

Mögl ichkei t  e ine sonographische Diagnost ik  mit  deut l ich besserer Ortsauf lösung zu 

erreichen.  

Eine Magnetresonanztomographie ggf .  mi t  Fül lung von Vagina und Rectum mit 

Sonogel  is t  ind iv iduel l  bei  unk larer Si tuat ion im k le inen Becken interd isz ip l inär zu 

indiz ieren. Anatomisch hoch auf lösende stark T2 -wichtende Sequenzen zur 

Beur tei lung der  St rukturen des k le inen Beckens sowie der umgebenden Weichte i le 

und knöchernen Strukturen e inschl ießl ich LWS und Os sacrum in mehreren 

Raumebenen s ind erforder l ich. Eine mit  Strahlenbelastung verbundene 

Computertomographie is t  auch aufgrund des ger ingen Weich te i lkontrastes nicht 

indiz ier t .   

Eine d iagnost ische Laparoskopie is t  bei  asymptomat ischen Pat ient innen nur in  

Ausnahmefäl len indiz ier t ,  n icht jedoch bei  V. a. e in MRKH -Syndrom, weil  d ieses durch 

d ie typ ische Anamnese,  den Inspekt ionsbefund, rek ta le Palpat i on und abdominale 

Sonographie e indeutig d iagnost iz ierbar  is t .   
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Finden s ich u l trasonographisch Hinweise auf e ine Doppelanlage des Uterus oder  das 

Vor l iegen e ines Uterusseptums, wird im Kindes -  oder  Jugendalter  keine Hysteroskopie 

durchgeführ t.  Als  pr imäre wei terführende d iagnost ische Massnahme insbesondere bei 

Ster i l i tätspat ient innen sol l te e ine bi ldgebende Diagnost ik mit te ls 3D -Sonographie 

angestrebt  werden. Die Abgrenzung zwischen e inem sept ier ten Uterus und e inem 

bicorporalen Uterus def in ier t  s ich nach ESHRE/ESGE-Klassif ikat ion aus der 

Vermessung der myometranen Fundusdicke und der Relat ion der Einz iehung der 

äußeren Funduskontur  bzw. der  internen Vorwölbung des Cavumdaches. [24] Da d iese 

Di f ferenz ierung im Fal le  e iner angestrebten operat iven Therapie re le vant is t ,  so l l te 

e ine entsprechende präoperat ive Bi ldgebung erfo lgen.  [25, 26] Sowohl die 

transvaginale 3D-Sonographie a ls  auch e in MRT ermögl ichen eine derart ige 

Einschätzung. In er fahrener Hand s ind beide Methoden von hoher  d iagnost ischer 

Genauigkeit  sowohl in der Beurte i lung des Uterus a ls  auch der  Zerv ix und Vagina. 

[27-30]  Genauere Detai ls  zur  Di f ferent ia ld iagnost ik  werden im Kapite l 8 Fehlb i ldungen 

des Uterus dargeste l l t  werden.  

 

4.3 Genetische Diagnostik 

Eine Karyotypis ierung ist  bereits  zur  Bas isdiagnos t ik  bei  der  Abk lärung von genita len 

Fehlb i ldungen zu erwägen. Es sol l te insbesondere bei Pat ient innen er fo lgen, wenn 

endokr inologisch e in hypergonadotroper Hypogonadismus nachgewiesen wird,  bei  

fehlendem Uterus, wenn laborchemisch e in Hinweis auf  e ine Stör ung der  

Androgenprodukt ion oder  e ine Androgeninsens it iv i tät  besteht ,  sowie ein uneindeutiges 

äußeres Geni ta le vor l iegen.  Bei  auf fäl l igem ACTH -Kurztest  wird e ine 

molekulargenetische Untersuchung auf ein AGS oder Late -onset-AGS durchgeführ t.  

L iegt  e in d iskrepantes phänotypisches zu karyotypischem Geschlecht nach der  

Chromosomenanalyse vor ,  so or ient ier t  man s ich an den Empfehlungen der  Leit l in ie 

„Var ianten der Geschlechtsentwick lung“  zur  wei teren Betreuung und Beratung. [16]  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   4.E2  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei pränata lem V.a.  e ine Genita lfehlb i ldung ist  d ie weiter führende Abklärung,  

Diagnost ik  und interdiszipl inäre Beratung an entsprechenden Einr ichtungen 

zu empfehlen.  

 

Konsensbasiertes Statement   4.S4  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  
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Im Rahmen der Ult raschal lscreeninguntersuchungen  erhobene Befunde 

können auf Genita lfehlb i ldungen hinweisen.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   4.E3  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei Vorsorgeuntersuchungen im Kindesalter  sol l te  auf  weib l iche 

Geni tal fehlb i ldungen geachtet  werden. Bei  V.a. e ine Genita lfehlb i ldung is t  

d ie wei ter führende Abklärung,  Diagnost ik  und ggf .  in terd isz ip l inäre Beratung 

zu empfehlen.  Bei  Kindern und Jugendl ichen sol l  auf  den Schutz  vor  

ungerechtfert igten d iagnost ischen Maßnahmen geachtet  werden.  

 

Konsensbasiertes Statement   4.S5  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Diagnost ik  bei V.a. weib l iche geni tale Fehlb i ldungen im Kindes -  und 

Jugendalter  setz t  v ie l  Erfahrung,  e in k indgerechtes Ins trumentar ium und 

Ambiente sowie e in gutes Einfühlungsvermögen der  Untersucher  voraus.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   4.E4  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei Vor l iegen von weib l ichen geni ta len Fehlb i ldungen sol l  auf  d ie  

Assoziat ion zu anderen anatomischen Fehlb i ldungen,  Syndromen oder  

Symptomkomplexen geachtet werden. Bei der  Bi ldgebung sol len Methoden 

ohne ionis ierende Strahlung bevorzugt e ingesetz t werden. Mit te l  der Wahl  is t  

der  Ul traschal l .  

 

Konsensbasiertes Statement   4.S6  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Anomalien der Nieren und des harnablei tenden Systems können mit  

weib l ichen genita len Fehlb i ldungen assozi ier t  se in.  Weib l iche geni ta le 

Fehlb i ldungen können Bestandte i l  von Syndromen sein.  
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5 Transition  

5.1 Einführung und Begriffserklärung  
 

Trans it ion umfasst  den Prozess,  in welchem Jugendl iche von der  umfassenden und 

meis t  engen Führung der  Pädiatr ie  für  den Wechsel  in  d ie Erwachsenenmediz in mit  

den verschiedenen Spez ia l is ten und Disz ip l inen vorbereitet  werden. Insbesondere 

Jugendl iche mit  chronischen Erkrankungen und Medikamenteneinnahme entz iehen 

sich während der Puber tät zunehmend der ärz t l ichen Kontro l le, ze igen e ine 

schlechtere Compl iance und gehen of t  in der  Trans i t ion ver loren („Lost in  Trans i t ion“)  

[1-3] ,  was s ich auf Gesundhei t  und Lebenserwar tung der Be troffenen ungünst ig 

auswirkt .    

Weltwei t  s ind Bemühungen im Gange,  d ie Trans it ion bei  chronisch kranken 

Jugendl ichen zu verbessern,  wie d ies  in  verschiedenen Ar t ike ln und Guidel ines 

dokument ier t  is t  [4-6] .  Für  e ine gelungene Transi t ion wird die Betreuung in e inem 

mult id isz ip l inären Team geforder t,  s ie sol l  s tufengerecht ablaufen und auch d ie 

kommunikat iven ärz t l ichen Fähigkei ten sol l ten verbessert  werden [7] .  

Je komplexer d ie Problemat ik und je enger  d ie ärzt l iche Betreuung und Begle itung in 

der  Kindhei t  und frühen Jugend notwendig war,  desto sorgfä lt iger sol l te die Trans it ion 

vorbereitet  werden.  Dies bez ieht s ich insbesond ere auf  Jugendl iche mit  s ichtbaren 

Fehlb i ldungen des äusseren Genita les ,  Jugendl iche mit  komplexen urogenita len 

Fehlb i ldungen und Jugendl iche,  die in der  Kindhei t  oder frühen Jugend geni ta l 

oper ier t  wurden [8-14] .  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   5.E5  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Jugendl iche mit  genita len Fehlbi ldungen sol len während der dre i Phasen der  

Puber tät entsprechend ihrer Rei fe auf d ie Trans i t ion vorberei tet werden.   

Die Trans it ion sol l  e ine länger fr is t ige und kont inuier l iche Begle itung in d ie  

Erwachsenenzei t  umfassen.  

 

Konsensbasiertes Statement   5.S7  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Viele Jugendliche mit  chronischen Erkrankungen und 

Medikamenteneinnahme entziehen sich während der Pubertät zunehmend der 

ärzt l ichen Kontro l le , ze igen e ine schlechtere Compl iance und gehen of t  in  
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der  Trans i t ion ver loren („Lost in Trans it ion“) ,  was s ich negativ  auf  

Gesundhei t  und Lebenserwar tung der Betrof fenen auswirk t.    

 

5.2 Problemstellung bei genitalen Fehlbildungen 
 

Trans it ion hat  das Zie l ,  d ie Therapietreue der Jugendlichen (Kontro l len,  Medikamente, 

Verhalten, Anwendung von Hi l fsmit teln, Dehnungen etc .)  b is ins Erwachsenenal ter zu 

erhalten und d ie Arz t -Pat ienten-Bez iehung den s ich ändernden Bedür fn issen gemäß 

Alter ,  Puber tätsentwicklung und sexuel ler  Reife anzupassen.  Der  Wunsch nach 

Int imi tät,  Respekt und das im Laufe der  Pubertät  s ich ändernde Schamgefühl  kann bei  

Adoleszenten mit  geni ta len Fehlb i ldungen zu e in em sozia len Rückzug führen,  um der 

Auseinandersetzung mi t  dem „Anders-sein“,  dem auf fä l l igen Geni tale oder der  

unangenehmen Notwendigkei t  der vaginalen Dehnung zu entkommen. Die 

Veruns icherung wird häufig ins Erwachsenenalter weitergetragen und führ t  nicht 

selten zu b le ibender  Ablehnung von Sexual i tä t und Int im ität.  Die Daten von 

St ikkelbroeck [15]  sowie Jurgensen [16]  zeigen,  dass  junge  Erwachsene mit geni ta len 

Fehlb i ldungen im Vergle ich zu Gle ichal tr ig en ohne solche Fehlb i ldungen oft  erst  

später  oder  überhaupt  keine sexuelle Partners chaf t  bzw. Akt iv i tä t  e ingehen. 

Besonders  negat iv scheint  s ich e ine anhal tende Inkont inenz (Ur in und/oder Stuhl)  auf 

d ie sexuel le Akt iv i tä t  bzw. auf d ie Aufnahme einer  in t imen Bez iehung auszuwirken 

[17] ,  ebenso e in Zustand nach wiederhol ten genita len Operat ionen mit 

entsprechenden Vernarbungen [18-21] .  

5.3  Assoziierte Fehlbildungen 

Bei Mädchen mit  urogenita len, anogeni ta len oder renalen Fehlb i ldungen l iegen in 

e inem erhebl ichen Prozentsatz assoz i ier te Fehlb i ldungen des inneren Geni ta les  v or .   

Werden d iese nicht rechtzeit ig erkannt ,  kann es bei  der  Menarche zu 

Abf lussstörungen mit Hämatokolpos bzw. Hämatometra,  entsprechenden Schmerzen 

und dem Risiko der  Endometr iose kommen, was verhinder t  werden muss.  Diese 

assoz i ier ten Fehlb i ldungen werden in der frühen Kindhei t  of t  übersehen und können 

meis t  erst  im Laufe der  Pubertät  (ab Tanner -Stadium 3)  s icher  d iagnost iz ier t  werden, 

wenn das innere Geni ta le e ine entsprechende Grösse und Reife er re icht [22-24] .  
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Konsensbasierte  Empfehlung   5.E6  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bevor  ein komplexer operat iver Eingr i f f  vorgenommen wird, so l l  d ie fachl ich 

kompetente Nachbetreuung,  auch längerfr is t ig,  besprochen und d ie 

Trans it ion s ichergeste l l t  werden.  

Um assoz i ier te Fehlb i ldungen rechtzeit ig  zu erkennen,  sol len weib l iche 

Jugendl iche mit  urogeni ta ler Fehlb i ldung spätestens ab Tanners tadium B3 

von e iner  k inder -  und jugendgynäkologisch ausgebi ldeten Fachperson 

untersucht  und e ine entsprechende Abf lussbehinderung ausgeschlossen 

werden.  

 

Konsensbasiertes Statement   5.S8  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Weibl iche genita le Fehlb i ldungen,  wiederhol te genita le Operat ionen und 

Funkt ionsstörungen wie Inkont inenz können zu Verunsicherung und 

b le ibender Ablehnung von Sexual i tät  und Int imitä t  führen.  Eine 

vertrauensvol le  Arzt -Pat ient-Bez iehung in der  Zeit  der  Puber tät  kann d ie 

Therapietreue stärken und kann d ie Compl iance verbessern.  

 

5.4 Multidisziplinäres Team 

In  verschiedenen Studien wird für  d ie Begle itung Jugendl icher  mit  genita ler  

Fehlb i ldung e in mul t id iszipl inäres Team mit fo lgenden Disz ip l inen empfohlen:  

Pädiatr ische Urologie,  Pädiatr ische Endokr inologie, Jugendgynäkologie, Pädiatr ische 

Chirurgie, operat ive Gynäkologie,  Psychologie, Jugendpsychiatr ie ,  Genet ik ,  

Sozia larbe it  und Pf lege [25].  Als  besonders  wicht ig wird der  Einbezug e iner Kinder -

und Jugendgynäkologin im Team angesehen für d ie kont inuier l iche Betreuung von der 

Kindhei t  über  die Jugendzeit  bis  ins  Erwachsenenal ter [25,  26] .   

Konsensbasierte  Empfehlung   5.E7  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Kinder  und Jugendl iche mit  komplexen genita len Fehlb i ldungen sol len in  

e inem mult id isz ip l inären Team besprochen und von e iner  in  Kinder -  und 

Jugendgynäkologie geschul ten Fachperson auch in der Trans i t ion begle itet  

werden.  
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Konsensbasiertes Statement   5.S9  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Zentren, d ie Operat ionen bei  Kindern und Jugendl ichen mit  geni ta len 

Fehlb i ldungen vornehmen, sol len d ie Beratung und das Therapiekonzept  

interd isz ip l inär mit  Vert retern a l ler  bete i l ig ten mediz in ischen und 

psychosoz ia len Fachbereichen unter  Einbezug der  Ki nder-  und 

Jugendgynäkologie besprechen und d ie Transit ion langfr is t ig  planen.  

5.5 Konkrete Aufgaben der Transition  

Entsprechend der  körper l ichen Entwick lung is t  es  erforder l ich, d ie Jugendl iche 

schr it tweise durch d ie dre i  Phasen der  Puber tät zu begle iten.  Konkret  bedeutet d ies in 

der  frühen Pubertät  Unters tützung in der Ident i f ikat ion mit  dem eigenen s ich 

verändernden Körper ,  der  Akzeptanz des äusseren Erscheinungsbi ldes des Ge nita les , 

im Umgang mit  Menstruat ion, Hygienemassnahmen wie Tampongebrauch sowie in der  

sexuel len Entwick lung [15,  16].  In  der  späteren Puber tät  ste l len s ich d ie Themen 

sexuel le Annäherung,  Probleme beim Koitus und Dyspareunie sowie Kontrazept ion ,  

Schutz vor  STI und Fragen zur  späteren Fer t i l i tä t  [17-21] .  Im jungen Erwachsenenal ter 

stehen d ie präkonzept ionel le  Beratung und interdisz ip l inäre Zusammenarbeit  je  nach 

Grunderkrankung im Vordergrund.   Unvorbereitete, ungeplante Schwangerschaf ten 

gehen mit höheren Ris iken für Mut ter  und Kind e inher  und sol l ten durch 

entsprechende Aufk lärung und Beratung verhindert  bzw. bei  Kinderwunsch 

entsprechend vorberei tet werden [17] .  

Konsensbasierte  Empfehlung   5.E8  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei Mädchen mit genita ler  Fehlb i ldung sol l  d ie Trans i t ion entsprechend 

untenstehender Checkl iste erfo lgen. Zentra le Themen der Trans it ion wie 

Sexualaufk lärung, Kontrazept ion, f rühzei t ige präkonzeptionel le  Beratung 

sowie Unters tützung der  Eigenständigkei t  s ind gerade bei Personen mit  

genita len Fehlb i ldungen besonders  wicht ig und sol len sorgfä l t ig und mit  

entsprechendem Fachwissen erfo lgen (s iehe Check l is te /Tabel le 12)  

 

Konsensbasiertes Statement   5.S10 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Für  Mädchen mit  genita ler ,  urogeni ta ler  oder  anogenita ler  Fehlb i ldung ist  d ie  

korrekte Begle itung und Unterstützung in der  Trans i t ion essent ie l l .  
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Tabel le 12:  Check l is te Trans i t ion bei  Mädchen mit geni talen Fehlb i ldungen  

Bei al len genitalen und urogenitalen 

Fehlbi ldungen 

Zeitpunkt   

Ausschluss von assoz i ier ten Fehlb i ldungen 

(Doppelb i ldungen,  vaginale Septen,  Zerv ixstenose, 

Abf lussbehinderung,  renale Anomalien)  

Sichers te l lung der anatomischen Voraussetzungen für  

Menstruat ion,  Tampongebrauch und Sexual i tät   

Aufk lärung über Kontrazeption ,  sexuell  übertragbare 

Krankheiten  

Unters tützung in der Ablösung von den El tern, 

Stärkung der  e igenständigen Entscheidungen  

Fer t i l i tä t ,  Präkonzeptionel le  Beratung  

Spätestens bei  

Tanners tadium B3 

 

 

 

 

Mit t lere Puber tät  

 

Späte Pubertät,  

junges 

Erwachsenenal ter  

 

Bei Fehlbildungen des äusseren Genitales  Zeitpunkt   

Mul t id isz ip l inärer  Approach,  bei  Bedarf   und Wunsch 

psychotherapeut ische Unters tützung, Besprechen von 

a l l fäl l igen genitoplast ischen Korrekturoperat ionen  

Heranführen an Selbstuntersuc hung, Arbei t  mit  

Handspiegel,  Ident i f ikat ionsförderung,  e igene 

Beur tei lung der  Fehlb i ldung,  Akzeptanz  

Ab früher Puber tät    

Bei  narbigen Veränderungen,  Stenos ierung des 

Intro i tus :  Vaginale Dehnung für Tampongebrauch und 

Sexual i tät  /  schmerzfre ie Penetrat ion  

Al l fä l l ig  geni toplast ische Korrekturoperat ion  

Ab Menstruat ion   

Bei  narbigen Veränderungen, Stenosierung der  

Vagina sowie  ggf.  vor  und nach Neovaginaanlage 

vaginale Dehnung,  Nachbehandlung und langfr is t ige 

Betreuung s ichers tel len  

Vor und nach 

vaginaler  

Operat ion 
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6 Fehlbildungen der Vulva 

6.1 Besonderheiten 

Angeborene Fehlb i ldungen des äußeren weibl ichen Genita ls und deren Behandlung 

gehen mit  e iner erhebl ichen Beeinf lussung der  psychosozialen aber  auch 

psychosexuel len Integr i tät  der  betrof fenen Pat ient innen e inher. Deshalb sol l ten 

betrof fene Pat ient innen und re levante Angehör ige stets  ausführ l ich über bestehende 

Alternat iven und das rekonstrukt ive Potent ia l der  jewei ls operat iven Maßnahmen 

aufgek lärt  werden.  

Angeborene Fehlb i ldungen des äußeren weib l ichen Geni tals  können jede anatomische 

Einheit  betreffen,  oder  in Kombinat ion auf treten [1, 2] .  Die anatomische 

Normalis ierung solcher Veränderungen s te l l t  immer e ine indiv iduel le Herausforderung 

für  den rekonstrukt iven Chirurgen dar .  Diesbezügl ich wird auf d ie S2K -Lei t l in ie 

„Var ianten der  Geschlechtsentwick lung“  verwiesen.  Relevante Indikat ionen bestehen 

insbesondere bei  der Vulvaatres ie , Vulvaaplasie,  Labienhypertrophie, 

Präputia lhyper trophie und Kli tor ishypertrophie und s ind zum Zwecke e iner  ef fek t iven 

endokr inologischen Einste l lung,  Selbstbest immungs - und Aufk lärungseigenständigkeit  

in der  Regel  auf  d ie Adoleszenz beschränkt.  Ausnahmen  können re levante 

mechanische Funkt ionsstörungen wie insbesondere d ie Vulvaatres ie darste l len.   Eine 

wei tere Herausforderung, d ie in  der  L i teratur b isher  keine Berücksicht igung f indet , 

ste l len sekundäre Rekonstrukt ionen der Vulva nach pr imären Rekonstrukt i onen 

angeborener  Fehlb i ldungen der  Vagina,  wie etwa beim adrenogeni ta len Syndrom 

(AGS), dar .  Die Pat ienten le iden unter  rezidiv ierenden Entzündungen, erschwerter 

Hygiene, gestör tem Selbstb i ld, Beeint rächt igter Sexuali tät  und körper l ichen 

Beschwerden.   

In terd isz ipl inar i tät  is t  oftmals  e ine wicht ige Voraussetzung bei der  Behandlung 

komplexer  genita ler  Fehlb i ldungen.  Wicht ige Disz ip l inen s tel len insbesondere d ie 

Endokr inologie, Gynäkologie, Urologie, Psychologie, Kinderchirurg ie und Plast ische 

Chirurgie dar .  Gerade komplexe Rekonstrukt ionen der  Vulva ver langen vom Operateur 

e ingehende Kenntnisse der spezie l len Anatomie und p last isch -rekonstrukt iver 

Operat ionsverfahren [3,  4] .  Wicht ig is t  d iese Region a ls  „Komposit ion verschiedener 

anatomischer  Einheiten“ zu vers tehen,  welche entsprechend di f ferenz ier t  adress iert  

werden sol l ten.  Die technisch-operat iven und konzept ionel len Anforderungen s ind 

daher  komplex und d ie Wiederhers te l lung von Form und Funkt ion e ine 

Grundvoraussetzung,  um dem geschlechtsspez i f ischen,  psychophysischen Stel lenwert 

d ieser Region gerecht  zu werden.  
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6.2 Spezielle Anatomie 

In  der  Rekonstrukt iven Chirurg ie der  Vulva kommt der Gefäßanatomie e ine besondere 

Bedeutung zu,  da deren Kenntnis und operat iv -konzept ionel le  Integrat ion d ie 

Grundvoraussetzung für e ine er folgre iche Wiederhers tel lung dars te l l t .   

Das p last isch-chirurg ische Grundwerkzeug im Rahmen der  Rekonstrukt iven Chirurg ie 

ist  d ie sogenannte „Lappenplast ik“  (engl . :  f lap) .  D iese ist  e ine operat ive Maßnahme, 

bei  der  Gewebeareale von e iner Körperregion (Spenderregion) zu e iner  anderen 

(Empfängerregion) ver lager t ( transpos it ioniert)  werden. Lappenplast iken, d ie e ine 

def in ier te Gefäßversorgung aufweisen, gelten a ls d ie s ichers ten  Var ianten und werden 

„gefäßgest ie l te Lappenplast iken“  genannt .  Insbesondere d ie For tschr i t te in der 

Erforschung der  Gefäßarchi tek tur (sog.  Angiosomforschung)  haben die Opt ionen 

mögl icher  Lappenplast iken in den letz ten Jahren erhebl ich gesteigert  und auf 

sogenannte „Per forator lappenplast iken“  ausgeweitet  [3 , 5] .   

6.3 Spezielle Diagnostik 

Zur Einschätzung regionsübergreifender Veränderungen der Vulva, wie etwa beim 

AGS, können spez ie l le  d iagnost ische Maßnahmen, wie insbesondere ein MRT,  

Aufschluss über operat iv zu berücks icht igende, topographische Besonderheiten 

geben.  

6.4 Therapie 

Perforator lappenplast iken werden a l lgemein a ls Goldstandard in der  Rekonstrukt iven 

Chirurgie des äußeren weibl ichen Genita ls  angesehen [3, 5, 6] .  Sie weisen neben 

vielen Gewebe-  und Formvorte i len auch e ine ger inge Morbid ität  der Spenderregion 

auf.  Mikrochirurg ische Fer t igkeiten und d ie Kenntnis rekonstrukt iver  Pr inz ip ien 

müssen vorausgesetz t werden.  Die adäquate Wahl der  Lappenplast ik  is t  bei  der  

anatomischen Rekonstrukt ion entscheidend [3, 4]  und hängt von der  Erfahrung, 

Kenntnis  und technisch-fachl ichen Expert ise des Operateurs  ab.  Durch die Wahl  der 

entsprechend geeigneten operat iv -rekonstrukt iven Maßnahme kann e in anatomisch 

normal is ierender  Rück - bzw. Zugewinn an Form und Funkt ion erre icht  werden. Da s ich 

das rekonstrukt ive Ergebnis immer nur der  anatomischen Normal i tät annähern kann, 

weißt jede rekonstrukt ive Methode auch immer Kompromis se auf.   

Redukt ionsplast iken der Labia minora und des Praeput ium c l i tor id is sol l ten unter  

Berücks icht igung der  Nerven- und Gefäßarchi tek tur und damit funkt ionserhal tend 

erfo lgen.  Techniken d ie d iesem Anspruch gerecht werden s ind zeitaufwendig [7,  8] .  

Die Rekonstrukt ion der Labia minora oder des Praeput iums ist  abhängig vom 

Rekrut ierungspotent ia l  uml iegenden Gewebes des Praeput ium cl i tor id is  oder  aus 

Restgewebe der Labia minora [9] .   

Die Kl i tor isregion n immt e inen besonderen Ste l lenwer t  im Rahmen der Rekonstrukt ion 

des äußeren weib l ichen Genita ls  e in [10-12] .  Die funkt ionserhal tende,  Tei lresekt ion 

des äußeren Kl i tor isorgans wird im Rahmen der  Behandlung angeboren er 
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Fehlb i ldungen z .B.  bei Hypertrophien mediz in isch notwendig. Im Gegensatz  h ierzu 

zählen d ie n icht - funkt ionserhaltenden Teilentfernungen des äußeren und inneren 

Kl i tor isorgans insbesondere im Rahmen der  r i tuel len weibl ichen Geni talbeschneidung 

(FGM/C = Female Genita l Mut i la t ion/Cut t ing) zu den mediz in isch n icht notwendigen 

Eingr i f fen [13] .  Letztere resul t ieren in ausgeprägten form- und 

funkt ionsbeeinträcht igen Deformierungen .  Neben der  Vulva is t  daher  d ie 

mikrochirurg ische Rekonstrukt ion des Kl i tor isorgans [11] e in wicht iges Thema.  

6.5 Spezifische Nachsorge 

Auch im Rahmen der Vulvarekonstrukt ion  kommt der Nachsorge e ine besondere 

Bedeutung zu.  Die Patient innen benötigen insbesondere bei  anatomisch erwei ternden 

Eingr i f fen,  wie der Kl i tor is -  oder Intro itusrekonstrukt ion, er läuternde Hi l fes te l lungen 

im Rahmen des s ich ver traut Machens mit  der  neu ge wonnenen Funkt ion. 

Gegebenenfal ls  is t  das Hinzuziehen e ines/r  Sexologen/ in empfehlenswert .  Darüber  

h inaus s ind persönl iche Ver laufskontro l len durch den Operateur in  regelmäßigen 

Abständen innerhalb e ines Ein-Jahreszeit raums bis zur  phys iologischen Narbenre ifung 

zu empfehlen.  Begle itmaßnahmen wie Narbenpf lege,  Narbenmassagen, 

Lymphdrainagen und Ul traschallbehandlungen können entscheidend zum 

Therapieer folg, bzw. e iner beschwerdefre ien Gewebe - und Narbenentwick lung, 

bei tragen.  

Konsensbasierte  Empfehlung   6.E9  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Für  rekonstrukt ive Chirurg ie an der  Vulva sol len d ie Behandelnden über  

mikrochirurg isch-anatomische Exper t ise verfügen und d iese Region a ls  

Komposit ion verschiedener  anatomischen Einheiten vers tehen.  

 

Konsensbasiertes Statement   6.S11 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Angeborene Fehlb i ldungen des äußeren weibl ichen Geni tals  und deren 

Behandlungen können mit e iner  erhebl ichen Beeinf lussung der  

psychosoz ia len,  aber  auch psychosexuel len Integr i tä t  der  betrof fenen 

Pat ient innen einhergehen.  

Die Region des äußeren weib l ichen Geni tals  is t  a ls „Komposit ion  

verschiedener anatomischer  Einheiten“ zu verstehen.  

Komplexe Rekons trukt ionen der Vulva ver langen vom Operateur e ingehende 

Kenntnisse der spez ie l len Anatomie und p last isch - rekonstrukt iver  

Operat ionsverfahren.  



  

Weibliche genitale Fehlbildungen 

 

Fehlb i ldungen der Vulva                                                         

  
73 

1. Si lay MS, Yesi l G, Yi ldiz K, Kil incaslan H, Ozgen IT, Armagan A: 

Congenital agenesis of scrotum and labia majora in sibl ings. Urology 2013, 

81(2):421-423. 

2. Gozar H, Pascanu I,  Ardelean M, Gurzu S, Derzsi Z: Surgical 

reconstruct ion of the genital ia in a 3 -year-old infant with a 46XX karyotype: 

case report.  Aesthet ic plast ic surgery 2014, 38(3):549-553.  

3. O'Dey DM, Bozkurt A, Pal lua N: The anterior Obturator Artery Perforator 

(aOAP) f lap: surgical anatomy and applicat ion of a method for vulvar 

reconstruct ion. Gynecologic oncology 2010, 119(3):526-530. 

4. Hockel M, Dornhofer N: Vulvovaginal reconstruct ion for  neoplast ic 

disease. The Lancet Oncology 2008, 9(6):559-568.  

5. Huang JJ, Chang NJ, Chou HH, Wu CW, Abdelrahman M, Chen HY, 

Cheng MH: Pedicle perforator  f laps for vulvar reconstruct ion--new generation of 

less invasive vulvar reconstruct ion with favorable results. Gynecologic oncology 

2015, 137(1):66-72.  

6. Chang TN, Lee CH, Lai CH, Wu CW, Chang CS, Cheng MH, Huang JJ: 

Profunda artery perforator f lap for i solated vulvar defect reconstruct ion after 

oncological resect ion. Journal of surgical oncology 2016, 113(7):828-834. 

7. Alter GJ: Aesthetic labia minora and clitoral hood reduction using 

extended central wedge resection. Plastic and reconstruct ive surgery 2008, 

122(6):1780-1789.  

8. Choi HY, Kim KT: A new method for aesthetic reduct ion of labia minora 

(the deepithel ialized reduction of labioplasty). Plast ic and reconstruct ive 

surgery 2000, 105(1):419-422; discussion 423-414. 

9. Alter GJ: Labia minora reconst ruct ion using clitoral hood f laps, wedge 

excisions, and YV advancement f laps. Plast ic and reconstruct ive surgery 2011, 

127(6):2356-2363.  

10. O´Dey DM: Die r ituel le Beschneidung der Kl itor isregion: Anatomie und 

Wiederherstel lung mittels Omega-Domed f lap. Plastische Chirurgie 2014, 

14(1):44-47. 

11. O'Dey DM: Complex vulvar reconstruct ion following female genital 

mutilat ion/cutt ing. Der Urologe Ausg A 2017, 56(10):1298-1301. 

12. Lean WL, Hutson JM, Deshpande AV, Grover S: Clitoroplasty: past, 

present and future. Pediatr ic surgery international 2007, 23(4):289-293.  



  

Weibliche genitale Fehlbildungen 

 

Fehlb i ldungen der Vulva                                                         

  
74 

13. WHO: El iminat ing female genital mut i lat ion.  World Health Organization 

2008, Geneva:1-48. 

 

 



  

Weibliche genitale Fehlbildungen 

 

Fehlb i ldungen der Vagina                                                         

  
75 

7 Fehlbildungen der Vagina 

7.1 Vaginalsepten  

(ESHRE/ESGE Class V1-3; VCUAM V1-5)*  

7.1.1 Longitudinales nicht-obstruierendes Septum (V1)  

(ESHRE/ESGE Class V1;  VCUAM V2)*  

7.1.1.1 Diagnost ik  

Für d ie s ichere Diagnose eines longi tudinalen Vaginalseptums is t  eine 

Speculumuntersuchung meist  unersetz l ich.  Diese kann in der Regel  ab der  Puber tät 

durchgeführ t  werden.  Der  Einsatz der  übl ichen getei l ten (schmalen) Specula ist  meis t 

gefahr los mögl ich. Das Hymen is t  unter dem Einf luss der  Östrogene gut  dehnbar und 

wird daher bei der  vorsicht igen Spiegele inste l lung n icht  ver letz t.  Diese sol l te immer in 

Kombinat ion mit  e iner  abdominalen Sonograf ie bei  gefü l l ter  Harnblase erfo lgen.   

In  le tzter Zei t  bekommt auch d ie 3D-Sonograf ie e inen immer größeren Ste l lenwer t [1 , 

2] .  In  e iner Studie mit  28 Frauen unter anderem auch mit Vaginalsepten war  zudem 

kürz l ich e ine deu t l ich verbesser te Darste l lbarkeit  der  Ausdehnung und der  

Lokal isat ion durch e ine Gel -Vaginosonograf ie gezeigt  worden [3] .  

Vaginale Septen s ind in mehr a ls 87% mit  uter inen Fehlb i ldungen assoz i ier t .  Auch auf 

häuf ig vorkommende Anomalien der Nieren und des able itenden Harnsystems hin 

muss untersucht  werden [4, 5] .  

7.1.1.2 Therapie 

Die operat ive Therapie des longi tudinalen Vaginalseptums is t  bei 

Kohabitat ionsbeschwerden indiz ier t .  Auch bei asymptomat ischen Pat ienten muss 

spätestens vor Eintreten einer Schwangerschaft  bzw. vor e iner  vaginalen Geburt  d ie 

Dissekt ion oder  Resekt ion des Septums diskut ier t  werden,  um höhergradige 

Gebur tsver letzungen zu vermeiden [4] .  Al lerdings werden auch unauf fä l l ige 

Gebur tsver läufe bei vorhandenem Septum beschr ieben [6].  

In  Bezug auf  d ie Therapie zu unterscheiden ist  d ie Resekt ion von der  Dissekt ion.  Die 

Resekt ion erfo lgt kranial  und kaudal  zweier  langer Klemmen, die vom Intro itus b is zu 

der  Port io/  den zwei  Port iones auf das Septum gesetzt  werden. Mit  der Resekt ion und 

der  Naht  im Scheidenniveau wird e ine Scheidenwuls t vermieden. Die Scheidenvorder -  

und Hinterwand wird dann mit  Einzelknopfnähten vernäht.  Die Dissekt ion des Septums 

erfo lgt ent lang zweier langer gerader Klemmen zunehmend mit der monopolaren 

Nadel ,  was die Nähte häuf ig über f lüss ig macht.  Die Gefahr der Vaginals tenose und 

der  Ver letzung von Blase und Rektum ist bei der Dissekt ion deut l ich ger inger , so dass 

d iese Methode bevorzugt  werden sol l te .  Auch b ipolare Instrumente werden mit  Erfo lg 

angewandt [7, 8].  
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7.1.1.3 Langzeitbetreuung 

Je nach Ausprägung des Septums und Resekt ionsar t können eine Östr io lsa lben -

getränkte Tamponade,  ein Tampon oder e in Vaginalphantom unmitte lbar  postoperat iv 

zur Anwendung kommen. Salbentampons oder Vaginalphantome können bei Bedarf  

auch durch d ie Patient in se lbst für  2-4 Wochen angewandt werden, um Str ikturen zu 

vermeiden.  

7.1.2 Longitudinales obstruierendes Vaginalseptum  

(ESHRE/ESGE Class V2;  VCUAM V5a)*  

L iegt  nur  e ine par t ie l le  kaudale Fus ion der  Mül lerschen Gänge vor,  so kommt es z .B.  

bei e inem Uterus duplex zu e inem part iel len Longitudinalseptum und damit zu e inem 

einseit igen Hämatokolpos/  Mukokolpos und ggf.  e iner  Hämatometra.  Internat ional  wird 

d ie häuf igs te Form auch a ls  obstru ier te Hemivagina mit  ipsi la tera ler  Nierenanomal ie 

(meis t  e iner  Agenes ie)  (OHVIRA oder  auch Herlyn-Werner-Wunder l ich-Syndrom) 

bezeichnet .  

7.1.2.1 Diagnost ik  

Für d ie s ichere Diagnose e ines obstru ierenden longitudinalen Septums, welches s ich 

meis t zerv ixnah bef indet,  und zur  Fest legung des therapeut ischen Vorgehens ist  e ine 

Speculumuntersuchung unersetz l ich. Meis t wird jedoch d ie Diagnose höher l iegender 

obstruierender Fehlbi ldungen ers t nach der Menarche aufgrund von Beschwerden 

gestel l t .  Sonograf isch zeigt s ich e in Hämatokolpos und ggf.  e ine Hämatomera auf  der  

obstruier ten Seite, sowie häuf ig e ine Nierenanomal ie. In letz ter Zeit  bekommt auch 

h ier  d ie 3D-Sonograf ie e inen immer größeren Stel lenwert  [1 , 2] .   

Eine Kernspintomographie (MRT) nach Fül lung der  Vagina mit  Sonogel  is t  immer bei 

unk larer Situat ion im k leinen Becken indiz ier t ,  kann aber  auch be i der 

Di f ferent iald iagnose der  verschiedenen obstru ierenden Fehlb i ldungen hel fen [9, 10]  . 

Mit  dem MRT is t  es  zudem möglich assoz i ier te Fehlb i ldungen zu erkennen und 

rudimentäre Mül lergangstrukturen zu charakter is ieren [11 -13] .  Eine mit  hoher 

Strahlenbelastung verbundene Computertomographie is t  n icht  indiz ier t .   

7.1.2.2 Therapie 

Die Therapie besteht aus e iner  Resekt ion des Septums, indem an der s ich 

vorwölbenden Ste l le zunächst  mit  e iner  Kanüle aspir ier t  und dann der part ie l le  Ante i l  

des Septums scharf resez iert  wi rd.  Es muss so v ie l Septum ent fernt werden, dass es 

zu keiner  Stenose oder  gar e inem erneuten Verschluss kommt. Die Ecken des 

Septums können durch Anbr ingen von Zugfäden dargestel l t  werden und b le iben so 

auch nach Dekompression s ichtbar . Auch e in Katheter -Bal lon kann h i l f re ich sein,  der  

durch e ine k le ine Öf fnung in den obstru ierten Vaginal te i l  e ingeführt  werden kann. 

Durch Zug nach kaudal  ste l l t  s ich das Septum häuf ig gut  dar  und kann auf dem Bal lon 

resez ier t  werden. Häuf ig is t  d ie Zerv ix der obstru ierten S ei te d i la t ier t  und schwer 
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abzugrenzen, e ine Ver letzung muss aber  unbedingt  vermieden werden [10, 14].  

Einzelne Fäl le  e iner hysteroskopischen Resekt ion s ind beschr ieben [15].  

7.1.2.3  Langzeitbetreuung 

Eine postoperat ive Anwendung vaginaler Di latatoren ist  im Normalfa l l  n icht notwendig, 

kann aber  in  Einzel fä l len bei  hohem Ris iko für  e ine Stenose erwogen werden.  Bei  der 

postoperat iven Nachuntersuchung sol l te  e ine Stenos ierung und e in erneuter  

Verschluss,  welcher  mit  e inem hohen Infekt ionsr is iko e inhergeht ,  ausgeschlossen 

werden [16] .  

7.1.3 Hymenalatresie und transversales Vaginalseptum  

(ESHRE/ESGE Class V3;  VCUAM V1b)*  

7.1.3.1 Hymenalatresie  

Die Hymenalatresie wird tei lweise berei ts  in der Neugeborenenphase unter  dem 

Einf luss der  maternalen Hormone im Sinne e iner  Muko -  oder  sogar  Hämatokolpos 

symptomatisch. Häufiger  erfo lgt  jedoch d ie notfa l lmäßige Vorste l lung aufgrund 

zunehmender  Schmerzen durch d ie Obstrukt ion und Retent ion des Per iodenblutes in 

der  Adoleszenz.  

7.1.3.1.1  Diagnos t ik  

Bei  der  Inspekt ion fä l l t  das vorgewölbte Hymen auf ,  h inter  welchem s ich das 

Per iodenblut  staut .  Sonograf isch lässt  s ich e in Hämatokolpos und ggf .  auch berei ts 

e ine Hämatometra dars tel len. Eine Assoz iat ion mit  höhergradigen genita len 

Fehlb i ldungen ist  n icht zu befürchten. Die Abgrenzung zu e iner Vaginalaplas ie ist  in 

der  hormonel len Ruhephase u.U.  schwier ig.  

7.1.3.1.2  Therapie  

Die operat ive Korrektur zur Hers te l lung e ines normal konf igur ier ten Hymenalr ings 

kann grundsätzl ich zu jedem Zeitpunkt erfo lgen,  idealerwei se aber ers t dann,  wenn 

der  Hymenalsaum einer östrogenen St imulat ion unterwor fen is t  (beim Neugeborenen 

oder  in  der  Adoleszenz). Eine Korrektur  sol l te  mögl ichst  nach der  Thelarche und vor 

der  zu erwar tenden Menarche erfo lgen (ca. 1 Jahr nach Thelarche).  

Die operat ive Korrektur wird durch mit t ige Inz is ion des Hymens und Resekt ion über  

e inem in der  Scheide geblockten Blasenkatheter  mit  e inem Laser oder  monopolarer 

Stromnadel vorgenommen. Meis t er fo lgt eine kreuzförmige oder z i rkuläre Exz is ion [10, 

17].  Die Resekt ion bei part ie l ler  Hymenalat res ie (Hymen bi fenestratus,  Hymen al tus, 

Hymen punctatus,  Hymen cr ibr i formis)  erfo lgt in ident ischer  Weise. Eine pr imäre 

Inz is ion erübr igt s ich dabei,  da berei ts e ine Öffnung gegeben is t .  
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7.1.3.1.3  Langzei tbetreuung 

Die Gefahr e iner  Stenos ierung besteht  in der  Regel  n icht ,  so dass auch keine 

Langzei t therapie notwendig ist .  

 

7.1.3.2 Transversales Vaginalseptum 

Ein transversales Scheidenseptum äußert  s ich in  e iner pr imären Amenorrhoe mit  

Ausbi ldung e ines Hämatokolpos und ggf.  e iner Hämatometra.  

7.1.3.2.1  Diagnost ik  

Auch h ier wird die Diagnose mit Hi l fe e iner Speculumuntersuchung in Kombinat ion mit  

e iner  Sonograf ie und ggf.  e inem MRT geste l l t .  Die Höhe sowie d ie Dicke des Septums 

müssen präoperat iv abgek lärt  werden.  

Assozi ier te Fehlb i ldungen des Uterus,  der  Nieren und able i tenden Harnwege müssen 

auch h ier berücks icht igt  werden.  

7.1.3.2.2  Therapie  

Die operat ive Therapie besteht in der Exz is ion des Septums. Im Fal le e ines 

dünnwandigen Septums kann dieses meist  d irekt  resez iert  und ggf .  das krania le und 

kaudale Vagina lepi thel anastomosiert  werden [10, 14] .  In  komplexen Fäl len und bei  

d ickwandigen Septen muss häuf ig mit  e iner Laparoskopie oder Laparotomie sowie ggf.  

mit  Lappenplast iken kombinier t  werden [18] .   

Zur Vermeidung von Scheidenstenosen kann d ie Methode nach Gr üneberger  mit  

p lus förmiger Inzis ion des kaudalen Ante i ls  des Septums,  sternförmiger  Inz is ion des 

krania len Antei ls  und querer  Vernähung im Bereich der  Scheidenwände empfohlen 

werden [19] [10].  In e iner kürz l ichen Publ ikat ion erwies s ich e ine Y -Plast ik-Methode, 

bei  der  nur  inz id ier t  und vernäht  wurde ohne zu resez ieren,  a ls  er fo lgre ich [20].  

7.1.3.2.3  Langzei tbetreuung 

Unabhängig von der  Art der  postoperat iven Di latat ion ist  es sehr  wicht ig e ine Stenose 

zu verhindern,  d ie häufig nach transversaler  Septumresekt ion auf tr i t t  [10].  Die 

Erfahrung zeigt,  dass d ie Di latat ion von jungen Patient innen häuf ig n icht to ler ier t  

wird, d ie Compliance fehlt ,  und damit  der  Therapieer fo lg gefährdet  is t .  Deshalb kann 

es s innvol l  se in den Zeitpunkt  der  operat iven Therapie so lange zu verschieben b is  

e ine ausreichende Reife und Eins icht  gegeben ist .  In d iesen Fäl len muss e ine 

hormonel le Suppress ion der  Menstruat ion er fo lgen.  
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Konsensbasierte  Empfehlung   7.E10 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine operat ive Therapie longitudinaler n icht -obstru ierender  Vaginalsepten 

sol l  jederzeit  bei  Beschwerden oder  aber bei  geplanter  Schwangerschaft  zur  

Er leichterung e iner vaginalen Entb indung erwogen werden.  Siehe auch 

Kapi te l  13  

 

Konsensbasiertes Stateme nt   7.S12 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Longitudinale n icht -obstruierende Vaginalsepten s ind n icht selten 

asymptomat isch.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   7.E11 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Obstru ierende Vaginalsepten, d ie in  der  Puber tät symptomat isch werden,  

sol len in der  Regel  zeitnah operat iv therapiert  werden. Eine detai l l ier te 

Diagnost ik  sol l  vor  dem operat iven Vorgehen er fo lgen. Für d ie Behandlung 

sol l te e ine entsprechende Expert ise vorhanden sein.  

 

Konsensbasiertes Statement   7.S13 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Obstru ierende longitudinale und transversale Vaginalsepten werden in der  

Neugeborenenphase (Mukokolpos)  oder häuf ig ers t bei  Beschwerden in der  

Puber tät (Hämatokolpos) symptomat isch. Der  Schweregrad der Eingr i f fe  

re icht von re lat iv e infach b is hochkomplex.  
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7.2 Vaginalaplasie  

(ESHRE/ESGE Class V4;  VCUAM V5b)*  

7.2.1 Diagnostik 

Als Aplasie wird d ie Nichtausbi ldung e ines Organes trotz  vorhandener Organanlage 

( im Unterschied zur Agenes ie) bezeichnet .  Das vor l iegende Kapi te l bezieht s ich 

hauptsächl ich auf d ie komplette Vaginalaplas ie bei gle ichzei t iger Uterusaplas ie, 

schl ießt aber  zum Teil  d ie part ie l le  Vaginalaplas ie bei  vorhandenem Uterus mit  e in.  

Die kongenita le Vaginalaplas ie kommt meist  im Rahmen eines Mayer -Rok itansky-

Küster-Hauser-Syndroms (MRKHS) vor,  welches mit  e iner Inz idenz von 1 von 4000 b is 

5000 weib l ichen Lebendgebur ten auftr i t t  [21] .  Die gynäkologische Vorste l lung er fo lgt  

in der  Pubertät aufgrund e iner asymptomatischen pr imären Amenorrhö oder  

Problemen bei der  Kohabitat ion.  In d iesen Fäl len l iegt  meist  e ine komplette Form der  

Vaginalaplas ie vor.  Es f inden sich meist e in b l ind endendes Vaginalgrübchen von e in 

b is wenigen Zent imetern Länge sowie e in komplett  fehlender  oder  nur  rudimentär  

ausgebi ldeter Uterus in Form von beidseit igen Uterusanlagen.   

Berei ts  bei  der  Inspekt ion der  Anogeni ta lregion beim Neugeborenen sol l te vor  a l lem 

auf e inen geöffneten Anus, auf d ie Größe der  Kl i tor is und auf  das Vorhandensein 

e ines F luor  neonatal is  geachtet  werden.  Durch vors icht iges Spreizen der  meist  sehr 

sukkulenten großen und k le inen Labien s ind das in der Regel  gut östrogenis ier te 

Hymen und d ie Urethra löffnung gut  e insehbar.  Fehlt  der  typische weiß l iche F luor  is t  

an e ine Uterus-  und/oder  Vaginalaplas ie (MRKHS) oder  e ine Form der  Obstrukt ion zu 

denken. Sonograf isch fä l l t  im ersten Fal l  das Fehlen e ines funkt ionsfähigen Uterus 

auf,  im letzten Fal l  wäre ggf .  e ine uter ine Obstrukt ion zu erkennen.  

Mit  e inem MRT ist  es zudem mögl ich assoz i ier te Fehlb i ldungen zu erkennen und 

rudimentäre Mül lergangstrukturen zu charakter i s ieren [11,  12].   

Die Sonographie der  Nieren und des ablei tenden Harnsystems ist  bei  Uterus -  und 

Vaginal fehlb i ldungen eine wicht ige Ergänzung der Diagnost ik ,  um assoz i ier te 

Fehlb i ldungen in d iesem Bereich zu erkennen.  

Die zweithäuf igs te Ursache für e ine Va ginalaplas ie s te l l t  das komplet te Androgen -  

insens it iv i tä ts -Syndrom (CAIS) mit  e iner Inz idenz von 1 von 41000 -120000 

Lebendgeburten dar.  [22]  Die Patient innen haben einen unauf fä l l igen männl ichen 

Karyotyp 46XY, test ikuläre Gonaden, fehlende Müllergang -Strukturen und e ine 

par t ie l le oder  komplet te Vaginalaplas ie.   

Sel tener s ind Fäl le  part iel ler  oder komplet ter  Vaginalaplasie mit  vorhandenem 

funkt ionsfähigem normalem Uterus oder  assoz i ier ter  Uterusfehlb i ldung bei jedoch 

funkt ionsfähigem Endometr ium. Diese Pat i ent innen s te l len s ich zwar  ebenfa l ls  mit 

e iner  pr imären Amenorrhö vor,  d ie aber  nicht asymptomatisch is t .  Zunehmende 

Unterbauchbeschwerden aufgrund der Bi ldung e iner  Hämatometra er fordern h ier meist  

e ine zeitnahe Therapie.  
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7.2.2 Therapie 

Ziel der Therapie bei  Vaginalaplas ie is t  d ie Anlage e iner adäquat  langen und weiten 

Neovagina mit  möglichst  natür l ichem Epi thel,  d ie den Betrof fenen e in normales 

Sexual leben ermögl icht ,  ohne lebens lange Dilatat ion bei  g le ichzei t ig gutem 

kosmetischen Ergebnis und ger inger  kurz -  und langfr is t iger  Morbidi tät .  Aufgrund der 

aktuel len Entwick lungen mit der zumindest unter  Studienbedingungen zum Tei l  

bestehenden Möglichkeit  der  Uterus -Transplantat ion sol l te  d ie Art  der  Neovagina -

Anlage auch mögl iche Kompl ikat ionen berücks icht igen, d ie z. B. aufgrund von 

Immunsuppress iva entstehen könnten, wie z.B. erhöhte Infekt ionen durch Darmf lora 

bei  Sigmascheiden etc . Aufgrund des Alters  bei  Diagnoseste l lung,  kann d ie Betroffene 

in der  Regel  vol l  in  d ie Therapieentscheidung e inbezogen werden.  In jedem Fal le is t  

d ie Therapie ers t  dann s innvol l ,  wenn die Betroffene e ine ausreichende phys ische und 

psychische Reife erre icht hat.  Problemat isch können hier d ie Fäl le mit  vorhandenem 

Uterus und damit  symptomatischer Retent ion von Per iodenblut se in,  da d ie 

Betrof fenen in der Regel  jünger  s ind. Konservat ive und zahlre iche operat ive Methoden 

zur Neovagina-Anlage sind bis lang beschr ieben worden. Es g ibt a l lerd ings kaum 

Studien zum Langzeit -Outcome nach konservat iver und operat iver Neovagina -Anlage 

und prakt isch keine, d ie verschiedene Methoden direkt  mi teinander  verg le ichen. Die  

meis ten Publ ikat ionen beschreiben persönl iche Fal lser ien mit  k leinen Zahlen und 

wenig standardis ier ten Methoden. Ers t in letz ter  Zeit  wurden Daten zu Sexual i tä t in 

d ie Studien mit  aufgenommen. Der Female-Sexual-Funct ion- Index (FSFI)  is t  h ier  der 

am häuf igsten verwendete val id ier te Fragebogen.  [23]   

Die Statements und Empfehlungen zu den verschiedenen Therapiemethoden bei  

Vaginalaplas ie s ind in Tabel le 1 am Ende des Kapite ls zusammengefasst .  

 

7.2.2.1 Nicht-operative Methoden 

7.2.2.1.1  Selbstdehnungstherapie  

Die vaginale Selbstdehnung wurde ers tmals  1938 von Frank beschr ieben [24] .  Mit  

Hi l fe von an Länge und Weite zunehmenden Vaginals tents  sol l  d ie Pat ient in tägl ich 

über mehrere Monate für  mindestens 30 Minuten Dr uck auf das vorhandene 

Vaginalgrübchen ausüben. Voraussetzung für d iese Therapie is t  e in n icht -vernarbtes 

gut  dehnbares Vaginalgrübchen und vor  a l lem eine hochmot iv ier te Pat ient in,  d ie berei t  

is t  d iese langwier ige Prozedur auf s ich zu nehmen. [25] Da die S elbstdehnung nicht -

invas iv und re lat iv kostengünst ig is t ,  hat  s ie d ie amer ikanische gynäkologische 

Gesel lschaf t  zum wiederholten Male a ls  Therapie der  ersten Wahl bezeichnet  [26,  27] . 

Es wurden Er fo lgsraten zwischen 69 und 95% beschr ieben [28] .  Al lerd ings wurden 

häufig keiner le i Angaben zur  Funkt ional i tä t  oder sexuel len Zufr iedenhei t  gemacht .  In  

e inem 2014 erschienenen systematischen Übers ichtsart ikel ,  der a l le publ iz ier ten 

Methoden zur Neovagina-Anlage beinhal tete,  ste l l ten d ie Autor innen fes t,  dass d ie 

Selbstdehnung in der  kürzesten Neovagina -Länge von 6,65 cm und den ger ingsten 
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FSFI-Scores result ier te [29] .  Zudem ist  e ine Schrumpfungstendenz sowie d ie Gefahr  

e ines Neovaginaprolapses e in bekanntes Problem. Nachtei l  d ieser n icht -operat iven 

Methode ist  zudem, dass s ie eine hohe Mot ivat ion der  Patient in voraussetzt  und 

häufig schmerzhaf t ,  langwier ig und belastend is t .  Als  vorte i lhaf t  anzusehen ist ,  dass 

Operat ionsr is iken gänzl ich fehlen.   

Da häuf ig nur  e ine inkomplette Invaginat ion im Dammbereich besteht,  d ie nur bei  

ständiger  sexuel ler  Akt iv i tä t  aufrechterhalten werden kann, is t  d iese Methode für  d ie 

noch jugendliche Pat ient in ohne regelmäßigen Verkehr  eher n icht geeignet.  Die 

Indikat ion zur n icht -operat iven Dehnung besteht unserer  Meinung nach vor al lem bei 

Pat ient innen,  d ie hochmotiv ier t  und s ich der  langen Therapiedauer  bewusst  s ind, 

sowie e iner  operat iven Methode ablehnend gegenüber s tehen. Im Gegensatz  zu 

anderen Ländern wie etwa Großbr itannien, wo es spez ia l is ier te Pf legefachfrauen                                             

zur Dehnungstherapie g ibt  und e ine mehrtägige s tat ionäre Aufnahme zur  Einweisung 

in d ie Therapie mögl ich is t ,  fehl t  in Deutschland h ierfür  weitgehend die Infrastruktur.  

Die Methode kann auch angewandt  werden bei erworbenen Vaginalverkü rzungen und 

–stenosen z.B. nach ausgedehnten onkologischen Voroperat ionen und dadurch 

deutl ich erhöhten OP-Ris iken aber  noch vorhandener Dehnbarkeit .  

7.2.2.1.2  Langzei tbetreuung-  Nicht-operat ive Methoden 

Die erz ie lte Vaginal länge kann meist  nur  durch regelmäßigen Ge schlechtsverkehr oder  

d ie wiederhol te Anwendung von Vaginald i latatoren aufrechterhalten werden.  

Konsensbasierte  Empfehlung   7.E12 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die Selbstdehnungstherapie kann bei  hoch mot iv ier ter  gut  angele i teter 

Pat ient in a ls Pr imär therapie erwogen werden, wenn diese e inem operat ivem 

Vorgehen zunächst oder überhaupt ablehnend gegenüber s teht,  oder deut l ich 

erhöhte OP-Ris iken aufweis t  Für  d ie Behandlung sol l te e ine entsprechende 

Exper t ise vorhanden sein.  

 

Konsensbasiertes Statement   7.S14 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Mit  Hi l fe  von an Länge und Weite zunehmenden Vaginalstents sol l  d ie 

Pat ient in tägl ich über  mehrere Monate für  mindestens 30 Minuten Druck auf  

das vorhandene Vaginalgrübchen ausüben.  

Anwendbar vor geplanter  Uterustransplantat ion.  
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7.2.2.2 Operative Methoden 

Neovaginaanlage durch Dissekt ion (Vaginale Tunnelung) zwischen Blase und Rektum  

und Verwendung eines  Transplantates  

7.2.2.2.1  McIndoe-Technik  und Modif ikat ionen  

Die Tunnelung der Neovagina er folgt bis zum Douglasper i toneum. Die McIndoe -

Technik  verwendet  e in Spal thaut transplantat  zur  Deckung der Neovagina, welches 

meis t von Gesäß oder  Oberschenkel der Patient in stammt.  Der Vaginals tent wird mit  

dem Transplantat überzogen und ble ibt dann e in ige Tage in der Neovagina, b is d ieses 

angewachsen ist .  Postoperat iv  müssen d ie Pat ient innen für  längere Zei t  Di la tatoren 

tragen, um eine Stenose zu verhindern. Gute anatomische Ergebnisse 

(durchschni t t l iche Neovagina-Länge um die 8cm) wurden in großen Studien mit  

Modif ikat ionen der Methode beschr ieben. Der anatomische Erfo l g wurde mit  83%, der 

funkt ionel le mit  89,5% angegeben.  [22, 25]   

Die hauptsächl ichen Vorte i le  der Methode sind d ie fehlende Notwendigkei t  e ines 

abdominalen Zugangs und das re lat iv  unkompl iz ier te Vorgehen.  Es wurden aber  auch 

mehr fach Probleme wie F iste lb i l dung oder vaginale Trockenheit  beschr ieben. 

Haarwuchs,  d ie s ichtbare Narbe an der  Entnahmestel le ,  das Ris iko e iner 

Transplantatabstoßung oder von Stenosen, welches e in Tragen des Vaginals tents  

über  lange Zeit  notwendig machen,  sowie das Ris iko e ines Platte nepithelkarz inoms 

sind weitere Nachte i le . [22]   

McQui l lan und Grover  beschreiben in ihrem Übersichtsart ike l  d ie höchste 

Infekt ionsrate,  d ie größte Zahl an Re-Operat ionen, die höchste Rate an Karzinomen 

und d ie n iedr igste postoperat ive Koi tusrate mit  d ieser  Methode [29] .   

 

Modifikationen 

Um ein ige der  Nachte i le des Spal thaut transplantates zu verhindern, wurden zahlre iche 

andere Mater ia l ien zur Ausk leidung der  Neovagina verwendet .  Mehrere k le inere 

Fal lber ichte beschreiben die Verwendung von Amnion,  welches al s  immunologisch 

innert  g i l t  und d ie Narbe an der  Entnahmestel le  umgeht,  mi t  verg le ichbaren 

Resultaten.  [30,  31]   

Einzelne Fäl le  s ind beschr ieben mit  Kopfhaut a ls Entnahmestel le  mit  dem Vorte i l  der 

uns ichtbaren Narbe und großer  Entnahmef l äche, guter  Durchblutung sowie schneller  

Hei lungstendenz.  [32]   

In  einer  Studie, in  der  buccale Mukosa a ls  Vol lhaut transplantat verwendet  wurde, 

werden a ls Vor te i le  d ie Schleimprodukt ion mit  konsekut iv  ad äquater  Lubr ikat ion und 

Fehlen e iner  Dyspareunie sowie fehlender  Sch rumpfungstendenz beschr ieben. [33]  

Kürz l ich kam eine Publikat ion h inzu,  d ie Mikromukosa (a lso k le ine Mukosa -Stücke) 

verwendete. Sie untersuchte a ls ers te d ie Langzeitergebnisse unter Einbez iehung des 
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val id ier ten FSFI-Fragebogens.  Die sexuel l  akt iven Patien t innen hatten e inen mit dem 

Normalkol lekt iv verg le ichbaren FSFI -Score von 28,8±2,1. [34]  

In den letz ten Jahren kamen Fal lber ichte zu ar t i f iz iel ler  Dermis [35] ,  ox idier ter 

Zel lu lose [36] ,  azel lu lärem humanem dermalen Al lotransplantat  [37] und auto logem in -

v itro kul t iv ier tem Vaginalgewebe [38]  hinzu.  Vorte i le  mit  d iesen Geweben können sein: 

reduz iertes Auf treten von Granulat ionsgewebe, keine Narbenbi ldung an der 

Entnahmestel le , weniger  Stenosen, keine vaginale Trockenheit .  Dagegen s tel len das 

Ris iko der Al lo t ransplantat -Abstoßung, der  Über tragung von Infekt ionskrankhei ten,  

sowie d ie lange Dauer  b is  zur  vol ls tändigen Epithel ia l is ierung Nachte i le d ieser  

Mater ia l ien dar . [22]  

Gerade auch im Hinbl ick  darauf,  dass dies Pat ient innen s ind,  d ie eventuel l  später 

e iner Uterus-Transplantat ion zugeführ t werden könnten ist  das potent ie l le  

Abstoßungsr is iko von Bedeutung.  

Ding und Kollegen ber ichteten kürz l ich von ihrer Studie in der s ie 34 Pat ient innen mit 

e inem Dünndarm-Submukosa-Transplantat von Schweinen behandelten und mit 41 

Pat ient innen vergl ichen, d ie e ine Neovagina nach der Davydov -Methode erh ie l ten. 

Operat ionszeit  und Blutver lus t  waren in der  ersten Gruppe s igni f ikant  ger inger ,  

während d ie Kosten höher lagen.  Die Scheidenlängen nach 9 Monaten waren in der 

ersten Gruppe mit  6,8±0,9 cm kürzer  a ls  in der  Davydov -Gruppe mit  7,3±1,3 cm. 

Jewei ls  14 % bzw. 8 % der  Pat ient innen in beiden Gruppen hatten Neovaginalängen 

<6 cm und damit  unzureichend. Die FSFI -Scores unterschieden s ich insgesamt in  

beiden Gruppen nicht  voneinander ,  wobei  s ie s ignif ikant  höher waren bei Pat ient innen 

mit Neovaginalängen >6 cm. Die Pat ient innen in der Transplantat -Gruppe trugen das 

Vaginalphantom s igni f ikant länger dauerhaft  a ls d ie anderen (7,8±3,3 Monate versus 

4,8±1,6 Monate) .  [39]  

Auch d ie Methoden des t issue-engineer ing haben Einzug erhalten in das Gebiet  der  

Neovaginaanlagen. 2014 publ iz ier te Eine Arbei tsgruppe aus Mexiko und den USA 

erste Ergebnisse von 4 Pat ient innen, bei  denen s ie e ine in v it ro gezüchtete auto loge 

Vagina a ls Transplantat verwendeten. Sie konnten zeigen, dass d ie Vaginalorgane 

mit t lerwei le bereits b is zu 8 Jahre funkt ionel l  b l ieben. Zwei der Pat ient innen hat ten 

sogar e ine uterovaginale Anastomose erhal ten.  Al le waren sexuell  ak t iv,  mi t  FSFI -

Scores im normalen Bereich.  [40]  

Vorte i l  der Methode ist  das relat iv e infache Vorgehen und damit  das k le ine 

Operat ionstrauma, so dass wir  d ie Indikat ion für  d ie McIndoe -Methode bei 

Pat ient innen nach größeren Voroperat ionen und/  oder Kontra indikat ion für  e in 

abdominales Vorgehen sehen.  Als  Kandidat innen sehen wir  h ier  z .B.  auch 

Pat ient innen mit erworbenen Vaginalstenosen und -verkürzungen nach onkologischen 

Therapien ink lus ive Radiotherapie oder  aber Pat ient innen mit  chronisch entzündlichen 

Erkrankungen im Genita lbereich wie dem Lichen sc leros us et atrophicans oder dem 

Lichen ruber.  Außerdem ste l l t  d iese Methode mit  ihren Modi f ikat ionen e ine 

Therapiemöglichkeit  dar  bei  Pat ient innen mit komplet ter  oder part ie l ler  Vaginalaplas ie 
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und vorhandenem funkt ionsfähigen Uterus. In d iesen Fäl len kann häuf i g auf d ie 

Verwendung eines Transplantats  verzichtet werden.  

Konsensbasierte  Empfehlung   7.E13 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die McIndoe-Technik kann a ls  Methode der  Wahl  bei Pat ient innen nach 
ausgedehnten abdominalen Voroperat ionen oder  mit  funkt ionsfähigem Uterus 
angesehen werden. Für d ie Behandlung sol l te e ine entsprechende Exper t ise 
vorhanden sein.  

 

Konsensbasiertes Statement   7.S15 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die or iginale McIndoe-Technik verwendet e in Spal thaut transplantat zur  

Deckung der  Neovagina, welches meis t von Gesäß oder  Oberschenkel der  

Pat ient in stammt.  

Anwendbar vor geplanter  Uterustransplantat ion.  

 

7.2.2.2.2  Davydov-Technik  

Davydov hat  e ine mehrstuf ige Technik entwickelt ,  in  der  er  zunächst  e ine Dissekt ion 

des rektoves ikalen  Raums durchführte, anschl ießend von abdominal  das Per itoneum 

mobi l is ier te, d ieses an den Introi tus annähte und schl ießl ich den Apex der Neovagina 

mit  e iner Tabaksbeutelnaht  verschloss [41] .  Vorte i l  der Methode is t  u.a. das Fehlen 

s ichtbarer  Narben an der  Entnahmestel le .  Anderersei ts  kann d ie Lubr ikat ion reduzier t  

se in, es  besteht  ein gewisses Ris iko für  Blasen -  und Darmverletzungen,  für  

Infekt ionen und Prolaps.  [22]  Die ursprüngl iche Technik  wurde weitgehend durch e in 

laparoskopisches Vorgehen ersetz t,  was  zu ger ingerem Blutver lus t und postoperat iven 

Schmerzen, kürzerem Krankenhausaufenthalt ,  schnel lerer Genesung und besseren 

kosmetischen Ergebnissen führte.  [22,  42] Pr inzip iel l  kann d iese Methode auch 

angewandt  werden nach vorausgegangener  genita ler  Operat ion mit  Narbenbi ldung,  da 

das Vaginalepithel  nicht  e las t isch sein muss.  [25]  Anatomische und funkt ionel le 

Erfo lgsraten von 92 bzw. 93% wurden beschr ieben.  [22]  

Fedele und Kol legen beschr ieben sogar  anatomische Er fo lgsraten von 97% (29/30 

Pat ient innen)  und funkt ionel len Erfo lg und  FSFI -Scores von 28±4,6 in 96% ihrer  

Pat ient innen.  Nach 6 Monaten fanden s ie Neovaginalängen von 8,1±2 cm und –weiten 

von 2,8±0,7 cm. Es gab keine ernsthaften intra -  oder postoperat iven Kompl ikat ionen. 

Sie wiesen h isto logisch nach ,  dass s ich das Per i toneum sekundär  in  phys io logisches 

jodposi t ives Epi thel  umwandelt .  [43] Bianchi und Kol legen vergl ichen intraoperat ive 

Parameter  und anatomische sowie funkt ionel le Ergebnisse zweier laparoskopischer  
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Methoden (Vecchiett i -  und Davydov-Technik) .  Die Operat ionszei t  war 30±9,6 Minuten 

mit  der  Vecchiett i -  und 134±24 Minuten mit  der  Davydov –Methode bei 

Neovaginalängen von 7,5±1,1 cm bzw. 8,5±1,6 cm. Der sonst ige Outcome (FSFI -

Scores etc .)  war  verg le ichbar  [44] .  Eine L imit ierung der  Davydov -Technik  is t  d ie 

Tatsache, dass e ine Reoperat ion aufgrund e ines postoperat iven Versagens wenn 

überhaupt  nur  sehr  schwer  mögl ich is t  und e ine Uterustransplantat ion aufgrund der 

veränderten Beckenanatomie erschwer t b is unmögl ich sein kann [44] .  In  e iner kürz l ich 

publ iz ier ten Arbei t  verg l ichen Wi l lemsen und Kol legen d ie Selbstdehnung nach Frank 

mit  der Davydov-Technik. Letz tere ergab funkt ionel le Neovaginalängen von 7,8 cm 

unabhängig davon ob eine Vordehnung (Frank oder  Koitus)  vorausgegangen war .  In 

23% bi ldete s ich a l lerd ings Granulat ionsgewebe und in 12% kam es zur  Obl i terat ion 

der  Neovagina,  bei 7% war die Operat ion erfo lglos .  Sie beschr ieben v ier rekta le 

Perforat ionen,  e ine Blasenläsion,  eine rektovaginale F iste l,  einen Neovaginaprolaps,  

e inmal Adhäs ionen zwischen Vagina und Sigma und einen postoperat iven Todesfa l l  

aufgrund e iner Narkosegas-bedingten Lebernekrose. 10% der sexuel l  akt iven 

Pat ient innen waren n icht  zufr ieden und gaben eine t ie fe Dyspareunie an. [45]  

Zhou und Kollegen entwickelten e ine 1 -schr it t ige  transvest ibuläre Technik,  d ie 

entweder durch e ine Laparoskopie oder Laparotomie ergänzt wurde. 15 Jahre nach 

der  Operat ion zeigte s ich e ine kumulat ive sexuel le Zufr iedenhei t  von 80%, wobei  

keine val id ier ten Fragebögen verwendet  wurden [46].   

In  e iner systemat ischen Übers ichtsarbeit  war  der  Ante i l  an Darmver letzungen mit 

2,6% bei  der  per i tonealen Methode am häuf igsten. Die e inz ige randomis ier te 

kontrol l ier te Studie b is lang vergle icht  d ie Darmscheide mit  dem per itonealen Ansatz .  

Letzterer  wies dabei  einen s igni f ikant  ger ingeren Blutver lus t,  Operat ions -  und 

stat ionäre Aufenthaltsdauer auf,  wobei s ich d ie Neovaginalänge n icht s igni f ikant 

unterschied, abdominale Schmerzen und übelr iechender Ausf luss jedoch deut l ich 

häufiger in der  Darmscheiden-Gruppe ber ichtet  wurden.  Die FSFI-Scores schienen 

nach der Davydov-Methode tendentie l l  höher  zu l iegen [29].  

7.2.2.2.3  Langzei tbetreuung-  Vaginale Tunnelung mit  Transplantat  

Je nach angewandter Methode kann regelmäßiger Geschlechtsverkehr  oder d ie 

regelmäßige Anwendung von Vaginald i la tatoren notwendig sein,  um die 

Neovaginalänge aufrechtzuerhalten (Detai ls  s iehe bei jewei l iger Methode).  

Regelmäßige Vorsorgen s ind notwendig, um Zel lveränderungen bis h in zur 

Karz inomentstehung zu erkennen.  

Konsensbasierte  Empfehlung   7.E14 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Für die Davydov-Methode gilt, dass sie auch angewandt werden kann nach 
vorausgegangener genitaler Operation mit Narbenbildung, da das Vaginalepithel nicht 
elastisch sein muss. Für die Behandlung sollte eine entsprechende Expertise vorhanden sein. 
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Konsensbasiertes Sta tement   7.S16 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Beim Davydov erfo lgt pr imär e ine Dissekt ion des rektoves ikalen Raum. 

Anschl ießend wird von transabdominal das Per itoneum mobi l is ier t ,  durch den 

geschaf fenen Raum gezogen und im Bereich des Intro itus angenäht.  Der  

Verschluss des Apex der Neovagina erfo lgt  mit  e iner Tabaksbeutelnaht .  

 

7.2.2.3 Neovaginaanlage  

durch Dissekt ion (Vaginale Tunnelung) zwischen Blase und Rektum ohne Verwendung 

eines Transplantates  

7.2.2.3.1  Whar ton-Sheares-George 

Die pr imär  von Whar ton in den 40er  Jahren des 20.  Jahrhunder ts  beschr iebene 

Tunnelung des Raumes zwischen Urethra -Blase und Rektum wurde von Sheares 1960 

modif iz ier t  [47] .  Eine wei tere Vereinfachung nach Whar ton -Sheares-George [48]  

kommt nunmehr  ohne pr imäre Überkle idung des operat iv  erzeugten Hohlraumes mit 

Fremdgewebe (weder  auto- noch hetero log)  aus und vermeidet somit auch Probleme 

durch d iese Transplantat ion.  

Dabei  wird d ie Neovagina durch Sondierung der obl i ter ier ten Mül lerschen Gänge 

durch Hegars t i f te aufste igender Größe geschaffen. Anschl ießend wird d ie mediane 

Raphe durchtrennt und e in mit  Estr io l -Salbe beschichteter Vaginalstent e ingelegt .  

Nach s ieben Tagen wird dieser durch e inen größeren ersetzt ,  der für  dre i Monate Tag 

und Nacht getragen wird.  Danach is t  vaginaler Geschlechtsverkehr  mögl ich.  

Langzei tergebnisse zeigen,  dass d ie Neovagina von n icht verhornendem 

Plattenepi thel – also dem gle ichen wie e ine pr imär  angelegte Scheide – überkle idet is t  

und d iese von Döder le in Bakter ien bes iedelt  wird [49].  

Die Zufr iedenheit  der Pat ient innen mit  der  Ne ovagina nach Whar ton-Sheares-George 

gemessen mit dem Female Sexual Funct ional Index (FSFI)  Score entspr icht dem von 

normalen Kontro l len und zeugt von der Zufr iedenhei t  der  Pat ient innen mit d ieser 

Operat ionsmethode [49-51].  Es fehlen aber Studien d ie d iese Methode d irek t mit  

anderen Methoden vergl ichen wie z.B: der Vergle ich Davydov mit  Vecchiet t i  und in wie 

wei t  d iese auch mögl ich is t  bei  assoz i ier ten Fehlb i ldungen wir  z .B.  Beckennieren.  

In e iner  Studie mit  8 Jahren Fol low-Up lag der  mit t lere FSFI Score bei  27.2 (Bereich 

24-28).  Kein s igni f ikanter Prolaps der Neovagina wurde festgeste l l t ,  aber 11 

Pat ient innen hatten e ine Grad 1 Zystozele,  Rektozele oder  apikalen Deszensus, d ie 

asymptomat isch waren. [52]  
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Von Nachte i l  is t  d ie lebens lang notwendige Di latat ion d urch Vaginalstents  oder  

regelmäßigen Geschlechtsverkehr , um eine Stenose bzw. Verkürzung zu verhindern.  

[49]  Die Schrumpfungstendenz der Neovagina is t  zwar  ger ing,  regelmäßiger 

Sexualkontakt oder  Dehnung mit te ls  Phantom ist  jedoch lebens lang erforder l ich. 

Lokale Östr io lpf lege is t  empfehlenswer t.  

Da kein Gewebe t ransplaniert  wird, is t  d iese Methode im Hinbl ick auf  e ine spätere 

Uterustransplantat ion von Vorte i l .  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   7.E15 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die Methode nach Wharton-Sheares kann bei sichtbaren obliterierten Müllersch‘schen 
Gängen als eine der primären Methode eingesetzt werden. Es liegen aber bisher keine 
Outcome-Daten vor, in wie weit diese bei insbesondere Beckennieren anwendbar ist. 

Für die Behandlung sol lte eine entsprechende Expertise vorhanden 

sein.  

 

Konsensbasiertes Statement   7.S17 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Bei der  Whar ton-Sheares-George Methode wird d ie Neovagina durch 

Sondierung der obl i ter ier ten Mül lerschen Gänge durch Hegarst i f te 

aufste igender  Größe geschaffen.  Anwendbar  vor  geplanter  

Uterustransplantat ion.  
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7.2.2.4 Lappenplastiken 

7.2.2.4.1  Vol lhauttransplantate und Lappenplast iken zur vag.  Ausk le idung 

Verfahren wie Grac i l is - ,  Glutaeus- ,  Vulvoper ineal-  oder  Skapula lappen wurden 

vermehrt  in  den 1980er und 1990er  Jahren beschr ieben und werden heute seltener 

angewandt.  Vor te i le  von Lappenplast iken s ind bessere pr im äre Wundhei lung und e in 

ger ingeres Infekt ionsr is iko.  Die mit  Spal thauttechniken beobachtete postoperat ive 

Schrumpfungsneigung b le ibt  aus.  Pr inzip ie l l  l ießen s ich mit  d ieser  Technik gute 

Ergebnisse erz ie len in Bezug auf  e ine funkt ionierende Vagina.  Narbenbi ldung, 

Komplexi tät und Lappenunver läss l ichkeit  machen diese Ver fahren aber weniger  

verbre i tet [53] .  Da es s ich häuf ig um Spenderregionen mit  Haarfo l l ike ln handelt ,  l ässt 

s ich e in gewisses Haarwachstum im Bereich der Neovagina of t  n icht  vermeiden,  was 

zu Dyspareunie und unangenehmem Ausf luss führen kann.  Ähnl iche Probleme traten 

auch auf,  nachdem Gewebeexpander benutzt  wurden,  um überschüssige Vulvahaut zu 

produz ieren,  d ie a ls Spenderhaut d ienen sol l te [54] .  Die meis ten dieser Methoden 

leiden darunter ,  dass s ie s ichtbare Narben h inter lassen,  s ich Kelo id b i ldet und die 

Lubr ikat ion insuf f iz ient is t .  Zudem wurde d ie Ents tehung von Plat tenepithelkarz inomen 

beschr ieben. [22] Lanza und Kol legen beschr ieben d ie Rekonstrukt ion mit 

vu lvoper inealem fasziokutanem Lappen anhand von dre i Fäl l en a ls gute Opt ion,  die 

d ie Pat ient in mit  e iner  Neovagina von 10 x  3,5 cm in e iner  natür l ichen Achse 

ausstat tet und mit deut l ich ger ingeren postoperat iven Stenoseraten e inhergeht a ls 

z.B.  d ie McIndoe-Methode.  Das pr imär sehr s törende Haarwachstum innerhalb  der  

Neovagina geht nach ihrer Er fahrung mit der  Zei t  aufgrund e iner fo l l iku lären Atrophie 

zurück [55] .   

 

Konsensbasierte  Empfehlung   7.E16 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Aufgrund von Narbenbildung, Komplexität und  potentieller Lappenverluste bleiben 
Lappenplastik-Patientinnen mit malignen Erkrankungen und daraus resultierender 
Notwendigkeit zur Exenteration oder anderen ausgedehnteren pelvinen Operationen 
vorbehalten. Für die Behandlung sollte eine entsprechende Expertise vorhanden sein. 

 

Konsensbasiertes Statement   7.S18 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Verfahren wie Grac i l is - ,  Glutaeus-, Vulvoper ineal-  oder Skapula lappen 

wurden vermehr t  in  den 1980er  und 1990er  Jahren beschr ieben und werden 

heute sel tener angewandt.  
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7.2.2.4.2  Vulvovaginale Rekonstrukt ion  

Wi l l iams beschr ieb d iese Technik a ls erster,  bei der er e inen externen Sack b i ldete,  

indem er  d ie Labia majora so zusammen nähte,  dass s ie e ine kurze ver t ikale Vagina 

b i ldeten, d ie trotz  ihrer unnatür l ichen Achse durch Di latatoren oder regelmäßige 

Kohabitat ion expandiert  werden konnte [56].  Das Vorgehen is t  ähnl ich dem bei e iner  

h interen Kolpoper ineoplast ik.  Eine U-förmige Inzis ion, beginnend an der h interen 

Kommissur wird nach ventral  innerhalb der Haar l in ie b is zu e inem Punkt ventral  und 4 

cm latera l  des Meatus urethrae externus fortgeführ t.  Die Inz is ion wird ver t ie ft  b is  zum 

Frei legen des Musculus bulbocavernosus und der Per inealmuskuluatur .  Die beiden 

inneren Schenkel  der U- förmigen Inz is ion werden dann beginnend am Per ineum 

verein igt .  Einwand gegen diese Methode is t  d ie abnorme Lage der  Vagina, der 

dadurch result ierende für  den Koi tus  ungünst ige Winkel,  sowie ggf .  d ie fehlende 

Lubr ikat ion. [57] Tei lweise wurde auch d ie Mögl ichkei t  der  Ansammlung von Ur in 

h inter  dem result ierenden hohen Per ineum diskut ier t .  Vor te i l  is t  das e infache 

Vorgehen, das e ine ves icorekta le Tunnelung mit  der Gefahr  der  Ver letzung d ieser 

Strukturen über f lüss ig macht .   

Bei  der Creatsas -Modif ikat ion d ieser Methode wird ein per inealer  Hautlappen für d ie 

Neovaginaanlage verwendet.  Mögl iche Kompl ikat ionen s ind Hämatome, 

Wunddehiszenzen,  Haarwuchs und Infekt ionen. Das Tragen e ines Di latators  

postoperat iv is t  n icht notwendig.  In ihrem Kollek t iv  von 178 Patient innen konnte bei 

171 (96%) eine Neovaginalänge von 12 cm erre icht werden,  bei den rest l ichen eine 

von 7-9 cm. Es traten 6 Fäl le von Wunddehiszenzen auf .  94,3% der Pat ient innen 

gaben ein zufr iedenste l lendes Sexual leben an [58] .  [58]  

7.2.2.4.3  Langzei tbetreuung-  Lappenplast iken  

Die regelmäßige Anwendung von Vaginald i latatoren ist  in der  Regel n icht notwendig, 

um die Neovaginalänge aufrechtzuerhalten.  

Regelmäßige Vorsorgen s ind notwendig, um Zel lveränderungen bis h in zur 

Karz inomentstehung zu erkennen.  

Konsensbasierte  Empfehlung   7.E17 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Aufgrund von Narbenbildung, Komplexi t ät  und  potent ie l ler  Lappenver lus te 

b le iben Lappenplast iken Pat ient innen mit malignen Erkrankungen und daraus 

resul t ierender Notwendigkeit  zur Exenterat ion oder anderen ausgedehnteren 

pelv inen Operat ionen vorbehal ten . Für die Behandlung sollte eine 

entsprechende Expertise vorhanden sein.  

 
 

Konsensbasiertes Statement   7.S19 
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Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Wil l iams beschr ieb diese Technik  a ls ers ter ,  bei der  er  e inen externen Sack 

b i ldete,  indem er  d ie Labia majora so zusammen nähte,  dass s ie e ine kurze 

vert ika le Vagina b i ldeten .  

 

7.2.2.5 Darmscheiden 

Zur Anlage e iner Darmscheide wurde bis lang meis t I leum, Rektum und Sigma 

verwendet.  Die Verwendung von I leum zur  Neovagina -Anlage geht auf  Baldwin zur ück 

[59] .  Nach Bi ldung eines Tunnels  zwischen Rektum und Blase wurde e in 

ausgeschaltetes Darmsegment  a ls  Schle i fe in  d ie Neovagina gebracht  und am 

Intro i tus  befest igt.  Die Operat ionsr is iken waren damals  hoch.  Nicht  selten kam es zur 

Nekrose des Darmsegments bei ungenügender Blutversorgung. Nachte i le wie Ir r i ta t ion 

durch das Dünndarmsekret  (Bes iedlung mit  typ ischer Darmf lora)  und Dyspareunie 

(ähnl ich Darmkol iken)  wurden beschr ieben.  Die D ünndarmschle imhaut is t  zudem sehr  

ver letz l ich, so dass es häuf iger  zu Blutungen nach Koi tus kam [59] .   

Bryan verwendete Rektum, was e ine hohe Mor ta l i t ä tsrate aufgrund von  Infekt ionen 

sowie häuf ig Stuhl inkont inenz zur  Folge hat te [60].   

Aufgrund der  verbesserten Antib iot ikaprophylaxe gründl icherer  Darmvorberei tung und 

verbesserten Techniken im Bezug auf d ie kolorekta le Anastomose, wird d ie 

Sigmascheide heute von ein igen Au toren a ls  mögl iche Ers t l in ien -Therapie beschr ieben 

[61] .  In  einer Fal lser ie von 59 Pat ient innen führ ten 11 e ine Selbstdehnung durch, der 

Rest erhie lt  e ine Sigmascheide (47 offen, e ine laparoskopisch).  Die mit t lere 

Operat ionszeit  betrug 183±36 Minuten.  Um e inen Prolaps zu verhindern,  wurde das 

Transplantat  am sakralen Promontor ium f ix ier t .  Waren d ie Pat ient innen nicht  sexuel l  

akt iv ,  wurde d ie Dilatat ion mit  Hegar -St i f ten a l le  2-3 Tage empfohlen.  Aufgrund von 

Blutungen, mussten zwei  Pat ient innen re laparotomie r t  werden,  es  gab 2 

Rektumver letzungen, e ine Pat ient in entwickelte einen Tubarabszess, in 2 Fäl len kam 

es zu e inem Neovaginaprolaps aufgrund e ines zu großen Transplantats .  Anatomischer  

Erfo lg wurde in 83% beschr ieben, der mit t lere FSFI -Score war mit  28 in einem 

normalen Bereich. Ein Schrumpfen der Neovagina (17%) wird a ls  Hauptkompl ikat ion 

beschr ieben.  Vorte i l  is t  d ie natür l iche Lubr ikat ion,  auch wenn der Ausf luss te i lweise 

extensiv  und übelr iechend sein kann [61,  62] .   

Mindestens e in Todesfa l l  aufgrund von  Anastomoseninsuf f iz ienz und mehrere Fäl le 

von Darmnekrosen re lat iv ieren a l lerd ings d ie Ergebnisse [63] .   

Immer mehr  Autoren beschreiben e in laparoskopisch -ass ist ier tes  Vorgehen zur 

Neovagina-Anlage mitte ls Sigmasegment.  Er fahrenen Operateuren wird h ierdu rch 

ermögl icht,  das Operat ionstrauma ebenso wie d ie psychische Belastung durch d ie 

Operat ion für  d ie Pat ient in ger inger  zu hal ten.  [64] [65] [66] [67] [68]  
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Neben oben genannten Nachtei len und Ris iken l iegen mehrere Fal lber ichte zum 

Auf treten e ines Prolapses, von Adenokarz inomen, von Col i t is  u lcerosa und anderen 

Col i t iden mit  ernsthaf ten Folgen für  die Pat ient in vor.  [22]  

Obwohl d ie durchschnit t l iche Erfo lgsrate der Neovagina -Anlage durch Darmsegmente 

mit  77– 90 % angegeben wird,  is t  d ie Kompl ikat ionsrate  also n icht  zu vernachlässigen.  

Diese Methode hat  durchschnit t l ich die längste Operat ionszeit  von a l len Methoden,  

d ie höchste Rate an transfus ionspf l icht igen Blutungen, e inen höheren Blutver lus t 

insgesamt und d ie höchsten postoperat iven Nachblutungsraten .  Auch Kompl ikat ionen 

wie I leus und Anastomoseninsuff iz ienz wurden häufiger ber ichtet  [29].  Es wurden zwar 

d ie größten Neovaginalängen (durchschnit t l ich 12,87 cm),  aber dennoch d ie höchste 

Rate an Dyspareunie (4,8%) und e ine Stenoserate von 10,5% beschr ieb en. Die 

Neovaginaanlage aus e inem Darmsegment  hat te d ie n iedr igste Rate an subjekt iver 

sexuel ler  Zufr iedenhei t  (82,6%) [69].  Insgesamt wurden Kompl ikat ionsraten von 19 -

26% beschr ieben. [25]  

Aufgrund der  Kompl ikat ionsrate sol l te  d iese Methode für schwerere Fäl le  reserv iert  

b le iben, bei  denen d ie e infacheren Methoden nicht zum Erfo lg führten und/  oder 

postoperat iv e ine ausgedehnte vaginale Narbenbi ldung vor l iegt.  Die Indikat ion für  d ie 

Anlage e iner Darmscheide kann aber  gegeben sein bei best immten DSDs (d isor ders of 

sexual development)  sowie nach e iner krebsbedingten Exenterat ion.   

Sigma s te l l t  h ierbei den opt imalen Darmabschni t t  dar,  n icht  zuletz t  aufgrund der Nähe 

zur Vagina und des le icht  zu mobi l is ierenden Gefäßst ie ls.  

Diese Methode sol l te n icht  in  Erwägun g gezogen werden,  fa l ls  e ine spätere Uterus -

Transplantat ion in Betracht kommt, v.a aufgrund des deut l ichen erhöhten 

Infekt ionsr is iko unter  Immunsuppress iva durch d ie Darmf lora und pot ient ie l ler  

Endomyometr i t is  bzw Thrombosierung.  

7.2.2.5.1  Langzei tbetreuung-  Darmscheiden 

Aufgrund der vergle ichsweise hohen Kompl ikat ionsraten s ind engmaschige 

postoperat ive Nachsorgen notwendig.  Im Ver lauf s ind regelmäßige Vorsorgen s innvol l ,  

um Zel lveränderungen bis  h in zur Karz inoments tehung zu erkennen.  
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Konsensbasierte  Empfehlung   7.E18 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

In  der  Kinderurologie/ -chirurg ie ste l l t  d ie Scheidenrekonstrukt ion mit tels  

Darm bei komplexen urogenita len Fehlb i ldungen eine etabl ier te Methode dar.  

Hierzu im Gegensatz ist  d iese OP-Methode aufgrund der hohen 

Kompl ikat ionsraten und der Größe des Eingr i f fs  bei erwachsenen 

Pat ient innen mit pr imär  onkologischen Frageste l lungen oder  nac h 

ausgedehnten Voroperat ionen vorbehalten.  Für die Behandlung sollte eine 

entsprechende Expertise vorhanden sein.  

 

Konsensbasiertes Statement   7.S20 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Zur  Anlage e iner  Darmscheide wurde b is lang meis t I leum, Rektum und Sigma 

verwendet.  

Nicht s innvol l  vor  geplanter Uterustransplantat ion aufgrund erhöhter  

Infekt ionsgefahr  bei  Darmf lora.  
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7.2.2.6 Operative Dehnung durch Zug  

7.2.2.6.1  Vecchiet t i -Methode und Modi f ikat ionen  

Ers tmals 1965 a ls  offene Methode beschr ieben [70] wird s ie seit  1992 hauptsächl ich 

laparoskopisch durchgeführ t [71].  Das Pr inz ip besteht dar in, dass mit  Hi l fe  e iner 

Dehnungsol ive oder  eines Steckgl iedphantoms pass iver  Zug auf das Vaginalgrübchen 

ausgeübt w ird.  Durch Verbindung mit e inem Spannapparat,  der  subumbil ika l oder 

suprapubisch auf  der  Bauchdecke zu l iegen kommt, kann der  Zug über zwei  Zugfäden 

tägl ich erhöht werden,  so dass innerhalb von 4 -7 Tagen eine Neovagina von 10-12cm 

Länge erre icht wird.  Die Epithel ia l is ierung er fo lgt  vom Hymenalbereich aus mit  

phys io logischem Vaginalepi thel  über e inen Zeitraum von mehreren Monaten,  während 

denen zu Beginn dauerhaf t ,  dann ausschle ichend e in Vaginalphantom getragen 

werden muss,  um ein Verk leben der  Neovagina zu  verhindern.  Mehrere Modif ikat ionen 

sind b is lang beschr ieben vor a l lem im Bezug auf d ie Lokal isat ion des 

Spannapparates,  das „Dehnungs instrument“ ,  den Verz icht  auf  oder die Durchführung 

e iner  ves ikorekta len Dissekt ion und die Ar t der  analget ischen Therapie , d ie s ich auf 

d ie s tat ionäre Aufenthaltsdauer aber auch auf d ie Spanndauer auswirk t.  Borruto und 

Kol legen gaben Operat ionszeiten von 18 -30 Minuten an (n=86) und mitt lere 

Neovaginalängen von 7,49±0,79 cm innerhalb von 8 Tagen nach der Operat ion. Nach 

e inem Jahr  fanden 74,6% ihr Sexual leben zufr iedenste l lend und 19,7% mäßig 

zufr iedenste l lend,  wobei  kein Zusammenhang zwischen der  Neovaginalänge und 

sexuel ler  Zufr iedenheit  hergeste l l t  werden konnte [72] .  In  einer  Folgestudie gaben 

Fedele und Kol legen anatomisc he Erfo lgsraten von 98% an bei mit t leren FSFI -Scores 

von 29,0±3,2 [73] .  Nach 12 Monaten Fol low-Up zeigten zwei laparoskopische 

Techniken (modi f .  Vecchiett i  bzw.  Davydov -Technik)  vergle ichbare anatomische und 

funkt ionel le Er fo lgsraten. [44]  

Mit  e iner wei teren Modif ikat ion der  Methode gelang es der  Arbei tsgruppe um Brucker 

und Ral l  mit  Hi l fe  e ines neuen Sets  an Instrumenten und ohne ves ikorekta le 

Tunnelung d ie Operat ionszei t  und Spanndauer zu verkürzen bei größeren 

resul t ierenden Neovaginalängen und ohne,  das s mehr Kompl ikat ionen auftraten [74] .  

In  e iner  Folgestudie konnten s ie zeigen,  dass d ie Neovaginalängen (und –wei ten)  auf 

lange Sicht stabi l  b le iben, ohne dass e ine dauerhafte postoperat ive Dehnungstherapie 

oder  regelmäßige Kohabi tat ion notwendig s ind.  Die  FSFI-Scores waren mit  29,1±4,7 

bzw. 30,0 (Sexuel le Akt iv i tä t  in  den letzten 4 Wochen)  verg le ichbar  mit  dem 

Normalkol lekt iv [75].  

Die Kompl ikat ionsrate ink lus ive Blasen -  und Rektumläs ionen war in a l len Studien 

insgesamt ger ing,  sogar  in  Anwesenhei t  e iner  B eckenniere [76] .  Urologische 

Kompl ikat ionen (Blasen- ,  Ureter läs ionen oder  Harnverhal t)  kamen zwar mit  d ieser  

Methode am häufigs ten vor,  aber nur in 2,1% der  Fäl le  [29].  Bis lang wurde kein Fal l  

e ines Neovaginaprolapses beschr ieben.   

Als Nachte i l  d iskut ier t  wird der  Schmerz während der  Spannungsdauer , der e inen 

stat ionären Aufenthal t  während der gesamten Dauer notwendig macht.  [25] Es g ibt  
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jedoch Arbeitsgruppen, d ie d ie Pat ient innen nach den ers ten Tagen ent lassen und das 

Nachspannen dann a l lerd ings über e ine n längeren Zeitraum ambulant  durchführen 

[43] .  Die Arbei tsgruppe um Brucker und Ral l  konnte d ie Spanndauer auf 4 -5 Tage 

verkürzen und d ie Schmerzen auf  e in Min imum reduz ieren,  a l lerdings unter 

stat ionären Bedingungen und mit  l iegendem Per iduralkatheter  [75 ] .   

Insgesamt kann die laparoskopisch -ass is t ier te modif iz ier te Vecchiett i -Technik  als 

s icher , verg le ichsweise atraumat isch und effekt iv  angesehen werden.  In e inem 

systemat ischen Übers ichtsart ike l hatte s ie d ie kürzeste Operat ionszeit  ( im Mit te l  

44,45±17,7 Minuten)  a l ler  Methoden bei  postoperat iven Neovaginalängen von 7,87 cm 

und FSFI-Scores von 29,8 [29] .   

Mit  min imalem Trauma und der nahezu halb ier ten Spanndauer, s te l l t  d iese Methode 

e ine gute Therapieoption bei  Pat ient innen mit kongeni ta ler Vaginalaplas ie  dar . Da 

kein Gewebe transplant ier t  wird und normales Vaginalepithel  entsteht is t  d iese 

Methode im Hinbl ick auf  e ine spätere Uterustransplantat ion von Vorte i l .   

7.2.2.6.2  Bal lon-bas ierte Methode 

Diese basier t  auf demselben Pr inz ip wie d ie Vecchiet t i -Methode, wobei Zug und 

Di latat ion der Vagina mit  Hi l fe  des Bal lons e ines Blasen -Katheters er fo lgen. Die 

Ein lage er fo lgt unter laparoskopischer Sicht [77, 78].  Für Pat ient innen, bei  denen 

n icht einfach e ine Laparoskopie durchgeführt werden kann, entwickelten die Autoren 

e ine retropubische Technik [77] .  Die Autoren sehen generel l  e inen Vor te i l  in der 

Beeinf lussbarkeit  der vaginalen Weite durch d ie anpassbare Dis tens ion des Bal lons 

und das weniger  schmerzhaf te Vorgehen [77].  Anatomischer  Er folg und n icht -

val id ier te sexuelle Zufr iedenhei t  wurden ber ichtet,  al lerd ings handel t  es  s ich um 

kleine Fal lzahlen und Langzei tdaten fehlen.   [25]  

7.2.2.6.3  Langzei tbetreuung-  Operat ive Dehnung durch Zug  

Regelmäßiger Geschlechtsverkehr oder  d ie regelmäßige Anwendung von 

Vaginald i la tatoren s ind in der  Regel  n icht  notwendig,  um die Neovaginalänge 

aufrechtzuerhal ten.  

Fäl le  von Prolaps oder Karz inoments tehung sind b is lang nicht bekannt.  Da sehr gute 

Vaginal längen result ieren, kein Fremdgewebe verwendet  wird,  e in phys io logisches 

und h isto logisch normales Vag inalepi thel  entsteht  und d iese Methode auch bei 

assoz i ier ten Fehlb i ldungen möglich ist ,  ste l l t  d iese die operat ive Methode der  Wahl 

dar  bei angeborenen Fehlb i ldungen und is t  auch d ie Methode der Wahl bei eventuel l  

potent ie l ler  späterer Uterustransplantat ion.  
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Konsensbasierte  Empfehlung   7.E19 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Auf Grund der zahlenmäßigen Erfahrung mit wenigen Komplikationen weltweit, stellt diese 
Therapie eine weitere primäre operative Methode bei angeborenen Fehlbildungen dar, da sie 
vor allem auch anwendbar ist bei assoziieren Nierenfehlbildungen und keine lebenslange 
Dilatation benötigt. Für die Behandlung sollte eine entsprechende Expertise vorhanden sein. 

 

Konsensbasiertes Statement   7.S21 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Das Pr inz ip besteht  dar in,  dass mit  Hi l fe  e iner  Dehnungsol ive oder  eines 

Steckgl iedphantoms pass iver  Zug auf das Vaginalgrübchen ausgeübt wird.  

Anwendbar vor geplanter  Uterustransplantat ion.  

 

7.2.2.6.4  Zusammenfassung Therapie der Vaginalaplasie  

Wenn man den anatomischen Er folg an Neovagina -Längen ≥7 cm misst waren a l le 

operat iven Methoden mit > 90 % Erfo lgsraten dem konservat iven Verfahren mit  78% 

über legen. [22] Ein funkt ionel ler  Erfo lg is t  mit  der Selbstdehnung nur in 74% ber ichtet 

worden, im Vergleich zu 90-96% bei  den operat iven Studien. [22] Im al lgemeinen 

scheinen d ie operat iven Dehnungsverfahren die höchsten anatomischen (≥6 cm, 99%) 

und funkt ionel len Er fo lgsraten (zufr iedenste l lender Koitus,  96%) zu haben,  gefo lgt von 

der  Per itonealscheide  (92 bzw. 93%), während Spal thaut -  und Vol lhauttransplantat  

und Darmscheiden d ie n iedr igsten Er folgsraten aufweisen (83 -95% bzw. 90-93%).  Die 

operat ive Dehnungsmethode hat  zudem die n iedr igste Komplikat ionsrate unter  den 

operat iven Methoden und kann auch bei  assoz i ier ten Fehlb i ldungen kompl ikat ionsarm 

durchgeführ t  werden.  [22]  Zusammenfassend kann man sagen,  dass man unserer 

Meinung nach auf  Bas is sämt l icher aktuel ler  Übers ichtsarbei ten und Evidenz d ie 

laparoskopisch ass ist ier te Neovaginaanlage a ls  operat iv e Therapie der ers ten Wahl 

ansehen kann,  gerade auch im Hinbl ick  auf  e ine potent ie l le spätere 

Uterustransplantat ion.   

Unabhängig von der Ar t der  Neovaginaanlage sol l ten d ie Pat ient innen in 

spez ia l is ier ten Zentren von e inem mult id iszipl inären Team, das auch  e ine adäquate 

psychologische Betreuung gewähr le is ten kann,  betreut  werden.  
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Tabel le 13:  Übers icht der  Methoden zur Behandlung von vaginalen Fehlbi ldungen  

Methode Vorteile Nachteile Komplikationen 

Nicht-operative 
Selbstdehnung nach 
Frank 

keine OP-Risiken, 
keine OP-
Komplikationen, 
keine Narkose 

Langwierige Therapie, 
schmerzhaft, erfordert 
höchste Motivation und 
stringente Anleitung, 
dauerhafte Anwendung 
nötig, da 
Schrumpfungsneigung, 
wenn kein regelmäßiger 
GV, eher geringere 
Neovaginalänge 

 

Risiko der falschen 
Technik mit z.B. 
Dilatation der Urethra, 
urethrovaginale/ 
rektovaginale Fistel, 
Prolapsgefahr 

Operative Methoden 

 

1. Neovaginaanlage 
durch Dissektion 
(Vaginale Tunnelung) 
zwischen Blase und 
Rektum  und 
Verwendung eines 
Transplantates 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Schrumpfungstendenz 
mit regelmäßiger 
postoperativer 
Dilatationsnotwendigkeit 
oder sexueller Aktivität, 
ggf. sichtbare Narbe an 
der Transplantat-
Entnahmestelle 
(Spalthaut), fehlende bis 
mäßige Lubrikation, 
Haarwachstum  

Prolaps, Fisteln, Darm- 
und Harnblasen-
verletzung, 
Karzinomentstehung, 
häufiger 
Granulationsgewebe 

 

 

 

1.1 McIndoe-Technik 
und Modifikationen 

 

 

 

 

 

 

bei McIndoe: relativ 
einfache Methode, 
kein abdominaler 
Zugang nötig, bei 
funktionsfähigem 
Uterus möglich 
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Methode Vorteile Nachteile Komplikationen 

1.2 Davydov-Technik 

 

Bei Davydov gute 
Vaginallängen, 
auch bei genitalen 
Narben nach Vor-
OPs möglich 

  

2. Neovaginaanlage 
durch Dissektion 
(Vaginale Tunnelung) 
zwischen Blase und 
Rektum ohne 
Verwendung eines 
Transplantates  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

2.1 Wharton-Sheares-
George 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Relativ einfache 
Methode bei 
sichtbaren 
Gangstrukturen, 
kein abdominaler 
Zugang nötig 

 

 

 

 

Schrumpfungstendenz 
mit regelmäßiger 
lebenslanger 
postoperativer 
Dilatations-notwendigkeit 
oder sexueller Aktivität, 
Granulationsgewebe 

 

 

 

Zystozelen- 
/Rektozelenbildung, 
Dehiszenz 
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Methode Vorteile Nachteile Komplikationen 

3. Lappenplastiken 

 

3.1 Vollhaut-
transplantate und 
Lappenplastiken zur 
vaginalen 
Auskleidung 

 

3.2 Vulvovaginale 
Rekonstruktion 

 

 

Kein abdominaler 
Zugang nötig, 
primäre 
Wundheilung, 
wenig Stenosen, 
gute Erfolgsraten 

 

 

 

Haarwachstum im 
Bereich der Neovagina, 
Fluor, Fisteln, 
Dyspareunie, 
Narbenbildung im 
Bereich der 
Entnahmestelle, 
unphysiologische 
Anatomie/ Winkel der 
Neovagina 

 

Lappennekrosen, 
Wundheilungsstörungen, 
Infektionen, Inkontinenz, 
Thrombembolien, 
Granulationsgewebe, 
Prolaps 

 

 

 

 

 

4. Darmscheiden 

 

 

 

Geringere 
Schrumpfungs-
neigung, gute 
Lubrikation, häufig 
keine Nach-
behandlung mit 
Phantomen 
notwendig 

 

 

 

Aufwendige Operation, 
exzessiver 
übelriechender Fluor, 
Dyspareunie, 
Narbenbildung 

 

 

 

schwere Komplikationen 
bis zur Todesfolge,  

Blasen-/ 
Darmverletzungen, 
Infektionen, 
Anastomoseninsuffizienz, 
Ileus, Prolapsneigung, 
Colitiden, 
Karzinomentstehung, 
Granulationsgewebe 

4. Operative Dehnung 
durch Zug 

 

4.1 Vecchietti-
Methode und 
Modifikationen 

 

4.2 Ballon-basierte 
Methode 

 

 

 

Gute Erfolgsraten, 
physiologisches 
funktionelles  
Vaginalepithel, gute 
Lubrikation, bislang 
kein Prolaps, kurze 
Spanndauer, keine 
Langzeit-
Anwendung von 
Dilatatoren nötig, 
auch bei 
Beckennieren 
problemlos möglich 

 

Spezielles 
Instrumentarium nötig, 
suffiziente Analgesie 
während Spanndauer 
nötig, postoperative 
Phantombehandlung 
über mehrere Monate 

 

Darmverletzung, 
Blasenverletzung, 
Granulationsgewebe 
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Sheares*:  wenn keine assoz i ier ten Fehlb i ldungen vor l iegen; lebens lange Di latat ion 

nöt ig  

Vaginalaplasie 

Hohe Motivation, Partner vorhanden, 
Vaginalgrübchen >/= 2.5 cm, keine vaginale Vor-OP 

nein ja 

Voroperation (Z.n. Zervixkarzinom 
etc.) 

Selbstdehnung 

nein ja 

Neovagina ohne 
Transplantat 
(Vecchietti, 
Sheares*) 

Neovagina mit 
Transplantat 

(McIndoe, Davydov, 
Sigma etc.) 

Bei Versagen 
operative 
Therapie 
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8 Fehlbildungen Zervix 

8.1 Zervix Duplex  

(ESHRE/ ESGE C1+2; VCUAM C1)*  

8.1.1 Spezielle Diagnostik  

Kongeni ta le Anomal ien der Zerv ix s ind insgesamt sehr seltene Fehlb i ldungen, d ie in  

verschiedenen Ausprägungen beschr ieben wurden. Die Zerv ix duplex bezeichnet  den 

komplet ten Mül lerschen Fus ionsdefekt auf  der  Höhe der  Zerv ix . Die Zerv ixdupl ikatur 

wird mit  oder ohne Korpusfehlb i ldung [1 -9] sowie a ls Einzel fa l lber icht auch a ls 

Diver t ike lb i ldung ausgehend von der Zerv ix beschr ieben [10] .  Mit  der  Dupl ikatur kann 

e ine pr imäre Ster i l i tä t  assoz i ier t  se in [11] .  Die Diagnose erfo lgt durch k l in ische 

Untersuchung,  Bi ldgebung mit Ul traschal l  und MRT sowie invasiv  endoskopisch.  

8.1.2 Therapie 

Im Vordergrund s teht bei e iner Dup l ikatur der Zerv ix d ie Therapie der  

Begle it fehlbi ldungen. Beschr ieben s ind d ie Korrektur  von Sept ierungen der  Vagina 

[11,  12] und des Uterus [13] ohne Eingr i f fsnotwendigkei t  an der doppelten Zerv ix, 

aber  auch e ine er folgre iche Zerv ixdissekt ion im Rahmen ei ner  Metroplast ik und 

Vaginalseptumentfernung bei Uterus duplex und Vagina duplex [14, 15].  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   8.E20 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Therapeut isch s teht  d ie Korrektur  von Begle it fehlb i ldungen (Uterus, Vagina)  

im Vordergrund.  Eine Resekt ion einer Cervix duplex sol l te n icht durchgeführt  

werden, aufgrund des n icht abzuschätzenden Ris ikos e iner  Cerv ix insuff iz ienz 

in der  Schwangerschaf t .  

 

Konsensbasiertes Statement   8.S22 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

1) Unter Zerv ix duplex  versteht man den komplet ten Fus ionsdefekt auf Höhe 

der  Zerv ix.  

2)  Anomal ien der Zerv ix s ind selten.  

3) Eine pr imäre Ster i l i tä t  kann vor l iegen.  

4) Das Belassen oder  d ie Dissekt ion der  Dupl ikatur s ind beschr ieben.  
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8.2 Zervixaplasie  

(ESHRE/ ESGE C 3+4*;  VCUAM C2a/b)  

8.2.1 Spezielle Diagnostik  

Eine fehlende Zerv ix ste l l t  das Vol lb i ld der  Zerv ixaplas ie im Sinne e iner  kompletten 

Agenes ie dar. Gefunden werden aber auch dysgenet ische Formen im Sinne e iner  

Obstrukt ion bei vorhandener Zerv ix , e iner  Fragment ierung mit segmentalen 

Zerv ixresiduen [16]  oder  a ls  bindegewebiger  Strang, gegebenenfal ls  mit  

Endometr iumsinseln [17].  In  etwa der  Hälf te der Fäl le wird d ie Atres ie iso l ier t ,  

ansonsten in Kombinat ion mit  anderen Fus ionsdefekten der Mül lerschen Gänge 

beobachtet,  wie e ine Analyse von 58 Fäl len der Li teratur b is  1997 ergab [18] .  

Bezogen auf d ie beglei tende Ausbi ldung der Vaginalverhäl tn isse kommen 

Kombinat ionen mit e iner Vaginalagenes ie [19,  20],  e iner  Vaginalsept ierung, 

obstruier ter Hemivagina, oder auch mit e iner regul ären Vagina vor [21].  Bezogen auf  

das Uteruskorpus werden Kombinat ionen mit  regulärem Corpus [20,  22,  23] oder 

Korpusanomal ien wie Bicornis  [19,  24]  oder  komplet ter  Aplas ie im Rahmen des MKRH -

Syndroms beobachtet.  Das Vorkommen einer Zerv ixatres ie mit  oder ohne 

Vaginal fehlb i ldung ,  aber regulärem Corpus uter i  ste l l t  d ie Hypothese e iner 

unid irekt ionalen kranio-kaudalen Mül lerschen Fus ion in Frage zugunsten der  

Hypothese e ines zentra len Beginns im zerviko - is thmischen Bereich mit  Ausbrei tung 

nach kranial  und kaudal [25] .  

In  Abhängigkei t  von der  Form der  Fehlb i ldung besteht  die Symptomatik  in e iner 

pr imärer Amenorrhoe, Kryptomenorrhoe mit  Hämatometra -  und 

Hämatosalp inxformat ion sowie zyk l ischen Unterbauchschmerzen bei  obstrukt iver 

Zerv ixfehlb i ldung und vorhandenem Korpus mit  funkt ionel lem Endometr ium. Eine 

Symptomat ik  kann fehlen oder s ich auf  eine pr imäre Ster i l i tä t  beschränken [11] .  

Die Assoz iat ion mit  e iner  Endometr iose im Rahmen der  retrograden Menstruat ion wird 

vermutet [24,  26] .  Die Diagnose erfo lgt durch k l in ische Untersuchung, Bi ldgebung mit  

Ul traschal l  und MRT sowie invas iv  endoskopisch.  

8.2.2 Therapie 

Die Therapie is t  ch irurgisch, Er fahrungen beschränken s ich aber  auf 

Fal lbeschreibungen oder retrospekt ive Erhebungen an k leinen Pat ient innenkol lekt iven. 

Rekonstrukt ive Konzepte konkurr ieren bereits  sei t  den 70er  Jahren [27,  28] mit  der  

Hysterektomie.  

Eine obstrukt ionsbedingte Symptomat ik bei  Zerv ixatres ie kann durch Hysterektomie, 

bei  g le ichzeit igem Vor l iegen e iner  Vaginalatres ie eventuel l  kombinier t  mit  e iner  

Neovagina-Anlage, behandel t  werden [19, 20, 23, 24, 29 -32] .  Zum Einsatz  kommt bei 

Uterus duplex mit  e insei t iger Zerv ixatres ie und/oder  Vaginalfehlb i ldung auch die 

Hemihysterektomie  

[22] .  
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Eine Dysgenes ie der  Zerv ix  kann je nach Ausprägung durch zerv iko -zerv ikale 

Anastomose bei  Fragment ierung,  aber  vorhandenen Zerv ixsegmenten [16]  oder 

Fis te l formierung [33]  erfo lgen,  gegebenenfal ls  unter Verwendung von Haut -  [21] oder 

Blasenmukosatransplantaten [34]  zur  Aufrechterhaltung der  Durchgängigkei t  des 

Kanals der Neozerv ix.  

Bei  Zerv ixagenes ie,  aber vorhandenem Uteruskorpus und Vagina kann eine 

uterovaginale Anastomose er folgen [35,  36] .  

L iegt e ine kombinierte Zerv ix -  und Vaginalagenes ie vor ,  wird zunächst e ine Neovagina 

formiert .  Dann kann e ine Anastomose mit dem vorhande nen Uterus [37-40],  ggf.  mi t  

zerv iko- is thmischer  Resekt ion residualen Gewebes [41]  angelegt  werden.  Neben 

of fenen Operat ionsverfahren wurden auch laparoskopisch ass is t ier te Techniken im 

Einzelfa l l  [42] und an e iner Ser ie von 12 Pat ient innen [43]  er folgre ic h durchgeführ t.  

Alternat iv wurde in Form eines Fal lber ichts mit  drei jähr igem Follow -up über e ine 

erfo lgre iche fre ie mikrovaskuläre Transplantat ion von Colon und Appendix a ls  

Neovagina und Zervix -Ersatz  ber ichtet  [44] .  

Während ein ige Autoren rekonstrukt ive Verfahren vor dem Hintergrund eventuel l  

notwendiger Rev is ions-Operat ionen und fragl ichem reprodukt ionsmediz in ischem 

Erfo lg kr i t isch d iskut ieren und die Hysterektomie a ls  Standard formul ieren [17,  45],  

ber ichtet ein Rev iew von1997 über e inen Ante i l  von 23 v on 39 wiederherste l lend 

oper ier ten Pat ient innen mit  Eintretennormaler Menstruat ionen und Schwangerschaf ten 

bei 4 Pat ient innen [18] .  Neben älteren Fal lber ichten mit  Erz ie lung von 

Schwangerschaften b is 7 Jahre nach Pr imär -OP und mit  Gebur t  durch Sect io [36,  46] 

l iegen auch neuere Er fahrungen er fo lgreicher  Ver läufe a ls Case Repor ts vor  [39,  41] .  

Die ret rospekt ive Analyse von 18 Patient innen, bei denen ein rekonstrukt ives 

Operat ionskonzept  mit  uterovaginaler  Anastomose zur  Anwendung kam, ergab in al len 

Fäl len d ie technisch erfo lgre iche Durchführbarkei t  mit  Revis ionsbedürf t igkeit  in  nur 

e inem Fal l ,  obwohl fünf Pat ient innen bereits er fo lg los voroper ier t  waren. Während 

e ines Fol low-up-Zeit raumes von 4.5 Jahren trat  bei  10 Pat ient innen e ine 

Schwangerschaft  ein. Der  Versuch e ines rekonstrukt iven Vorgehens wird auf  der  Bas is 

d ieser Er fahrungen empfohlen [47].  

Bei  der Entscheidungsf indung zu rekonstrukt iven Verfahren müssen auch potent ie l le  

Kompl ikat ionen bei  Eintr i t t  e iner  Schwangerschaft  berücksicht igt  werden,  etwa ei ne 

mögl iche Assoz iat ion mit  Plazentat ionsstörungen wie der  Plazenta praevia [48].  
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Konsensbasierte  Empfehlung   8.E21 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Als temporärer konservat iver Ansatz zur Unterdrückung der  

Endometr iumprol i ferat ion sol l  e ine medikamentöse Therapie verabreicht  

werden. Als  Therapieoptionen können rekonstrukt ive Konzepte oder  d ie 

Hysterektomie oder Hemihysterektomie erwogen werden. Es sol l  darüber  

aufgek lärt  werden, dass auch nach e iner Rekonstrukt ion e ine erfo lgreiche 

Schwangerschaft  sehr  selten ist .  

 

Konsensbasiertes Statement   8.S23 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

1) Zerv ixaplas ie bezeichnet  das komplette Fehlen der Zerv ix ;  gefunden 

werden aber  auch dysgenet ische Formen mit  unterschiedl icher  Ausprägung 

einer Zerv ixanlage.   

Die Zerv ixaplas ie kommt iso l ier t  oder  kombiniert  mi t  anderen Mül lerschen 

Fehlb i ldungen vor .  

2)  Die k l in ische Symptomatik besteht je  nach Ausprägung in pr imärer 

Amenorrhoe oder  Kryptomenorrhoe mit  zykl ischen Unterbauchschmerzen,  

kann aber auch fehlen oder s ich auf e ine pr imäre Ster i l i tät  beschränken.  
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9 Fehlbildungen des Uterus 

Uterus arcuatus/ Uterus subseptus/ Uterus septus  

(VCUAM U1a-c; ESHRE/ESGE Class U 1 -2)  

9.1 Definition 

Bei den kongeni ta len Fehlb i ldungen des Uterus arcuatus,  des Uterus subseptus und 

des Uterus septus  hat  d ie Fus ion der  Mül ler `schen Gänge im Bereich der  Gebärmutter 

komplet t  oder  nahezu komplett  s tattgefunden.  Hieraus result ier t  äußer l ich e in 

s ingulärer Gebärmutterkörper.  Die Resorpt ion des zentra len, sagi t ta l ver laufenden 

bindegewebigen Septums hat jedoch entweder gar n icht (Uterus septus) oder in 

unterschiedl icher Ausprägung stat tgefunden (Uterus subseptus oder Uterus arcuatus).  

Der Uterus arcuatus ist  d ie Fehlb i ldung mit  der ger ingsten Ausprägung. Die äußere 

Form des Uterus ist  meist  normal,  ev t l .  is t  der  Uterus im Fundus etwas bre iter  

aus ladend.  Vom Cavum aus betrachtet  is t  d ie innere Kontur  des Fundus uter i  vermehr t 

konvex geformt und re icht  etwas t iefer  ins  Cavum uter i  h inein.  Die Tubenwinkel  s ind 

h ierdurch länger und t iefer ausgezogen.  Der  Uterus a rcuatus kann auch als  d ie 

k leins te Form eines uter inen Septums interpret ier t  werden. Eine metr isch exakte, 

objekt ive Defin it ion ex ist ier t  n icht.  Die Diagnose beruht  in  der  Regel  auf der 

subjekt iven Einschätzung des Untersuchers . Dies wir f t  große Probleme a uf in Bezug 

auf  d ie Vergle ichbarkeit  verschiedener Publ ikat ionen,  da n icht  gesicher t is t ,  ob unter  

der  Bezeichnung „Uterus arcuatus“  wirk l ich immer ident ische Formen uter iner 

Fehlb i ldungen verstanden werden.  In der  h istor ischen Klass if ikat ion der  Amer ican 

Fer t i l i ty  Soc iety  (AFS; heute Amer ican Soc iety of Reproduct ive Medic ine, ASRM) wird 

der  Uterus arcuatus a ls e ine e igene Subgruppe (Klasse 6)  aufgeführ t.  [1 ].  In der  

aktuel len ESHRE/ ESGE Klass if ikat ion fehlt  d iese Subgruppe [2].  

Der  Uterus subseptus ist  de f in ier t  a ls  e in äußer l ich oft  normal geformter,  meist  etwas 

bre i ter  aus ladender Uterus mit  e inem sagit ta len Septum, welches n icht d ie gesamte 

Länge des Cavum uter i  unter tei l t .  Dieses Septum is t  länger  a ls  beim Uterus arcuatus, 

aber kürzer als beim Uterus septus. Es handelt  s ich a lso um ein par t ie l les uter ines 

Septum.  

Als Uterus septus wird der Uterus bezeichnet,  bei dem das Septum komplett  vom 

Fundus uter i  b is in d ie Zerv ix uter i  h inabz ieht.  In nicht wenigen Fäl len is t  d ieses 

komplet te Septum kombiniert  mi t  e inem Scheidenseptum, welches s ich dann meis t 

ohne Unterbrechung an den zerv ikalen Septumantei l  anschl ießt.  In seltenen 

Einzelfä l len kann das Septum auch an verschiedener  Ste l le  unterbrochen sein,  d.h. es 

f indet s ich eine Verbindung von der einen zur ande ren Cavumhälf te. Äußer l ich ist  der 

Uterus septus in den meis ten Fäl len im Fundusantei l  deut l ich bre i ter  als e in normaler  

Uterus und lässt  in  v ie len Fäl len median e ine le ichte Einkerbung erkennen. Of t kann 

d iese Eindel lung nur durch Abtasten a ls verminderte  Geweberes is tenz zur Dars te l lung 

gebracht werden.  Sie kann in Einzelfä l len aber  auch n icht  vorhanden sein.  
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Uterus subseptus und Uterus septus werden in der  Klass if ikat ion der  AFS (ASRM) in 

Klasse V a ls „sept ier te Uter i“  zusammengefasst [1].  

 

9.2 Bildgebende Diagnostik 

Da die gynäkologische Untersuchung al lenfa l ls  e ine Orient ierung zur  Form des Uterus 

er laubt ,  s ind b i ldgebende Methoden zur objekt iven d iagnost ischen Sicherung und 

präoperat iven Planung er forder l ich. Mögl iche und vorbeschr iebene Verfahren s ind die 

radio logische Hysterosalp ingographie, der zweid imensionale Ult raschal l ,  d ie 

Hysterosalp ingosonographie,  der dre id imensionale Ul traschall  und die Magnet -

Resonanz-Tomographie (MRT). Als  invas ive Methoden stehen Hysteroskopie und 

Laparoskopie zur Verfügung.  

Diagnost ische Kr iter ien s ind d ie äußere Uteruskontur ,  die myometrane Wanddicke, d ie 

Fundusdicke, das Vorhandensein und d ie Ausprägung einer zentra len 

Funduseinz iehung,  d ie Form des Cavum uter i ,  Vorhandensein und Ausprägung einer  

zentralen Vorwölbung im Cavumdach,  der Inter -Ost ien-Abstand und der  Cavumwinkel  

[3-5] .  

Bei  der  Abgrenzung eines Uterus (sub)septus zum Uterus b icorn is,  bei  dem eine auch 

äußer l ich deut l ich erkennbare Doppelung des Gebärmutterkörpers  vorhanden is t ,  l iegt 

d ie zentra le Bedeutung in der prozentualen Verte i lung der  äußeren zentralen 

Funduseinz iehung und/oder  der Cavumeinwölbung in Relat ion zur Fundusdicke. 

Objekt iv  messbar  kann d iese Informat ion nur  durch die b i ldgebenden Ver fahren der 

Sonographie und d ie MRT gewonnen werden.  

Die 2D-Sonographie hat  den höchsten Verbreitungsgrad und is t  daher  naturgemäß die 

am häufigs ten angewandte Form der b i ldgebenden Diagnost ik.  Insbesondere d ie 

Dars te l lung zweier  im oberen Ante i l  des Uterus voneinander getrennt darste l lbarer 

Endometr iumref lexe (sogenanntes Katzenaugenphänomen)  und evt l .  ein abnorm 

brei ter  Fundus s ind h inweisgebende Kr i ter ien. Als s tand -alone-Methode erre icht die 

2D-Sonographie jedoch nur e ine Sens i t iv i tä t von 67% (51 -83,7%) bei  endoskopisch 

ges icherten Uterusanomal ien [2] .  Die begle i tende  Anwendung von intracav itären 

Kontrastmit te ln wie Kochsalz -Lösung oder Gelen kann d ie Aussagekraft  erhöhen [6] .  

In e inem aktuel len Konsensus der ESHRE/ESGE-Arbeitsgruppe wurde mit te ls e iner  

Metaanalyse aus 11 Studien d ie 3D-Sonographie a ls d iagnost ische tr effs ichers te 

präoperat ive Methode (Sens i t iv i tä t  98,3%, Spez i f i tät  99,4%, Genauigkeit  97,6%) 

herausgeste l l t .  Die Int ra -  und Interobservervar iabi l i tät  is t  hoch [7].  Mit te ls MRT gelang 

e ine korrekte Subk lassif ikat ion in e iner Metanalyse aus 12 Studien in 85,8 % [2] . 

Schlussendl ich weisen 3D-Sonographie und MRT in den meisten neueren Arbeiten 

e ine vergle ichbar  gute Testgenauigkei t  auf [8] .  Bei  der  Frage, welcher  Diagnost ik  man 

den Vorzug g ibt ,  s ind neben den Kosten vor  a l lem die lokale Ver fügbarkeit  der 

Technik und e in in diesem Spez ia lgebiet er fahrener Untersucher  zu berücks icht igen 

[9].  Bei  beiden Methoden sind zyk lusabhängige Schwankungen zu berücksicht igen 
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[10] .  Ein wei terer  Vorte i l  der  dre id imensionalen Fundusbeur te i lung l iegt  in der 

Mögl ichkei t  der  Therapieplanung und der  postoperat iven Kontro l le  des sept ier ten 

Uterus. Durch Vermessen der  zentra len Fundusdicke kann intra -  und/oder 

postoperat iv kontro l l ier t  werden, wie nah e ine phys io logische Fundusdicke von 12 b is 

18 mm erre icht  werden konnte [11] .  

Dementsprechend is t  d ie gynäkologische Untersuchung und 2D -Untersuchung nur bei 

asymptomat ischen Low-Risk-Pat ient innen a ls ausreichende Diagnost ik  zu betrachten. 

Bei  Pat ient innen mit  Ris ikofaktoren oder Symptomatik  is t  d ie 3D -Sonographie durch 

e inen er fahrenen Untersucher a ls F irst - l ine-Diagnost ik zu empfehlen. Bei fehlender 

Verfügbarkeit ,  Verdacht  auf  komplexe Fehlb i ldungen oder  sonographisch n icht 

ausreichend zu k lärenden assoz i ier ten Anomal ien sol l te  e ine MRT -Untersuchung in 

Betracht gezogen werden.  Hysteroskopie  und Laparoskopie s ind bei komplexen 

Fehlb i ldungen,  unk larer Bi ldgebung und vor  a l lem zur  operat iven Therapie indiz ier t .  

 

9.3 Uterus arcuatus 

(VCUAM U1a; ESHRE/ESGE Class U1)  

9.3.1 Besonderheiten 

Die Bedeutung des Uterus arcuatus für  die Reprodukt ion wird ausgesproc hen 

kontrovers d iskut ier t .  Während vie le den Uterus arcuatus a ls e ine le ichte 

Normvar iante ohne negative Auswirkung auf d ie Reprodukt ionsfähigkei t  betrachten,  

sehen e in ige ihn als  bedeutsam und unterbewertet  an und verbinden ihn mit  e iner 

deut l ich negativen Beeinträcht igung der  Reprodukt ionsfähigkei t  mit  erhöhter Abortrate 

[12] .  Es g ibt ke ine ges icherten Daten darüber, ob der Uterus arcuatus e ine 

Ster i l i tätsursache dars te l l t .  

9.3.2 Spezielle Diagnostik  

Als  min imal- invas ive Methode s teht  d ie Hysteroskopie zur  Verf ügung [2,  3,  13-19] .  

Eine Laparoskopie zur äußeren Beur te i lung des Uterus is t  n icht grundsätz l ich 

notwendig,  da der  Uterus arcuatus auf  Grund des nur minimal ausgeprägten Septums 

keine re levante äußere Fehlb i ldung haben kann.  

9.3.3 Therapie 

Es gibt ke ine Daten d ie zeigen,  ob bei  e iner  Pat ient in mit  aktuel lem oder  zukünf t igem 

Kinderwunsch und der zufä l l igen Diagnose e ines Uterus arcuatus e ine operat ive 

Korrektur erfo lgen sol l te . Es fehlen ebenfa l ls  Daten, ob durch d ie operat ive Korrektur  

e ines Uterus arcuatus bei  Ster i l i tätspat ient innen d ie Fert i l i tät  verbesser t wird. Es g ibt 

Hinweise,  dass bei Pat ient innen mit  habituel len Abor ten d ie operat ive Korrektur  e ines 

Uterus arcuatus das Schwangerschaftsoutcome durch Redukt ion der  Abor tzahl ,  der 

Frühgeburt l ichkeit  und der Totgeburten verbessern kann [12].  
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Beim Uterus arcuatus wird das k le ine,  in der Regel bre it  aus ladende Septum in der 

Mit te zwischen Vorderwand und Hinterwand entweder mit  der  hysteroskopischen 

Schere oder mit  der Nadelelektrode des Resektoskopes inz id iert .  Lateral  sol l te  zu den 

Tubenost ien e in Abstand von etwa 0,5 cm eingehal ten werden.  Die Inz is ion wird 

soweit  ausgeführt ,  bis  e ine nach subjekt iven Kr iter ien normal erscheinende Form des 

Cavum uter i  resul t ier t  bzw. b is  nat ive,  in tramurale Gefäßstrukturen erke nnbar  werden, 

d ie nicht eröf fnet werden sol l ten.  Der  Eingr i f f  kann unter  laparoskopischer oder  unter 

transabdominal u l trasonographischer Kontro l le durchgeführt werden. Der erfahrene 

Operateur  kann aber  auch auf  d iese  Hi l fsmaßnahmen verz ichten.  Der Eingr i f f  so l l te 

nur  bei ger ing prol i fer ier tem Endometr ium durchgeführ t werden.  Es bietet  s ich an,  die 

Operat ion in den ersten postmenstruel len Tagen durchzuführen.  Al ternat iv  is t  e ine 

hormonsuppress ive Vorbehandlung mit te ls GnRH -Agonisten oder  auch d ie Einnahme 

eines Kontrazept ivums zum Timing der  Operat ion mögl ich. Die Notwendigkei t  d ieser 

Maßnahme muss indiv iduel l  beur te i l t  werden.  

9.3.4 Spezifische Nachsorge 

Eine spez if ische Nachbehandlung nach der  operat iven Korrektur is t  n icht notwendig.  

 

9.4 Uterus subseptus 

(VCUAM U1b; ESHRE/ESGE Class U2)  

9.4.1 Besonderheiten 

Der Übergang vom Uterus arcuatus zum Uterus subseptus is t  f l ießend und bei e inem 

kleinen Septum eher e ine Frage der  persönl ichen Interpretat ion des Untersuchers .  

Der Uterus subseptus wirk t s ich durch d ie erhö hte Rate früher  und später Abor te 

negat iv  auf  d ie Fert i l i tät  aus. Weiterhin werden vermehrt  Lageanomal ien,  e ine erhöhte 

Rate an Wachstumsretadierungen, Totgebur ten und Dystok ien beobachtet [15,  20 -28] .  

Es g ibt  ke ine ges icher ten Daten,  ob ein Uterus subsept us per  se e ine 

Ster i l i tätsursache darste l l t .  Al lerd ings zeigen zwei prospekt ive Untersuchungen, dass 

Frauen mit  e inem Uterusseptum und idiopathischer Ster i l i tät  von e iner  

Septumdissekt ion prof i t ier ten [29, 30].  

9.4.2 Spezielle Diagnostik  

Analog der Diagnost ika beim Uterus arcuatus können die genannten Methoden 

eingesetzt  werden.  Eine Laparoskopie zur  äußeren Beurte i lung des Uterus mit  

Abgrenzung zum Uterus b icorn is  is t  anzuraten. MRT und 3 -D-Ult raschal l  ermögl ichen 

meis t e ine genauere Dif ferenz ierung [3].  
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9.4.3 Therapie 

Es gibt ke ine def in it iven Beweise,  d ie e indeut ig zeigen, dass bei e iner Pat ient in mit  

aktuel lem oder  zukünf t igem Kinderwunsch und der  zufä l l igen Diagnose e ines Uterus 

subseptus e ine operat ive Korrektur  erfo lgen sol l te.  Dennoch sol l te  auf  Grund der  

heute e infachen Form der  operat iven Korrektur  mit te ls  Hysteroskopie e ine solche 

prävent ive Behandlung in Erwägung gezogen werden.  Es g ibt  Hinweise, dass d ie 

operat ive Korrektur  e ines Uterus subseptus bei  Ster i l i tätspat ient innen die Fert i l i tä t  

verbessert .  Vor Einle i tung von Maßnahmen der ass ist ier ten Reprodukt ion sol l te eine 

operat ive Septumdurchtrennung er fo lgen.  Es g ibt deut l iche Hinweise, dass bei 

Pat ient innen mit habi tuel len Abor ten d ie operat ive Korrektur eines Uterus subseptus 

das Schwangerschaf tsoutcome durch Redukt ion der  Abor tzahl ,  Senkung der 

Frühgeburt l ichkeit  und Senkung der  Totgeburten verbessert  [15, 31 -37] .  Das uter ine 

Septum wird in  der Mit te zwischen Vorderwand und Hinterwand mit der 

hysteroskopischen Schere oder der Nadele lektrode des Resektosk opes durchtrennt.  

Von einer  Schl ingenresekt ion des Septums is t  abzuraten, da h ierbei unnöt ig 

Gewebesubstanz des Uterus entnommen wird.  Die Inz is ion wird soweit  ausgeführt ,  b is 

e ine nach subjekt iven Kr iter ien normal erscheinende Form des Cavum uter i  resul t i er t .  

Es ist  anzuraten, den Eingr i f f  unter  s imul taner laparoskopischer Kontro l le 

durchzuführen [33] .  Bei e indeut ig bekannter Diagnose e ines Uterus subseptus und 

Ausschluss e ines Uterus b icorn is  kann die hysteroskopische Operat ion unter 

transabdominal u ltrasonographischer  Kontro l le  oder vom erfahrenen Operateur unter 

Verz icht auf Laparoskopie und Sonographie durchgeführt  werden.  Der Eingr i f f  so l l te 

nur  bei  ger ing prol i fer ier tem Endometr ium durchgeführ t  werden.  Es b ietet  s ich d ie 

Durchführung in den ersten pos tmenstruel len Tagen an. Alternat iv is t  e ine 

hormonsuppress ive Vorbehandlung mitte ls GnRH -Agonis t  oder  auch d ie 

Ovulat ionshemmereinnahme zum Timing der  Operat ion mögl ich. Die Notwendigkei t  

d ieser Maßnahme muss indiv iduel l  beurte i l  werden [38, 39].  Die h isto r ische Technik 

der  abdominalen Metroplast ik  is t  durch die operat ive Hysteroskopie ersetzt worden 

und somit  heute obsolet  ( in  d ieser Indikat ion).  

9.4.4 Spezifische Nachsorge 

Eine spez i f ische Nachbehandlung nach der  operat iven Korrektur  is t  n icht  notwendig. 

Vergle ichende Untersuchungen konnten zeigen, dass d ie postoperat ive Einlage eines 

Fremdkörpers ( IUP, Bal lonkatheter)  ke inen Vorte i l  b ietet [15].  Die Rate postoperat iver 

Synechien ist  auch ohne d iese Maßnahme ger ing.  Ob eine postoperat ive 

medikamentöse Östrogenbehandlung sinnvol l  is t ,  is t  n icht  bekannt [39,  40].  Es f indet 

e ine Epithel ia l is ierung des Wundgebietes mit  normalem Endometr ium innerhalb von 

etwa 3 Monaten statt .  Mögl icherweise wird d ieser Hei lungsprozess durch e ine 

exogene Hormonzufuhr geförder t.  Eine s i chere Antikonzept ion für  d ie Dauer  der 

Hei lungsphase erscheint  ratsam.  
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9.5 Uterus septus 

(VCUAM U1c; ESHRE/ESGE Class U2)  

9.5.1 Besonderheiten 

Der Uterus septus wirkt s ich durch e ine erhöhte Rate früher  und später Aborte negat iv 

auf d ie Fert i l i tät  aus.  Weiterh in werden vermehr t Lageanomal ien, eine erhöhte Rate 

an Wachstumsretadierungen, Totgebur ten und Dystok ien beobachtet [15,  20 -28].  Es 

g ibt ke ine gesicherten Daten aber  Hinweise darauf ,  dass e in Uterus septus e ine 

Ster i l i tätsursache darste l l t .  Hier  g i l t  d ie oben f ür  den Uterus subseptus genannte 

Studienlage.  

9.5.2 Spezielle Diagnostik  

Analog der  Diagnost ika beim Uterus arcuatus /  subseptus können die genannten 

Methoden eingesetz t  werden.  Das Erkennen von zwei  Ost ien bei  s ingulärer  Zerv ix  im 

Rahmen der  gynäkologischen Untersuchung macht e inen Uterus septus re lat iv  

wahrschein l ich, da er  mit  deut l ich höherer  Inzidenz auftr i t t  a ls  der  Uterus b icorn is 

oder  der  Uterus d idelphys.  Eine Laparoskopie zur  äußeren Beur te i lung des Uterus mit  

Abgrenzung zum Uterus b icorn is  is t  dr ingend  anzuraten.  MRT und 3-D-Ultraschal l  

ermögl ichen e ine genauere Di f ferenz ierung, um nicht invas iv e ine Abgrenzung 

zwischen e inem sept ier ten Uterus und e inem Uterus b icorn is zu ermögl ichen [3, 14, 

17, 18] .  

9.5.3 Therapie 

Es fehlen Daten, d ie e indeut ig zeigen,  dass b ei e iner  Pat ient in mit  ak tuel lem oder 

zukünft igem Kinderwunsch und der  zufä l l igen Diagnose e ines Uterus septus e ine 

operat ive Korrektur  zwingend er fo lgen muss. Dennoch sol l te  auf  Grund der  heute 

e infachen Form der  operat iven Korrektur mit te ls Hysteroskopie  e ine solche prävent ive 

Behandlung dr ingend in Erwägung gezogen werden [22,  41].  Es g ibt Hinweise,  dass 

d ie operat ive Korrektur  des Uterus septus vor e iner Schwangerschaft  das 

Schwangerschaftsoutcome verbessert .  Es g ibt  e indeut ige Hinweise, dass die operat ive 

Korrektur e ines Uterus subseptus bei Ster i l i tä tspat ient innen d ie Fer t i l i tä t  verbessert .  

Vor  Ein lei tung von Maßnahmen der  ass ist ier ten Reprodukt ion sol l te e ine operat ive 

Septumdurchtrennung erfo lgen.  Es g ibt  deut l iche Hinweise, dass bei Pat ient innen mit  

habituel len Abor ten d ie operat ive Korrektur eines Uterus septus das 

Schwangerschaftsoutcome durch Redukt ion der  Abortzahl,  Senkung der 

Frühgeburt l ichkeit  und Senkung der Totgeburten verbesser t [15, 31 -37].  

Beim Uterus septus ist  das Septum meis t durchgehe nd vom Fundus b is zur Zerv ix 

ausgebi ldet.  Der zerv ikale Septumantei l  so l l te n icht durchtrennt werden,  da sonst bei  

e iner späteren Schwangerschaft  als  Folge e iner  Durchtrennung eine Zerv ix insuf f iz ienz 

mit  Folge erhöhte Früh- und Fehlgebur t l ichkeit  denkbar i s t  [22].  Das uter ine Septum 

wird in  der  Mit te zwischen Vorderwand und Hinterwand mit der  Nadelelektrode des 

Resektoskopes hysteroskopisch e lektrochirurg isch durchtrennt .  Die Dissekt ion wird in 
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der  Regel  im unteren Cavumdr it te l  begonnen, wobei auf Grund der  durchgehenden 

Form des Septums zunächst  die kontra latera le Sei te „bl ind“ gesucht werden muss.  

Das Erre ichen des kontra latera len Cavums kann durch Ein legen e ines Hegarst i f tes 

oder e iner Uterussonde in d ieses Cavum und Bewegen gegen das Septum er le ichtert  

werden. Weiterh in kann es h i l f re ich sein,  dass aufzusuchende Cavum vorher  mit  

Chromopertubat ionsf lüssigkei t  etwas anzufärben, damit  e in Erre ichen des Cavums auf 

Anhieb erkennbar  wird.  Von e iner  Schl ingenresekt ion des Septums is t  abzuraten,  da 

h ierbei unnötig uter ine Substanz zers tört  wird.  Die Inz is ion des Septums wird soweit  

ausgeführt ,  b is e ine nach subjekt iven Kr iter ien normal erscheinende Form des Cavum 

uter i  result ier t .  Es ist  dr ingend anzuraten,  den Eingr if f  unter  s imultaner 

laparoskopischer  Kontro l le durchzuführen. Bei  e indeut ig bekannter  Diagnose e ines 

Uterus septus und Ausschluss e ines Uterus d idelphys kann d ie hysteroskopische 

Operat ion unter  transabdominal u ltrasonographischer  Kontro l le durchgeführt  werden. 

Der  Eingr i f f  er forder t  umfangreiche hyste roskopische Er fahrung und sol l te daher  dem 

erfahrenen Operateur über lassen sein. Er  sol l te bei  ger ing pro l i fer ier tem Endometr ium 

durchgeführ t  werden. Es b ietet  s ich an d ie Durchführung in den ers ten 

postmenstruel len Tagen. Al ternat iv  is t  e ine hormonsuppres s ive Vorbehandlung mitte ls 

GnRH-Agonisten oder auch d ie Ovulat ionshemmereinnahme zum Timing der Operat ion 

mögl ich. Die Notwendigkei t  dieser Maßnahme muss indiv iduel l  beur tei l t  werden [38, 

39].  Die Technik der  abdominalen Metroplast ik is t  vo l lkommen durch d ie operat ive 

Hysteroskopie ersetzt  worden und damit heute obsolet .  

9.5.4 Spezifische Nachsorge 

Der Wert e iner spez i f ischen Nachbehandlung nach der operat iven Korrektur is t  n icht  

ges ichert .  Vergle ichende Untersuchungen konnten zeigen,  dass die postoperat ive 

Ein lage e ines Fremdkörpers ( IUP, Bal lonkatheter)  ke inen Vor te i l  b ietet.  Die Rate 

postoperat iver Synechien ist  auch ohne d iese Maßnahme ger ing [15, 40] .  Ob eine 

postoperat ive medikamentöse Östrogenbehandlung s innvol l  is t ,  is t  n icht  bekannt  [39].  

Es f indet e ine Epi thel ial is ierung des Wundgebietes mit  normalem Endometr ium stat t .  

Dieser Prozess is t  nach etwa drei  Monaten abgeschlossen. Eine s ichere 

Ant ikonzept ion für  d ie Dauer der Hei lungsphase erscheint  ratsam.  

Eine Entb indung nach hysteroskopischer Septumdissekt io n kann vaginal  durchgeführ t 

werden. Der Geburtshelfer  sol l te s ich aber darüber bewusst sein, dass im Bereich des 

uter inen Fundus je nach Ausdehnung der Septumdissekt ion eine potent ie l le  

Schwachste l le vor l iegt,  d ie unter lang anhaltender und starker Wehenbe lastung in 

Einzelfä l len zu einer Uterusruptur führen kann.  

Nach hysteroskopischer Septumdissekt ion wurde in späteren Schwangerschaf ten e ine 

vermehrte Rate pathologisch-t ie fer  Plazentat ionen beobachtet  [15].  Der  Gebur tshel fer  

sol l te auf d ie Mögl ichkeit  von Plazenta lösungsstörungen einschl ießl ich e iner Plazenta 

increta vorbereitet  sein.   

Aus den beiden genannten Gründen sol l te  e ine Entbindung nach hysteroskopischer  

Septumdissekt ion in e iner  Einr ichtung er fo lgen, d ie jederzei t  in  der Lage is t ,  akut zur 
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Schni t tentb indung zu wechseln bzw. d ie mit  postparta len Blutungsproblemen adäquat  

umgehen kann.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   9.E22 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die prophy lakt ische Operat ion e ines Uterus arcuatus sol l te  nicht er fo lgen.  

Bei  Pat ient innen mit habi tuel len Abor ten sol l te  d ie operat ive Korrektur e ines  

Uterus arcuatus erfo lgen.  

Die Entscheidung zu einer prophy lakt ischen Operat ion sol l  ind iv iduel l  

d iskut ier t  werden,  abhängig vom Al ter und der Dr ingl ichkei t  des 

Kinderwunsches.  Bei Uterus septus is t  s ie aufgrund re lat iv häuf iger  

Schwangerschaftskomplikat ionen eher anzuraten.   

Bei  Ster i l i tä tspat ient innen oder bei  Pat ient innen mit habi tuel len Aborten 

sol l te e in Uterus subseptus /  Uterus septus hysteroskopisch oper ier t  werden.  

Eine hysteroskopische Septumdissekt ion sol l te im Zustand des f lachen 

Endometr iums durchgeführt  werden. Dies kann am einfachsten erreicht  

werden mitte ls postmenstruel ler  Durchführung des Eingr if fes . Eine 

medikamentöse Vorbehandlung ist  n icht grundsätzl ich notwendig, kann aber  

zum Timing des Eingr i f fes vert retbar  durchgeführt  werden.  

 

Konsensbasiertes Statem ent   9.S24 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Defin it ion des Uterus arcuatus  ist  unscharf  und beruht  in  der  Regel  auf  

e iner subjekt iven Einschätzung des Untersuchers .  

Die Bedeutung des Uterus arcuatus in Bezug auf das 

Reprodukt ionsvermögen ist  unk lar.   

Für Eingr i f fe bei Uterus subseptus und septus l iegt  in  Bezug auf  

Schwangerschaf tsraten keine ausreichende Ev idenz vor .  
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Konsensbasiertes Statement   9.S25 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Einlage e ines intrauter inen Fremdkörpers nach Septumdissekt ion b ietet  

ke ine erwiesenen Vorte i le .  Es ist  unk lar,  ob e ine hormonel le medikamentöse 

Nachbehandlung zur  Förderung der Wundhei lung s innvol l  und/oder  

notwendig is t .   

Eine transzerv ikale Septumdissekt ion s te l l t  keine Kontra indikat ion für  e ine 

vaginale Geburt  dar .  

 

9.6 Uterus bicornis 

(VCUAM U2; ESHRE/ESGE Class U 3)  

9.6.1  Besonderheiten 

Eine te i lweise oder  vol ls tändig ausble ibende Fus ion des unteren Tei ls  der  beiden 

Ductus paramesonephr ic i  (Müller -Gänge)  oder  e ine unvol ls tändige Entwicklung 

(Atres ie)  e iner der beiden Ductus paramesonephr ic i  is t  für  d ie Ausbi ldung e ines 

Uterus b icorn is uni -  oder b icol l is  mit  oder ohne Verdoppelung der Vagina 

verantwort l ich.  Der  Uterus bicorn is unicol l is  kommt am häufigs ten vor.  

9.6.2 Spezielle Diagnostik  

Analog der Diagnost ika beim Uterus mit  innerer  Sept ierung können die genannten 

Methoden eingesetz t werden. Das  Erkennen von zwei Zerv ixöf fnungen oder e ines 

Scheidenseptums im Rahmen der gynäkologischen Untersuchung macht einen Uterus 

b icorn is re lat iv unwahrschein l ich. In solch einem Fal l  is t  aber d ie selten anzutref fende 

Var iante e iner kompletten Doppelanlage (Ute rus d idelphys) mögl ich. Eine 

Laparoskopie zur  äußeren Beur tei lung des Uterus mit  Abgrenzung zum Uterus b icorn is 

is t  dr ingend anzuraten. MRT und 3 -D-Ultraschal l  ermögl ichen e ine genauere 

Di f ferenz ierung, um nicht  invas iv  e ine Abgrenzung zwischen e inem sept i er ten Uterus 

und e inem Uterus b icorn is zu ermögl ichen [42 -44].  

9.6.3 Therapie 

Die Therapie des Uterus b icorn is hängt  im Wesent l ichen von der Anamnese ab. In 

verschiedenen Arbei ten konnte gezeigt  werden, dass d ie Zahl  ausgetragener 

Schwangerschaften beim Uterus b icorn is  ledig l ich zwischen 30 und 50% l iegt [20,  42] .  

Bis zu 47% der  Schwangerschaften beim Uterus b icorn is  enden als Frühaborte [20].  

Dem gegenüber  stehen Fal lber ichte, d ie selbst  von ausgetragenen 

Zwil l ingsschwangerschaften bei  Pat ienten mit  e inem Uterus  b icornis  unicol l is  

ber ichten [21] .  Insofern ist  e ine Therapie bei Pat ienten mit  e iner entsprechenden 
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geburtshi l f l ichen Anamnese zu d iskut ieren, d.h.  bei  Pat ienten mit  rez id iv ierenden 

Früh- und Spätaborten oder Frühgeburten.  Ayhan et a l.  [45]  konnten zeige n,  dass h ier 

d ie feta le Über lebensrate von 3,7 % vor der Operat ion auf  75 % nach e iner 

Metroplast ik  anste igt.  Auch Borruto et  al .  [46]  konnten in ihrer  Studie zeigen,  dass bei 

38 Pat ienten mit  e iner  Metroplast ik  eine fas t 100 %ige Baby - take-home-Rate 

postoperat iv  zu erre ichen is t .  Auch in der  Studie von Candiani et  a l.  [47]  wurde e ine 

Erfo lgsrate von über 70 % bei 71 Pat ienten,  d ie s ich e iner  Metroplast ik  wegen eines 

Uterus b icorn is  unterzogen,  erreicht.  Das Problem der  meis ten vor l iegenden Studien 

ist ,  dass bei  der  Er fassung der  Daten meist  n icht s treng zwischen einem Uterus 

subseptus und einen Uterus bicorn is unterschieden wurde. Bei genauerer Betrachtung 

der Studien konnte jedoch gezeigt werden, dass e ine deut l iche Verbesserung der 

Baby- take-home-Rate bei  Pat ienten mit  rez id iv ierenden Spätaborten und Frühgebur ten 

bei  einem Uterus b icorn is  zu erz ielen is t  [42,  45 -50] .  Die abdominale Metroplast ik 

b le ibt  der e inz ige Zugangsweg beim Uterus b icorn is [49].  Dem gegenüber  stehen aber 

auch Arbeiten, d ie den Wert  der Metroplast ik in Frage ste l len [51].  Ludmir et al .  [23] 

beschr ieben,  dass e ine intens ive geburtshi l f l iche Betreuung mit  Tokolyse und 

Cerc lage e ine Verbesserung der Resultate ledig l ich von 52% ausgetragenen normalen 

Schwangerschaften auf  58% br ingt .  Dies i s t  nicht stat is t isch s ignif ikant .  Die Autoren 

schlussfo lgern daraus, dass die tradit ionel le Indikat ion für  d ie Metroplast ik 

beibehalten werden sol l te. Zahlre iche weitere Untersuchungen stel l ten dar,  dass 

durch e ine Metroplast ik e ine Verbesserung der  Schwan gerschaf tsraten zu erz ie len is t  

[25, 44, 52, 53].  Die Abor trate s ink t von 80% präoperat iv auf 5 -24% postoperat iv [25,  

44, 52, 53] .  Aus d iesen L iteraturdaten lässt  s ich schlussfo lgern, dass d ie Metroplast ik 

bei Pat ienten mit  rezid iv ierenden habituel len Abor ten beim Uterus b icorn is bzw. auch 

Frühgeburten zu e iner  Verbesserung der Baby - take-home-Rate beiträgt .  Die 

ausgetragenen Schwangerschaften beim Uterus b icornis  l iegen unter 50%. Mit  e iner 

Metroplast ik  können nachfolgend Lebendgebur traten in den meis ten Fä l len von über  

80% erz iel t  werden.  Insofern ist  d ie Metroplast ik  die Methode der  Wahl  bei habi tuel len 

Abor ten und e inem bestehenden Uterus b icorn is . Mikrochirurgische 

Tubenrekonstrukt ionen können bei  Notwendigkeit  s imul tan mit  er fo lgen [43] .  Auch 

nach e iner  Metroplast ik müssen Schwangerschaften eng überwacht werden.  Beweise,  

dass eine prophy lakt ische Cerc lage in d iesen Fäl len e inen generel len Nutzen hat ,  

bestehen n icht .  Hier is t  je nach kl in ischer Situat ion d ie Entscheidung zu treffen. Als  

Entb indungsmodus nach abdominaler Metroplast ik is t  wegen der  Gefahr  der 

Uterusruptur  großzügig d ie Indikat ion zur pr imären Sect io zu empfehlen,  obwohl auch 

Einzelfa l lber ichte von Spontangeburten vor l iegen [43].  Als  Operat ionsmethode ist  die 

abdominale Metroplast ik derzei t  der Standard. Während Strassmann (1907) d ie 

Metroplast ik noch pr imär auf  dem vaginalen Wege durchführte [54] ,  hat s ich doch 

zunehmend die abdominale Technik insbesondere beim Uterus b icorn is  durchgesetz t.  

Modif ikat ionen der Strassmann´schen Technik nach Tom pkins,  Jones oder Bret -

Palmer werden indiv iduel l  angewendet .  Es g ibt jedoch keine beweisenden 

Untersuchungen, ob e ine der  Methoden von Vorte i l  is t .  Die postoperat ive Ein lage 

e ines IUD zur Adhäs ionsprophylaxe a ls auch e ine Östrogenis ierung der  Pat ient in übe r 
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3 Monate is t  zu d iskut ieren. In Ausnahmefäl len wurde auch noch über  vaginale 

Metroplast iken ber ichtet [55].  Eine exper imentel le Methode ste l l t  der  kombinier te 

laparoskopisch-vaginale Weg dar . Pelos i et a l.  [56] zeigten an e inem Fal l  e ine 

erfo lgre ich laparoskopisch-vaginal-kombinier t  durchgeführ te Metroplast ik.  

Eine Ausnahmesituat ion ste l l t  eine Hämatometra in e inem Horn des Uterus bicorn is 

dar .  Hier is t  unabhängig von der gebur tshi l f l ichen Anamnese insbesondere bei  jungen 

Mädchen aufgrund der Schmerzsymptomat ik e ine Metroplast ik er forder l ich. Diese ist  

a l lerd ings nur s innvol l ,  wenn das b icornuale Horn mit  einer Hämatometra e ine 

g le ichwer t ige Größe wie das andere Horn hat.  Dies lässt  s ich präoperat iv  gut  im MRT 

klären.  In d iesen Fäl len ist  e ine Metroplast ik  s innvol l ,  um die reprodukt ive Prognose 

zu verbessern.  Eine Zusammenfassung im Sinne e ine Therapiealgor i thmus ist  in 

Abbi ldung 3 dargeste l l t .  

 

Konsensbasiertes Statement   9.S26 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Bei Patient innen mit  habituel len Abor ten bzw. Frühgebur ten is t  bei  e inem 

Uterus b icorn is  e ine abdominale Metroplast ik  mit  einer  Verbesserung der  

Gebur tenrate und Redukt ion der  Abort -  und Frühgeburtenrate assoz i ier t .  Die 

Operat ions indikat ion sol l te unter  sorgfä lt iger  Abwägung der  n icht e indeut igen 

Datenlage zum Nutzen und der  Ris iken geste l l t  werden  

Beim Vor l iegen e iner  Hämatometra bei  e inem gle ichwer t igen Uterushorn 

beim Uterus b icornis  mit  Beschwerden sol l te e ine Metroplast ik  auch bei  

unauf fä l l iger  geburtshi l f l icher  Anamnese durchgeführt  werden.  

Nach einer abdominalen Metroplast ik sol l  eine  pr imäre sect io caesarea 

erfo lgen.  
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Abbi ldung 2:  Stufenplan der Behandlung des Uterus bicorn is  

 

 

Therapie des Uterus bicornis 

 

 

Sterilität        habituelle Aborte (2-3)     unauffällige Anamnese 

    / Frühgeburten 

 

 

Sterilitäts-   abdominale Metroplastik      Spontan- 

diagnostik-               schwangerschaften 

und Therapie:        anstreben 

(ggf. IVF) 

 

 

 

 

habituelle Aborte  experimentell (laparoskopisch/    habituelle Aborte 

    vaginale Metroplastik) 

 

Sonderform:  Hämatometra mit Beschwerden in einem gleichwertigen  

   Uterushorn. 

    abdominale Metroplastik 
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9.7 Uterus unicornis  

(VCUAM U4a; ESHRE/ESGE Class U 4)  

9.7.1  Besonderheiten 

Der Uterus unicornis  kann mit e iner  Beeint rächt igung der Fer t i l i tät  e inhergehen [57, 

58].  Die Lebendgebur tenraten werden mit  27 -40% angegeben [57-60].  Akar  et  al .  [57] 

ber ichten von Frühgebur tenraten von 44% und Abor traten von 29% beim Uterus 

unicornis. Donderwinkel et a l.  [5 8] bestät ig ten d iese Daten bei 45 Frauen mit e iner  

Abor trate von 38% einer Frühgeburtenrate von 18 %. Auch Fedele et a l.  [59] konnten 

in 58% Abor te und in 10% Frühgebur ten beim Uterus unicornis  nachweisen. Die 

Therapie hängt  in  ers ter  L in ie von den Besonde rhei ten des rudimentären Horns ab.  

L iegt  kein rudimentäres Horn vor,  is t  ke ine Therapie nöt ig. Ist  das rudimentäre Horn 

endometr iumfre i  und k le in,  muss ebenfa l ls  keine Therapie er fo lgen.  L iegt  ein 

kommuniz ierendes oder  n ichtkommunizierendes rudimentäres Ho rn mit  

Endometr iumantei len vor,  so ist  e ine Ent fernung, d ie heute meist  laparoskopisch 

erfo lgen kann, notwendig.  Insbesondere bei nichtkommuniz ierenden rudimentären 

Hörnern sol l te  dies  erwogen werden, da diese Situat ion meis t zu e iner Hämatometra 

mit  Beschwerden führen kann [61].  Dies geht wiederum mit e iner hohen Inz idenz e iner 

Endometr iose e inher (verstärk te retrograde Menstruat ion),  d ie zusätz l ich d ie Fer t i l i tät  

beeinträcht igen kann.  Bei  e inem größeren, n icht  kommuniz ierenden Horn is t  d ie 

Über legung zu t ref fen,  ob d ieses Horn in einer  Schwangerschaf t  h inder l ich sein kann. 

Unter  Umständen muss auch d ieses Horn entfernt  werden,  ggf.  kann das Endometr ium 

in diesem Horn mit  e iner Rol ler -Ball -Koagulat ion koagulier t  werden [62].  Bei der 

Diagnost ik  und Therapie,  d ie meis t per Laparoskopie durchgeführt  werden, is t  daher 

sorgfäl t ig auch nach e iner  Endometr iose zu suchen. Die Koinz idenz wird h ier mit  20 -

30 % angegeben [61].  Auch Maneschi et a l.  [63] konnte zeigen, dass d ie Abor trate mit  

55 % beim Uterus unicornis  erhöht  is t .  Es is t  daher weniger mit  e iner  Beeinträcht igung 

der  Fer t i l i tä t  beim Uterus unicornis,  sondern mit  geburtshi l f l ichen Kompl ikat ionen zu 

rechnen [60,  64,  65].  Eine besondere Situat ion ste l l t  e ine Schwangerschaft  im 

rudimentären Horn dar. Diese führt  oft  im 2. Tr imenon zur dramat ischen Situat ion 

e iner Uterusruptur und ist  somit für  d ie Pat ient in potent iel l  lebendbedrohend. Es 

wurde über d ie laparoskopische Ent fernung des schwangeren rudimentären Horns des 

Uterus ber ichtet [66, 67].  Eine Zusammenfassung im Sinne e ine Therapiealgor i thmus 

ist  in  Tabel le 14 dargeste l l t .  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   9.E23 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Schwangerschaften im rudimentären Horn müssen unter Mitnahme des Horns  

entfernt  werden.  
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Konsensbasiertes Statement   9.S27 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Abort-  und Fehlgebur tenrate s ind beim Uterus unicornis  erhöht.  

Eine Indikat ion zur  Therapie (Resekt ion des rudimentären Horns)  besteht nur  

bei  endometr iumenthal tenden, kommuniz ierenden oder n icht  

kommuniz ierenden Hörnern zur Vermeidung von Dysmenorrhoen,  

Hämatometra und Endometr iose sowie zur  Vermeidung von Problemen im 

Fal le  e iner Schwangerschaft .  

 

Tabel le 14:  Behandlung des Uterus unicornis  

Kommunizierendes 

Horn mit Endometrium 

Nicht kommunizierendes 

Horn mit Endometrium 

Kein 

Cavum im 

rudimentär

en Horn 

nachweisb

ar 

Kein 

rudimentäres 

Horn 

nachweisbar 

Schwangerscha

ft im 

rudimentärem 

Horn 

Differentialdiagnostik: Sonographie ggf. MRT 

keine Therapie (ggf. 

Koagulation des Hornes 

oder Resektion bei 

Hämatometrabildung) 

 

laparoskopische 

Resektion des Horns 

(Hämatometragefahr und 

hohe 

Endometrioseinzidenz) 

 

 

keine 

Therapie 

 

 

keine Therapie 

 

Laparoskopisch

e Resektion des 

rudimentären 

Horns 
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10 Fehlbildungen der Adnexe  

(ESHRE/ ESGE freie Beschreibung;  VCUAM A1 -3)*  

10.1  Definition 

Selten treten im Rahmen der  embryonalen Entwick lungen Fehlb i ldungen im Bereich 

der  Adnexe auf ,  welche s ich zumeist  als  e inseit iges, part ie l les  oder vol ls tändiges 

Fehlen von Ei le i ter  und/oder  Ovar darste l len [1] .  

Des Weiteren wird gelegentl ich das angeborene Fehlen der tubaren Z i l ien 

(Kartagener-Syndrom) im Rahmen der Ster i l i tä tsabk lärung d iagnost iz ier t  [2,  3].  

10.2 Klinik 

Das e insei t ige Fehlen von Tube und/oder Ovar b le ibt in  der  Regel vol lkommen 

asymptomat isch.  In e iner  Meta-Analyse wurden bei insgesamt 26 h iervon betrof fenen 

Frauen d ie Diagnose in 11 Fäl len (42 %) im Rahmen der  Ster i l i tätsabk lärung und 6 -

mal (23 %) wegen eines  kontralatera len Adnexbefundes geste l l t .  Nur bei 5 Frauen (19 

%) bestanden Beschwerden, welche aber  sämtl ich n icht  durch den Adnexbefund 

verursacht  wurde [4].  

Nur  das extrem seltene Fehlen beider  Ovar ien verursacht hormonel le 

Ausfa l lserscheinungen.  

Bei e inem Verdacht auf Fehlb i ldungen (z.B. bei Nierenagenes ie) is t  zur Ergänzung der 

Sonographie a ls  apparat ive Diagnost ik  am ehesten e ine Magnetresonanztomographie 

geeignet  [5].  

Eine Hysterosalp ingographie zur  Abk lärung der  Tubens ituat ion ist  in  der  Regel  nicht 

er forder l ich.  Dies is t  durch e ine Laparoskopie mit  Chromopertubation besser  und 

umfassender  mögl ich [6] .  

10.3 Therapie 

Eine kausale Therapie der  angeborenen Adnexfehlb i ldungen is t  n icht  mögl ich.  In 

Abhängigkei t  vom Ausmaß der Veränderung und der Symptomat ik  sol len die weiteren 

Maßnahmen indiv iduel l  adaptier t  ausgewählt  werden.  

L iegt  durch beidseit ige Aplas ie oder  Hypoplasie der  Ovar ien e ine pr imäre ovar ie l le 

Insuf f iz ienz vor ,  kann in Abhängigkeit  von der  Symptomat ik e ine Hormonsubst i tu t ion 

(HRT) s innvol l  sein. E ine Schwangerschaf t  lässt  s ich in  d ieser sel tenen Si tuat ion nur 

durch Eizel lspende erzielen,  welche in Deutschland verboten is t .   

Häuf iger  s ind Probleme aufgrund einer  bestehenden Uterusfehlbi ldung wie z.  B. 

normale Adnexe bei  ips i la tera lem rudimentärem Ut erushorn und kontra latera ler 

Adnexpathologie.  In  d ieser  Situat ion s ind früher  in  Einzelfä l len chirurgische Versuche 

unternommen worden, um durch Transpos it ion der unauffä l l igen Adnexe und 

Anastomose mit dem kontralatera len Uterushorn e ine Schwangerschaft  z u erz ie len [7-
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12].  Die In v itro-Fer t i l isat ion ( IVF)  b ietet aber  heute bessere Ergebnisse, so dass 

d iese a ls Ster i l i tä tstherapie bei  kombinier ter Uterus - und Adnexfehlb i ldungen zum 

Einsatz kommen sol l te . Chirurgische Therapieversuche b le iben somit absoluten  

Einzelfä l len vorbehal ten.  

10.4 Prognose 

Eine ovar iel le Insuff iz ienz bei  Fehlb i ldungen der  Adnexe ist  sel ten und kann durch  

Hormonsubst i tu t ion (HRT) ausgeglichen werden.  

Bei  einer Ster i l i tä t  (zumeis t aufgrund kombinierter Uterusfehlb i ldung) is t  d ie  

Schwangerschaftschance neben dem andrologischen Faktor  hauptsächl ich vom 

bio logischen Al ter  der  Frau, der indiv iduel len ovar ie l len Reserve sowie den Nidat ions - 

und Entwick lungsbedingungen der Gebärmutter abhängig.  

Beim Kar thagener-Syndrom ble ibt  unk lar,  welchen Ste l le nwert  d ie h ierbei gestörte 

Zi l ienfunkt ion bes itz t ,  da zumindest  der  Spermientransport  h iervon unabhängig is t  

[13] .  

Die Ster i l i tä tstherapie besteht beim Kar tagener -Syndrom in Methoden der ass ist ier ten 

Reprodukt ion (ART).  

 

Konsensbasiertes Statement   10.S28 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

1) Angeborene Fehlb i ldungen im Bereich der  Adnexe sind selten.  

2) Einsei t ige Fehlbi ldungen bedür fen häuf ig keiner Behandlung.  

3) Bei e iner  ovar ie l len Insuff iz ienz aufgrund Ovarfehl b i ldung sol l  e ine  

Hormonsubst i tu t ion über legt  und indiv iduel l  ind iz ier t  werden.  

4) Zur  Ster i l i täts therapie s ind d ie Methoden der ass ist ier ten Reprodukt ion 

Standard.   

5)  Ein Versuch der  operat iven Rekonstrukt ion is t  nur  in  Einzelfä l len indiz ier t .  
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Konsensbasierte  Empfehlung   10.E24 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei Verdacht  auf  e ine angeborene Fehlb i ldung im Bereich der  Adnexe,  sol l te  

e ine Vorste l lung zur wei teren Diagnost ik und/oder Therapie in e iner h ierfür  

entsprechend er fahrenen Einr ichtung erfo lgen  
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11 Komplexe urogenitale Fehlbildungen 

Im Folgenden werden d ie dre i  wesentl ichen komplexen urogeni ta len Fehlb i ldungen 

dargeste l l t ,  d ie das äußere weib l iche Geni ta le betref fen.  Sofern d ie D iagnost ik  n icht 

im Kapi te l  4 dargeste l l t  is t ,  wird dies  h ier ergänzt.  

11.1 Sinus urogenitalis 

(ESHRE/ ESGE freie Beschreibung;  VCUAM S1 -3)*  

11.1.1 Definition 

Bei Persis tenz des Sinus urogeni ta l is  handelt  s ich um eine unvol lständige Trennung 

von Vagina und Urethra mit  e iner  gemeinsamen Öffnung. Die Pers istenz des Sinus 

urogeni tal is  kann isol ier t  wie auch bei Pat ienten mit  Var ianten der  

Geschlechtsentwick lung und anorekta ler  Fehlb i ldung auf treten [1, 2].  

11.1.2 Embryologie 

Paides und Mitarbei ter  zeigten 1999, dass bereits  bei e inem Embryo im Al ter  von 4 

Wochen ein Sinus uorgenita l is ,  e in Anorektum und eine Kloake dargeste l l t  werden 

können [3] .  Der  Sinus urogeni ta l is  mündet ventra l in die Kloake, während das 

Anorectum dorsal in d ie Kloake e inmündet.  Der  Sinus urogeni ta l is  und das  Anorectum 

werden pass iv  durch das Septum urorecta le getrennt .  Zu keinem Zeitpunkt konnten s ie 

e ine Migrat ion des Septum urorecta le mit  Fus ionierung mit  der Kloakenmembran 

fes tste l len[3].   Das Septum urorecta le gelangt  durch Rotat ion und Fal tung des 

Embryos an d ie Kloakenmembran,  d ie s ich durch Apoptos is eröf fnet.   

Weiter  konnte aufgezeigt  werden,  dass d ie Vagina gänz l ich aus den Mül lergängen 

gebi ldet wird und das kaudale Ende der  Mül lergänge an den Sinus urogenita l is  

ansetzt .  Unter Einf luss von BMP4 wird d ie d is ta le Vaginalanlage nach d is ta l zum 

Per ineum entlang der  Wand des Sinus urogeni ta l is  geführt  [4] .  Durch stereotakt ische 

Analyse wird die Entwicklung des Sinus urogenita l is  besser dargestel l t  [5 ] .  

Immunhistochemische Untersuchungen zeigen d ie normale E ntwick lung der  weib l ichen 

Urethra [6].  Die Pers is tenz des Sinus urogenita l is  umfasst  e in komplexes Spektrum an 

Fehlb i ldungen.  Sie kann iso l ier t ,  bei Pat ienten mit  DSD wie z .B. adrenogenita lem 

Syndrom, wie auch bei anorekta len Fehlb i ldung mit Pers istenz e in er Kloake und 

Einmünden al ler  3 Systeme in e inen gemeinsamen Kanal ,  auft reten.  

 

11.1.3 Epidemiologie 

In  der  L i teratur  ble ibt  d ie Inz idenz des iso l ier ten Sinus urogeni tal is  unk lar  [7].  

 

11.1.4 Pathologie/ Spezielle Anatomie  
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Durch die unvol lständige Trennung von Vagina un d Urethra b i ldet  s ich e in 

gemeinsamer Kanal  von unterschiedl icher  Länge mit  t iefer  oder  hoher  Einmündung der 

Vagina in den Sinus.  Zusätz l ich können Fehlb i ldungen der  Nieren und able i tenden 

Harnwege,  des Uterus, der  Cerv ix,  der  Wirbelsäule und des Rückenmar ks auftreten 

[8].  

 

11.1.5  Klinik 

Ein Sinus urogenita l is  kann vermutet werden,  wenn bei der k l in ischen Untersuchung 

des Neugeborenen mit e inem normal posi t ionierten Anus in Assoz iat ion mit  e inem 

normalen Geni tale oder  e inem nicht  eindeut igen Geni tale e ine e inz ige  vest ibuläre 

Öffnung vorhanden is t .  Durch d ie Obstrukt ion im Bereich der e inmündenden Vagina 

kann e in Hydrometrokolpos entstehen, bei Obstrukt ion des Blasenaus lasses (Urethra /  

Blasenhals)  u.U.  e ine Harntraktd i latat ion [9] .  Bei der Untersuchung des Neugebo renen 

kann in d iesem Fal le im Abdomen gegebenenfal ls  e ine Resis tenz palp iert  werden.  

 

11.1.6  Spezielle Diagnostik  

Zur Operat ionsvorbereitung und Abk lärung des Sinus urogenita l is ,  der Blase und 

Urethra e ignet s ich d ie Mikt ionszystourethrographie. Die „Sono-MCU“ (MUS, 

Mikt ionsurosonographie) mit  per inealem Zugangsweg kann bei entsprechender  

Erfahrung des Untersuchers  ebenfa l ls  e ingesetz t werden (s iehe Kapite l 4)  [10 -12] .  Die 

Zysto-Vaginoskopie is t  ind iv iduel l  e inzusetzen  [12-14].  

 

11.1.7 Klassifikation  

Um das Operat ionsver fahren fes tzulegen,  is t  e ine exakte Evaluat ion der  Anatomie mit  

Kenntn is der Länge der Urethra und des gemeinsamen Kanals  notwendig.  

Klass i f ikat ionen wurden von Hendren [15] ,  Powel [16],  Peña [13],  Jenak [16]  und Rink 

[14]  beschr ieben.    

Bewährt  hat  s ich d ie Beschreibung des Sinus urogeni ta l is  und der  vaginalen 

Konf luenz a ls „hoch oder  t ief“ ;  entsprechend der Länge des gemeinsamen Kanals. Bei 

e iner Länge von über 3 cm wird d ie Konf luenz a ls hoch und unter 3 cm als  t ief  

beschr ieben [13, 16-19] .  

 

11.1.8  Operationszeitpunkt/postnatales Management  

Bei Kindern mit  e inem Sinus urogeni ta l is  und e iner  Obstrukt ion im Bereich der  

able itenden Harnwege und/oder  Vagina und konsekut iven Harntraktd i latat ion und 

Hydrometrokolpos ist  rasch e ine Behebung der Obstrukt ion mit tels  Drainagen 
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anzustreben. Sol l te dies n icht genügen,  kann e ine Ves ikostomie oder  u.U. auch  eine 

Vaginostomie notwendig werden [9].  

Bei  Kindern mit  e inem Sinus urogenita l is ,  welcher  mit  e inem nicht e indeut igen 

Geni tale (z.B.  adrenogenita les Syndrom) assoz i ier t  is t ,   verweisen wir  auf  d ie S2k 

AWMF Leit l in ie 174/001 „Var ianten der Geschlechtsentwicklung“ [20] .  

Bei  beschwerdefre iem Neugeborenen besteht  keine Ev idenz für den opt imalen 

Zeitpunkt der Operat ion. Das Anästhes ier is iko im Säugl ingsalter  sol l te 

mitberücks icht igt  werden [2].  

 

11.1.9 Operationsverfahren 

Das Operat ionsver fahren ist  indiv iduel l  entsprechend den anatomischen 

Gegebenhei ten und dem Vorhandensein von urogenita len Fehlb i ldungen zu wählen. 

Ausschlaggebend für  d ie Operat ionswahl  is t  d ie Best immung der Länge des 

gemeinsamen Kanals.  Z ie l  der  Operat ion is t  d ie Bi ldung e iner  separaten Öffnung von 

Urethra und Vagina an korrekter  Lage mit Erhal t  der  Ur inkont inenz und e iner gut 

durchgängigen Vagina. Eine Cut -Back Vaginop last ik  wird nur  bei  Fus ion der  Labien 

empfohlen [21] .  

Bei t iefs i tzendem Konf luenz erscheint d ie Flap Vaginoplast ik nach For tunof f  am 

sinnvol lsten. Sie besteht aus e inem invert ierenden U - förmigen per inealen Lappen, der 

in den Sinus urogenita l is  e ingenäht wi rd.  Diese Technik erwei ter t  den Sinus 

urogeni tal is ,  führ t  zu e iner  Verkürzung des Per ineums, veränder t jedoch d ie Lage der 

Urethra n icht ;  d iese b le ibt hypospad. [21 -23] .  

 

1997 beschr ieb Peña bei k loakaler Fehlbi ldung d ie „Tota l Urogenita l Mobi l isat ion 

(TUM)”,  welche beim Sinus urogeni ta l is  mit   höher  l iegender  Konf luenz b is  zu 3 cm 

rasch Anwendung fand [13] .  Die Idee der  tota len urogenita len Mobi l isat ion (TUM) is t  

das Urethra und Vagina en b loc mobi l is ier t  werden,  b is  beide Öf fnungen die Ebene 

des Vest ibulums erre ichen, ohne das e ine Separat ion zwischen h interer  Urethra lwand 

und vorderer  Vaginalwand s tatt f indet .  Dies vermeidet  urovaginale F iste ln.  Die 

Verwendung des Gewebes des Sinus urogenita l is  zur  Rekonstrukt ion des Vest ibulums 

erwies s ich a ls  weiterer Vor te i l  [16,  24].  Rink und Mitarbei ter  führten den Begr if f  der 

par t ie l len Mobi l isat ion e in, was die Mobi l isat ion b is zum Lig.  Puborethra l is  beinhaltet 

[25] .  Die Grenze für  e ine TUM /PUM wird bei  pers ist ierendem Urogenita ls inus oder  

der  k loakalen Fehlbi ldung bei e inem gemeinsamen Kanal  von 2 -  3 cm gesehen.  Eine 

Urethra länge von mind. 1 -5cm wurde postu l ier t  [13, 16, 24,  26].  Beim AGS ist d ie 

Urethra l länge unveränder t bei a l len Formen der  Vir i l is ierung.  Die Länge des 

Urogeni ta ls inus is t  abhängig von der  Vir i l is i erung und ver läuf t  in  der  Sagit ta lebene,  so 

dass h ier  immer e in TUM durchgeführt  werden kann [27,  28].  Als postoperat ive 

Kompl ikat ionen bei  TUM/PUM können u.a. Ur ininkont inenz,  Urethra -  und 
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Vaginals tenosen auf treten [29] .  Eine Urinkont inenz nach TUM/PUM ko nnte bei 3-4-

jähr igen Kindern in b is  zu 96 % erre icht werden  [30].  

Der  Durchzug der Vagina bei  hohem Konf luenz wurde erstmals  von Hendren und 

Mitarbei tern beschr ieben [15].  Dieses Ver fahren wurde sei t  der Ers t -Beschreibung 

stark  modif iz ier t .  Das Konzept der  Trennung der Vagina vom Sinus urogeni tal is  und 

der  Urethra sowie d ie Mobi l isat ion nach per ineal b l ieben erhal ten.  Peña beschr ieb 

e inen transpubischen Zugang,  v ia in fraumbi l ica lem Zugang mit  Trennung der  

Symphyse [31] .  Pratap und Mitarbeiter  beschr ieben e inen poster ioren sagit ta len 

transanorekta len Zugang, indem von poster ior  das Rektum vom Sinus urogenita l is  

mobi l is ier t  und dann durchtrennt wird. Für  d iese Operat ion bedar f es e iner  protekt iven 

Kolostomie [32].  Domini  sowie Sal le und Mitarbei ter  favor is ie r ten e inen anter ioren 

sagi t ta len t ransrekta len Zugang,  (ASTRA).  Der  Zugang er folgt von poster ior ,  jedoch 

wird das Rektum nicht durchtrennt,  sondern ledig l ich d ie anter iore Rektumwand wird 

eröffnet .  Eine protekt ive Kolostomie erscheint  n icht  notwendig [17, 23].  

Fuchs sowie Birraux und Mitarbei ter  beschr ieben d ie laparoskopisch ass is t ier te 

vaginale Durchzugsoperat ion, indem die Vagina laparoskopisch mobi l is ier t  und an der 

Einmündungste l le zum Sinus abgesetz t wird, um anschl ießend nach vest ibulär 

durchgezogen zu werden [33,  34] .   Vaginale Ersatzplast ik mit  I leum oder Sigma [35]  

oder d ie vaginale Switch Operat ion bei doppel t  angelegter Vagina [36] s ind weitere 

Verfahren bei sehr hohem Konf luenz.  

 

11.1.10 Schwangerschaft/ Entbindung  

An Hand der L iteratur  des iso l ier ten Sinus urogeni tal is  betreffend Schwangerschaf ten 

und Entb indung können keine Empfehlungen gemacht  werden.  

 

11.1.11 Psychosoziale Aspekte 

Anhand der  L i teratur können keine Aussagen gemacht  werden.  

 

11.1.12 Nachsorge 

Beim isol ier ten Sinus urogeni tal is  können anhand der L i ter atur keine e indeut igen 

Empfehlungen ausgesprochen werden. Bei erwachsenen Frauen mit Sinus urogenita l is  

und adrenogenita lem Syndrom, d ie in ihrer Kindhei t  oper ier t  wurden, kommt es in b is 

zu 2/3 zu Mikt ionsstörungen [37]  und in b is zu 36% zu Vaginalstenose n [38] .  Bei 

Pat ienten mit  Kloakenfehlb idlung und Sinus urogenita l is  treten in b is  zu 56% 

Vaginals tenosen auf  [39] .  Eine lebens lange Nachsorge erscheint  deswegen 

angebracht .  Die Nachsorge sol l te , wenn mögl ich, auch nach erfo lgter Trans i t ion 

zusammen mit den Operateuren er folgen. Auch Patienten, d ie e ine Neovagina aus 
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Darmsegmenten erhal ten haben,  sol len lebens lang eine Nachsorge erfahren,  da 

vereinzelt   über  Neoplas ien in der Neovagina ber ichtet wurde [40].  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E25 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei Vor l iegen eines Sinus urogenita l is  sol len Begle i t fehlb i ldungen des  

inneren Geni tale, der able itenden Harnwege, der Wirbelsäule und des 

Rückenmarkes ausgeschlossen werden .  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S29 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Der Sinus urogenita l is  kann mit Var ianten der  Geschlechtsentwicklung,  mit  

Kloakenfehlb i ldung sowie in sel tenen Fäl len isol ier t  auftreten.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E26 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei Obstrukt ion sol l  e ine rasche Entlas tung erfo lgen  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S30 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Kinder  mit  e inem Sinus urogenita l is  können aufgrund e iner  Obstrukt ion der  

able itenden Harnwege oder Vagina e ine Harntraktdi latat ion bzw. 

Harntranspor tstörung und/oder Hydrometrokolpos entwickeln.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E27 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die Korrektur e ines Sinus urogeni ta l is  beim beschwerdefre ien 

Neugeborenen/Kind sol l te zusammen mit e iner def in it iven Intro itusplast ik  

erfo lgen.  Operat ionsverfahren sol l ten den anatomischen Gegebenhei ten 

angepasst sein, wobei e ine separate Öf fnung von Urethra und Vagina an 
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korrekter Lage mit Erhaltung der Ur in-Kont inenz und e iner gut durchgängigen 

Vagina Z ie l se in sol l te .  

 
 

Konsensbasiertes Statement   11.S31 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Ziel der Operat ion is t  d ie Bi ldung e iner separaten Öffnung von Urethra und 

Vagina an korrekter Lage mit Erhal tung der  Kont inenz für Ur in und e iner gu t  

durchgängigen Vagina. Ausschlaggebend für d ie Operat ionswahl is t  d ie 

Länge des gemeinsamen Kanals.  Beim Adrenogeni ta lem Syndrom ist  jedoch 

d ie Länge des gemeinsamen Kanals  i r re levant .  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E28 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Operat ionen des Sinus urogeni ta l is  s ind anspruchsvol l  und sol l ten in 

spez ia l is ier ten Zentren von erfahrenen Chirurgen durchgeführt  werden.  

 
 

Konsensbasiertes Statement   11.S32 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Totale /par t iel le  Mobi l isat ion des Sinus urogenita l is  (TUM/PUM) s ind bei  

e inem gemeinsamen Kanal von 3cm und einer  Urethra länge von 1 ,5 cm gut  

durchführbar. Bei hohem s inus -vaginaler  Konf luenz s ind ausgedehntere 

Eingr i f fe notwendig.  

 

Konsensbasierte  Emp fehlung   11.E29 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine langfr is t ige Nachbetreuung und Transit ion mit  der Option,  s ich in  

regelmäßigen Abständen oder  bei  Auf treten von Problemen beim Operateur  

vorzustel len,  sol l te  gewähr leis tet  se in.  
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11.2 Kloakenfehlbildung  

(ESHRE/ ESGE freie Beschreibung;  VCUAM C)*  

 

11.2.1 Allgemein 

Die pers is t ierende Kloake (PK)  ist  e ine seltene angeborene Anomal ie des Anorektums 

und des Urogenita ltraktes und n immt e inen e igenständigen Platz in der Klass if ikat ion 

der  anorekta len Malformat ionen (ARM) e in.  Die pers is t ierende Kloake gehör t  zu e inem 

Spektrum von Erkrankungen, d ie d ie Entwicklung der pr imit iven Kloake betreffen. Sie 

ste l l t  d ie schwerwiegendste Form in der Gruppe der  anorekta len Malformat ionen dar , 

mit  e iner hohen Inz idenz an Begle it fehlbi ldungen.  

Die PK kommt ausschl ießl ich beim weib l ichen  Geschlecht  vor .   In der  embryonalen 

Entwick lung ents teht  s ie durch fehlende Trennung von Enddarm, Harnröhre und 

Vagina,  die in  e inen gemeinsamen Kanal münden,  dem sogenannten „common 

channel“ .  Dieser  mündet  im Per ineum.  

Die pers is t ierende Kloake sol l te  n i cht mit  e iner Kloakalen-Extrophie verwechsel t  

werden,  bei  letz terer  handel t  es  s ich um einen Bauchwanddefekt  mit  Expos i t ion von 

Harnblase und Enddarm.  

 

11.2.2 Inzidenz 

Die Kloakenfehlb i ldung is t  se lten und wird mit  einer Inzidenz von 1 auf 50.000 -  

100.000 Geburten angegeben, mit  e iner  s te igenden Inz idenz in den letzten 30 Jahren 

[41] .  Sie macht etwa 10%-15% al ler  anorekta len Malformat ionen aus.  

 

11.2.3 Embryologie 

In  der embryologischen Entwick lung besteht  d ie Kloake aus einer  endodermal 

ausgek le ideten Höhle, in  d ie Öf fnung des Hinterdarmes und des Urogenita ls inus 

mündet.  Die Kloake besteht b is zur 5./6. Gestat ionswoche und s te l l t  e ine transiente 

Struktur  dar ;  beginnend mit dem Zusammenwachsen der  Mündung des 

Al lanto inganges auf  die vordere Wand des Hinterdarmes ab der 3.  Gestat ionswoche.  

Zwischen der 4. und der  6. Woche unterte i l t  das Septum urorekta le, bestehend aus 

Mesenchym, d ie Kloake in e inen pr imären Sinus urogenita l is  (ventra l)  und den 

Hinterdarm (dorsal) .  Die Prol i ferat ion des Urogeni talseptums wird durch Sonic 

hedgehoc kontro l l ier t ,  das auch g le ichzei t ig  für  d ie Genita lentwicklung verantwor t l ich 

ist  (44).  Das urorekta le Septum erre icht  nie die Kloakenmembran (42) .  Durch 

Apoptose der  Kloakenmembran wird das Vest ibulum mit den zwei  Öffnungen des 

Urogeni ta ls inus und des Anorektums gebi ldet.  Simultan zur Apoptose der  

Kloakenmembran dreht s ich der dorsale Ante i l  der Kloake nach ventra l und der d is ta le 
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Tei l  des Hinterdarmes entwickelt  s ich zum Anorektum. Die epi thel ia le und muskuläre 

Di f ferenz ierung des Anorektums er folg t dann in der 7. -9. SSW [42].  

Störungen in der  Sept ierung können zu angeborenen Fehlb i ldungen wie anogeni ta len 

Fis te ln,  pers is t ierender Kloakenfehlb i ldung führen [3, 43 -45].   

 

11.2.4 Klassifikation 

Eine e igenständige Klassi f ikat ion für  d ie pers is t ierende Kloake b esteht n icht.  Die 

Eintei lung erfo lgt  nach der  I I I .  Internat ionalen Kr ickenbeck Klassif ikat ion [46]  und 

entstand in Anlehnung an d ie Einte i lung von Peña [47] ,  der d ie anorektalen 

Fehlb i ldungen nach dem Vorhandensein und dem Ver lauf der F iste l  e inte i l t .  

Die Gruppe der Mädchen betr i f f t  u.a.  d ie per ineale (kutane) F iste l ,  die vest ibuläre 

Fis te l ,  d ie Kloake,  d ie rekto -vaginale F iste l (<1%) und den H-  F iste l Typ.  

 

11.2.5 Klinik und Einteilung 

Die Diagnose e iner  persist ierenden Kloake ist  k l in isch zu ste l len.  Sie muss im mer bei 

Mädchen mit e iner  ARM und auffä l l ig  hypoplast ischem Geni ta le vermutet  werden.  

Eine Kloakenfehlb i ldung zeigt  s ich mit  nur  e iner  Öf fnung im Bereich des Per ineums, 

d ie Labien können normal mit  unauf fä l l iger Kl i tor is ausgebi ldet  oder hypoplast isch 

sein. Eine hyper trophierte Kl i tor is wird auch beschr ieben. In e inem solchen Fal l  kann 

der  Verdacht  auf  DSD (Disorder of  Sexual  Dif ferentat ion) geste l l t  werden [48].   Die 

Rima ani  kann normal aussehen oder im Sinne e ines „ f la t  bot tom“ n icht  erkennbar 

sein.  

Im Rahmen einer  PK können wei tere Fehlb i ldungen des äußeren Geni tales  auftreten. 

Diese können bis zum komplet ten Fehlen von großen und k leinen Labien und Kl i tor is 

und der  Format ion e ines Pseudopenis  führen [49,  50].  Die Einte i lung der  

Kloakenfehlb i ldung erfo lgt  nach Peña aufgrund der  Länge des gemeinsamen Kanals,  

in e inen kurzen gemeinsamen Kanal  (< 3cm) und in e inen langen gemeinsamen Kanal 

(> 3cm),  Dieser  Unterte i lung kommt e ine r ichtungsweisende Bedeutung für  d ie 

Operat ionsstrategie und die Prognose zu.  

 

11.2.6 Begleitfehlbildungen 

Fehlb i ldungen der  Nieren und able itenden Harnwege 60 -80 % (Di latat ion des oberen 

Harntraktes 30%, Hypoplasie/Dysplas ie der  Niere 16%, Renale Agenes ie 9%, 

Megaureter 6%, Doppelsystem 3%, Mult izys t ische dysplast ische Nieren 3%, 

Hufeisenniere 3%, Ureterozele 1%)  

Innere Geni ta l ien 50 %  
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(Uterus duplex 50%, doppel te Vagina 35%, Hydrocolpos 40%, Hydrometra 23.6%, 

Hydrosalp inx 5%)  

Vertebrale,  sakra le und spinale Fehlb i ldungen 50 - 80 %  

Kardiovaskuläre Fehlb i ldungen 18%  

Meningomyelocelen 10% 

ZNS 6% 

Chromosomenfehlbi ldung 1% 

Andere 25% 

VACTERL- Assoz iat ion  

 

11.2.7 Management im Neugeborenenalter  

 

Die Diagnose sol l te bei weib l ichen Neugeborenen mit einem inperfor ier tem Anus und 

e iner e inz igen Öf fnung, d ie im Per ineum mündet,  k l in isch vermutet  werden.  

In  der Häl f te der Fäl le  is t  e in Hydrometrokolpos als  abdominale Raumforderung 

tas tbar  [48, 51] .  Dieses kann pränatal  bereits erkannt und d ie Diagnose vermutet  

werden [52] .  

Die wei tere k l inische Unte rsuchung sol l te das Herzkre is laufsystem, d ie Wirbelsäule, 

sowie d ie externen Geni tal ien mite inbez iehen,  um assoz i ier te Fehlb i ldungen zu 

erfassen.  

In den ers ten 24- 48h sol l te e ine int ravenöse ant ib iot ische Behandlung begonnen 

werden. Die Ein lage e iner Magensonde dient der Dekompress ion des Magen –Darm-

Trakts und führ t  zum Ausschluss e iner  Ösophagusatres ie [53].  

Nach 24 Stunden kann e ine ausreichende Gasfü l lung des Rektumbl indsacks erwar tet 

werden, so dass ab d iesem Zei tpunkt  d ie sonographische oder radio logi sche 

Diagnost ik  zur Best immung der Höhe des Bl indsackes in e inem k inderradio logischen 

Zentrum mit entsprechender Exper t ise in der bi ldgebenden Diagnost ik erfo lgen kann.  

Röntgenologisch kann die k lassische Wangensten – Aufnahme oder e ine Aufnahme im 

seit l ichen Strahlengang mit erhöhtem Gesäß mit Markierung der Sol ls te l le des Anus 

vorgenommen werden,  sonographisch is t  der  per ineale Zugang zu wählen [54].  

 

Weiterführende Diagnost ik  er fo lgt  zum Ausschluss assoz i ier ter  Fehlb i ldungen mit te ls 

Echokardiograf ie und Sonograf ie des Abdomens, insbesondere der Nieren und 

able itenden Harnwege und Sonograf ie der Wirbelsäule. Die Erhebung des Ur ins tatus 

ist  s innvol l  [53] .  
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Zie l der frühzeit igen Diagnost ik  is t  es, assoz i ier te Fehlbi ldungen aufzudecken und 

ggf.  zu behandeln.  E ine der wicht igs ten ist  d ie Obstrukt ion der  harnable itenden Wege 

mit  Nachweis e iner  Nierenbeckenkelchdi la tat ion und Megaureteren,  welche sekundär 

aufgrund der  Kompression durch e inen Hydrokolpos verursacht  werden können.  Somit 

is t  d ie postnata le Sonograf ie  zwingend als  Basisuntersuchung zur weiteren Planung 

von Diagnost ik  und Therapie erforder l ich.  

Eine Ent las tung des Hydrocolpos sol l te in  d iesem Fall  durchgeführ t werden,  und kann 

im Rahmen der  Anlage e iner  protekt iven Kolostomie erfo lgen.  Die Drainage kann  z.B. 

durch intermit t ierendes Kathetern ( IK) oder Ein lage e ines perkutanen Pigta i lkatheters 

erfo lgen.  

Bei  pers ist ierender  ausgeprägter  Di la tat ion des oberen Harntraktes trotz Entlas tung 

des Hydrocolpos könnte e ine temporäre Able itung des Harntraktes durch Vesikostomie 

notwendig werden. Ebenso kann e ine Ves ikostomie bei  mangelnder Blasenentleerung 

bei  n icht  er fo lgre ichem IK erforder l ich werden.  

Pat ienten mit  e iner  PK erhal ten zunächst  e ine protekt ive Kolostomie [55 -57].  

Bei der Anlage e iner protekt iven Kolos tomie ist ,  wie bei den anderen anorekatalen 

Malformat ionen,  e ine Descendo-Kolostomie empfohlen,  und zwar  n icht  in  Loop 

Technik , mi t  Belassen e iner  ausreichenden Länge caudal  des Stomas,  um einen 

Durchzug des Rektums im Rahmen der  def in it iven Rekonstrukt ion  zu ermögl ichen[57, 

58].  

 

11.2.8 Management im Säuglingsalter (1 -3 Lebensmonat)  

In  den Monaten vor  der  chirurg ischen Korrektur  sol l ten wei tere Abk lärungen zum 

besseren Verständnis der  anatomischen Verhäl tn isse durchgeführt  werden.  

Die anatomische Abk lärung beinha l tet  ggf.  e in radio logisches MCU, e inen 

Kontrastmit te le in lauf des Rektums,  und ggf .  ein MRT des Abdomens mit 3D – 

Rekonstrukt ionen [60].  Bei  Auf fä l l igkei ten im Ultraschal l  der  Wirbelsäule s ind 

ergänzend ein Röntgen oder MRT der  Wirbelsäule s innvol l .  Bei e i ner re levanten 

Di latat ion des oberen Harntraktes im Ul traschal l ,  so l l te d ie Funkt ion und Relevanz der 

Harntranspor tstörung mit te ls dynamischer  Nierenszint igraphie (MAG II I -Clearance) 

oder  funkt ionel lem MRT abgek lär t  werden.  

 

Eine endoskopische Abklärung durch Zystoskopie und Vaginoskopie,  kombinier t  mit  

Kloakograf ie kann bei  Anlage des Kolostomas er fo lgen und wird zur  präoperat iven 

Abklärung empfohlen.  Diese Untersuchung erbr ingt  d ie beste Übers icht  über  die 

vor l iegende indiv iduel le Pathoanatomie. Die exakte Best immung der Länge des 

common channel  entscheidet  wesentl ich über d ie zu wählende Operat ionstechnik  [55, 

58, 59] .  
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11.2.9 Definitive Rekonstruktion 

Die operat ive Korrektur  e iner  pers is t ierenden Kloake ist  e ine technisch höchst 

anspruchsvol le  Operat ion und beinhal tet d ie Kombinat ion der  Korrektur  der 

urogeni talen Fehlb i ldung mit  e iner  anorekta len Durchzugsoperat ion.  Es wird 

empfohlen, d ie Operat ion in dem ers ten Lebensjahr durchzuführen.  

Die Operat ion sol l te  nur  in Zentren mit  Kin derchirurgen und Kinderurologen mit 

Exper t ise auf d iesem Gebiet durchgeführ t werden. 1982 wurde von Peňa erstmal ig der 

poster iore sagit ta le Zugang zur  operat iven Versorgung e iner  Kloakenfehlb i ldung 

durchgeführ t.  In den fo lgenden Jahren wurde d ie „poster ior  sagit ta l ano recto vagino 

urethroplasty  PSARVUP“ etabl ier t  [62].  In  d ieser  Technik  werden a l le  dre i  Strukturen 

separ ier t .  Das Rektum wird von der  Vagina getrennt,  d ie anter iore vaginale Wand wird 

von der  Harnröhre und der Blase separ ier t  und beide werden in der normalen Posi t ion 

mobi l is ier t .   Der gemeinsame Kanal  wird a ls  Neourethra geformt. 1996 führ te Pena für 

d ie Korrektur der k loakalen Fehlb i ldung d ie tota le urogeni ta le Mobil isat ion e in (TUM) 

[13] .   Durch d ie en-bloc Mobi l isat ion von Urethra und Vagina  wird das funkt ionel le  

Resultat  durch Vermeidung e iner F is te lb i ldung deut l ich verbessert  und d ie 

Operat ionszeit  zusätz l ich reduz iert .    

Die s imul tane Korrektur  a l ler  dre i  Komponenten der  k loakalen Fehlb i ldung er folgt  in 

e iner Sitzung, durch e inen poster ior  sagit ta len oder abdominoper inealen Zugang, oder 

in Kombinat ion ggf .  auch mit  laparoskopischer Präparat ion [13].  

Pat ienten mit  e inem kurzen gemeinsamen Kanal (<  3 cm) können al le in über  e inen 

poster ior  sagit ta len Zugang oper ier t  werden. Ein langer gemeinsa mer Kanal  (> 3 cm) 

ist  komplexer  und er fordert  spez ie l le Rekonstrukt ionen (55, 56,  58,  63,64).  

 

11.2.9.1 Kloake mit einem gemeinsamen Kanal von < 1cm  

Diese Pat ienten benötigen keine TUM. Hier wird e ine poster iore sagi ta le Anorecto -

Vaginoplast ik  mit  guten Ergebnisse n durchgeführt .  

 

11.2.9.2 Kloake mit einem gemeinsamen Kanal von 1 -3 cm 

Die Therapie der Wahl  bei d ieser Patientengruppe is t  d ie „Tota le Urogeni ta le 

Mobi l isat ion (TUM)“  durch den poster ioren sagi t ta len Zugang. Eine Laparotomie ist  

n icht notwendig.   

 

11.2.9.3 Kloake mit einem gemeinsamen Kanal von 3 -5 cm 

Diese Pat ienten brauchen häuf ig zusätz l ich e ine Laparotomie /  -skopie,  da e ine TUM 

nicht ausreichend ist .  Zunächst erfo lgt der  poster iore sagi t ta le Zugang mit to ta ler 

Urogeni ta len Mobi l isat ion,  dann wird das Kind in Rücken lage umgelager t  und e ine 

„Extended Transabdominal Urogenita l Mobi l izat ion“  wird durchgeführt .  Sol l te  d ieses 
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Manöver ausreichend sein,  werden Harnröhre und Vagina wie bei  der  TUM 

spannungsfre i  rekonstru iert .  Wenn dies n icht  möglich ist ,  s ind wei tere Manöver  

beschr ieben, wie das Einkerben des Schambeinknorpels , um die Urethra und d ie 

Vagina retropubisch zu mobi l is ieren. Ble iben d iese Maßnahmen ohne Er fo lg, er fo lgt 

d ie transves ikale komplette Separat ion der Blase und der Harnröhre von den geni ta len 

Organen als  nächster  Schr it t .  Danach wird über  weitere Szenar ien der  

Rekonstrukt ionen des Rektums,  der  Vagina und der Harnröhre entschieden (Vaginal -

Switch, Vaginalersatz  aus Darm etc .) .  Al ternat iv kann der abdominel le Tei l  der  

Operat ion laparoskopisch durchgeführt  w erden.  

 

11.2.9.4 Kloake mit einem gemeinsamen Kanal von >5 cm  

Bei d ieser  Patientengruppe wird zur Separat ion der  dre i  Strukturen (Rektum, Vagina 

und Harntrakt )  a ls Zugang die Laparotomie oder Laparoskopie gewähl t .  Das Rektum 

mündet meis ten im Bereich des Blasenhals es oder des Tr igonums. Somit is t  e ine 

Läs ion des Blasenhalses zu erwar ten. Die in traoperat ive Entscheidung für e ine 

Blasenhalsrekonstrukt ion und Rekonstrukt ion des gemeinsamen Kanals  a ls  Harnröhre, 

bzw. Anlage e ines Mit rofanoff -Stomas sol l te  sorgfä lt ig get rof fen werden.  Die meis ten 

Fäl le  erfordern darüber h inaus e ine vaginale Rekonstrukt ion aus Darm.  

Die Detai ls  der  oben genannten Techniken sind in der L i teratur  beschr ieben [55,  58, 

60].  

 

11.2.10  Postoperative Versorgung 

Ein Blasenkatheter is t  für  2 b is 3 Wochen z u belassen, b is d ie Wundsituat ion ggf.  e ine 

Rekatheter is ierung er laubt .  In komplexen Situat ionen kann über d ie unmit te lbare 

postoperat ive Phase eine Ves ikostomie angelegt  bzw. belassen werden.  Der 

Kolostomieverschluß ist  nach komplet tem Abhei len der  per ine alen Wundverhältn isse, 

z.B.  nach 2-3 Monaten unter Beibehal tung des transanalen Kalibr ierungsregimes, 

mögl ich.  

 

11.2.11  Follow-Up, Outcome und Nachsorge 

Ziel der  rekonstrukt iven Eingr i f fe  is t  es ,  d ie anorekta le Funkt ion und d ie urogenita le 

Funkt ion wiederherzuste l len.   Eine Kont inenz unter Nierenfunkt ionserhal t  is t  

anzustreben. Dies bedeutet eine lebens lange Nachsorge. Im ersten Lebensjahr is t  

d ies  häuf iger notwendig und wird später mindestens 1x im Jahr  erfo lgen.  Diese sol l ten 

durch interd isz ip l inäre Zusammenarbei t  von Spez ia l is ten verschiedener  Disz ipl inen 

(Kinderchirurgen,  Urologen,  Gynäkologen und Psychologen)  gewähr le is tet  se in.   Eine 

Trans it ion is t  unabdingbar in d ieser  Patientengruppe und d ie Operateure sol len in d ie 

Nachsorge e ingebunden ble iben.  
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11.2.11.1 Nierenfunktion  

Fehlb i ldungen der  Niere s ind häuf ig bei Kindern mit  Kloakenfehlb i ldung und werden in 

rund 60% der  Fäl le  d iagnost iz ier t .  

Die häuf igsten Fehlb i ldungen s ind:  Nierenagenes ie (13 -26%), Renale Dysplas ie (13-

26%),  Doppelsysteme (4-9%),  Di latat ion der oberen Harnwege (16-58%),  Obstrukt ion 

und renale Ektopien (8 -14%) [61-64] .  

Es besteht  e ine hohe Inz idenz an Nierenfunkt ionsstörung und chron.  

Niereninsuf f iz ienz.  Bis zu 20% der  Pat ienten enden in e iner  terminalen 

Niereninsuf f iz ienz,  d ie e ine  Nierentransplantat ion notwendig macht.  Die „Great 

Ormond Street“ -  Er fahrung mit  64 Pat ienten mit  Kloakenfehlb i ldung im medianen Al ter  

von 11,2 Jahre zeigte, dass bei  etwa 50% der  Pat ienten e ine GFR < 80 ml/min per 

1,73 m2.  17% entwickel ten eine terminale Niereninsuf f iz ienz, wobei 6% eine 

Nierentransplantat ion benöt igten und 6 % an Folgen der  Niereninsuff iz ienz starben 

[63] .  

Ähnl ich s ind d ie Erfahrungen aus dem“ Hospita l for  Sick Chi ldren“ in Toronto,  75 % 

der  12 Pat ienten mit  Kloakenfehlb i ldung hatten nach  einem medianen Fol low-up von 

über  8,5 Jahren e ine GFR <80ml/min per  1,73 m2 [65] .  

Für den Funkt ionserhalt  der Nieren ist  es wicht ig, frühzeit ig Obstrukt ionen zu beheben 

und den Harntrakt  zu ent las ten, ggf .  Anomal ien des oberen Harntraktes zu korr ig ieren, 

Infekt ionen zu vermeiden und Blasenfunkt ionsstörungen zu behandeln [66]  

Eine frühzei t ige Mitbetreuung dieser  Pat ienten durch e inen Kindernephrologen in 

e inem spezie l len Zentrum ist  essent ie l l .    

 

11.2.11.2 Urininkontinenz  

Die Kont inenzraten für  Kloakenpat ienten werd en in der  L iteratur  mit  um 60% 

angegeben [64,  65].   Im Ber icht über  das Outcome von 50 Pat ienten,  d ie ä l ter  als  3 

Jahre waren,  mit  e inem Fol low-up über 11,3 Jahre wird eine soziale Kontinenz bei  

80% der Pat ienten angegeben, 22% mikt ionieren spontan.  

78% der Pat ienten erre ichten eine Blasenent leerung v ia IK ( in termit t ierender 

Katheter ismus) und bei 46% al ler  Pat ienten waren wei tere rekonstrukt ive operat ive 

Maßnahmen (Blasenaugmentat ion, Mitrofanof f -Stoma usw.)  notwendig.   Die Pat ienten 

mit  e inem kurzen gemeinsamen Kanal  < 3cm, in taktem Blasenhals und normalem Os 

sakrum, mit  zwei  normalen Nieren hatten e ine bessere Prognose [64] .  In e iner 

wei teren Studie über  339 Patienten wird ber ichtet,  dass 54% der Pat ienten pr imär 

kont inent gewesen seien, 46% benöt igen e ine weitere Intervent ion, um eine sozia le 

Kont inenz zu erreichen.  Bei  einem „common channe“ l  >3cm ent leeren 68% der  

Pat ienten d ie Blase mit tel  IK, während bei  e inem gemeinsamen Kanal von <3 cm nur  

28% der  Pat ienten den IK verwendeten müssen [60] .  Ein systema t ischer  Rev iew von 9 

Studien über  332 Kloakenpat ienten zeigte e ine Kont inenzrate von 77%, wobei 46% der 
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Pat ienten e ine spontane Mik t ion zeigten und 42% die Ent leerung mit tels  IK vornahmen 

[67] .  

Eine Ur in inkont inenz kann sekundär auftreten,  z .B. aufgrund s t rukturel ler  

Fehlb i ldungen der Harnblase, des Blasenhalses oder  der Harnröhre,  sowie bei 

sakra ler  Dysplas ie.  Zusätz l ich besteht  e ine hohe Inz idenz an neurogenen 

Blasenfunkt ionsstörungen,  welche assoz i ier t  s ind mit  lumbosakralen 

Begle it fehlbi ldungen oder  spinalen Läs ionen [68] .  

Des Weiteren besteht  e in hohes Ris iko iatrogener Nervenschädigungen während der 

operat iven Korrektur [69].  In der g le ichen Studie zeigt s ich, dass 90% der Pat ienten 

e ine Blasenfunkt ionsstörung in den urodynamischen Untersuchungen haben . Am 

häufigs ten kommen eine Detrusorhyperakt iv i tä t  während der  Fül lungsphase und 

erhöhte Detrusordrücke während der  Ent leerungsphase vor .  Kloakenpatienten mit 

e inem langen gemeinsamen Kanal  zeigen Veränderungen der  Blasenfunkt ion von e iner 

Hyperakt iv i tä t vor der Operat ion zu e iner  atonen Harnblase mit  schlechter 

Kontrakt i l i tät  nach der  Operat ion [69] .  

Verschiedene Studien haben gezeigt ,  dass der  poster ior  sagit ta le Zugang keine 

Blasenfunkt ionsstörung bei  Pat ienten mit  anorektalen Malformat ionen hervorruf t  [ 69] .   

Die Verschlechterung der  Blasenfunkt ion könnte durch d ie Mobi l is ierung des langen 

gemeinsamen Kanals entstehen, e ine atone Harnblase postoperat iv is t  suggest iv für  

e ine Schädigung der motor ischen Nervenversorgung auf sakraler Ebene.   

Eine postoperat ive Nachsorge d ieser Pat ienten h ins icht l ich der Blasenfunkt ion ist  

unabdingbar . Bei Auf fä l l igkei ten sol l ten urodynamische Untersuchungen durchgeführt  

werden, um die Funkt ion der Blase zu evalu ieren und entsprechende Therapien 

e inzule i ten. Kinder  mit  Vor l iegen von spinalen,  sakra len und lumbalen Anomalien s ind 

sowohl  für  prä- a ls auch postoperat ive Blasenfunkt ionsstörungen anfä l l iger,  und 

bedürfen der sorgfä lt igen Abk lärung und Überwachung    

 

11.2.11.3 Fäkale Kont inenz  

60% der  Kloakenpat ienten werden kont inent  [48,  60 , 64] ,  30%-40% benöt igen 

konsequente Stuhlregul ierung und Darment leerungsprogramme, d ie Indikat ion dafür 

is t  die fäkale Inkont inenz oder d ie ausgeprägte Obst ipat ion [60,  64] .  

Manche Kinder  haben erhebl iche emot ionale Probleme, ähnl ich Kindern mit  anderen 

chron. Erkrankungen [70].  

 

11.2.11.4 Gynäkologische Probleme  

Bei Pat ient innen mit k loakaler  Fehlb i ldung besteht e ine hohe Inz idenz an 

gynäkologischen Fehlb i ldungen, welche häuf ig bis  zur  ers ten Menarche oder dem 

frühen Erwachsenenal ter  asymptomat isch b le iben [71, 72 ].  40- 60% der  Pat ient innen 
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haben zu e inem gewissen Grad e in Septum des Uterus oder der Vagina, b is hin zu 

vol ls tändig getrennter  doppel ter  Vagina mit  doppelter  Cervix  und Uterus [56,  71 -74] .  

Ein Dr i t te l der Pat ient innen hat e ine normale Menstruat ion,  e in weiteres Dr i t te l wird 

symptomatisch mit  zykl ischen Bauchschmerzen aufgrund e ines Hämatometrokolpos 

und 1/3 haben keine Uterusfunkt ion (75) .  Die häuf igs te Ursache für  e ine menstruale 

Obstrukt ion des Uterus ist  e ine Stenose des pers ist ierenden urogeni talen S inus.  

Manche Pat ient innen entwickeln e ine vaginale Stenose nach vorher igen 

rekonstrukt iven Eingr i f fen.  Al le  Pat ient innen sol l ten in der frühen Puber tät  einer 

Kindergynäkologin vorgestel l t  werden, um Symptome der Obstrukt ion frühzei t ig zu 

erkennen [71-73] .  Die vaginale Stenose a ls  Folge e iner  rekonstrukt iven Operat ion ist  

häuf ig und kann e ine vaginale Di latat ionstherapie oder  rekonstrukt ive vaginale Plast ik 

erfordern.  Sexuale Dysfunkt ion s ind bei  d iesen Patient innen häufig und können 

organische (wie vaginale  Stenose)  oder psychologische Ursachen haben. Diese 

Pat ient innen brauchen eine spez ie l le  psychologische Betreuung und Begle itung [73] .  

Bei  Pat ient innen mit anorekta len Fehlb i ldungen ist  der Beckenboden häuf ig 

geschädigt .  Eine per ineale Ul traschal luntersuch ung wird empfohlen,  um den 

Entb indungsmodus fes tzulegen.   Eine Sect io wird eher  empfohlen [75] .  Eine geplante 

kontrol l ier te Sect io durch e in erfahrenes Team mit Unterstützung von spez ia l is ier ten 

Urologen und ggf .  Operateur , insbesondere im Fal l  e iner  durch geführ ten 

rekonstrukt iven Operat ion wie Blasenaugmentat ion/  Mitrofanof f ,  is t  von Vorte i l .  

 

11.2.11.5 Selbsthilfegruppen  

Der frühzeit ige Kontakt  von El tern zu e iner  Selbsth i l fegruppe sol l te  von den 

behandelnden Ärz ten unterstütz t werden. Die Eltern von Betrof fenen kö nnen wer tvol le  

Informat ionen zur Kloakenfehlb i ldung gewinnen. Außerdem er fahren s ie,  wie man mit  

e inem betrof fenen Kind umgehen könnte und welche Opt ionen auf al len Ebenen (z.B. 

fami l iäre,  soz ia le, mediz in isch und recht l iche Aspekte) bestehen. Insbesondere  im 

Jugendalter  is t  der  Austausch der  Betroffenen untere inander  s innvol l  (  z .B. 

www.soma-ev.de ) .  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S33 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Diagnose e iner  pers ist ierenden Kloake ist  k l inisch zu ste l len und kann 

pränata l vermutet  werden.  
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Konsensbasierte  Empfehlung   11.E30 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine pers ist ierenden Kloake sol l  bei Mädchen mit  e iner  anorekta le 

Mal format ion (ARM) und auf fä l l ig hypoplast ischem Genita le vermutet und die 

Diagnose k l in isch geste l l t  werden.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S34 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Begle it fehlbi ldungen sind bei  Pat ient innen mit  Kloakenfehlbi ldung häuf ig,  

insbesondere uro logische,  gynäkologische und orthopädische.  Z ie l der  

frühzei t igen Diagnost ik is t  es, assoz i ier te Fehlb i ldungen aufzudecken und zu 

behandeln.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E31 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Neugeborene mit Kloakenfehlb i ldung bedürfen e ines Managements an 

Zentren,  die bezügl ich Diagnost ik,  operat iven Versorgung,  postoperat iven 

Betreuung und Nachsorge über  Erfahrung und Expert ise verfügen .  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S35 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die exakte Best immung der  Länge des „common channel“  entscheidet  

wesent l ich über  d ie zu wählende Operat ionstechnik.  

Die operat ive Korrektur  e iner pers is t ierenden Kloake is t  e ine technisch 

höchst anspruchsvol le  Operat ion.  
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Konsensbasierte  Empfehlung   11.E32 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Präoperat iv  sol l  e ine endoskopische Abk lärung kombinier t  mi t  Kloakographie  

erfo lgen.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S36 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die von Peña etabl ier te „Tota le Urogeni ta le Mobil isat ion TUM“ verbessert  

das kosmet ische und funkt ionel le  Resul tat  und reduz iert  d ie Operat ionszei t .  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E33 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die technisch höchst anspruchsvol le  Korrektur  sol l te in  dem ers ten 

Lebensjahr in Zentren mit  er fahrenen Kinderchirurgen und/oder  

Kinderurologen er fo lgen.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S37 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Ein langer gemeinsamer Kanal  (> 3 cm) ste l l t  eine komplexe Fehlb i ldung dar  

und b ietet e ine besondere Herausforderung für  den Operateur.  Die Korrektur  

erforder t  neben der  k lassischen „Tota le Urogeni ta le Mobil isat ion“  andere 

Techniken und Modi f ikat ionen,  wie  d ie „Transabdominal  Extended Tota l  

Urogeni ta l  Mobi l isat ion“  oder  zusätz l ich e ine transves ikale komplette 

Separat ion der  Blase und Harnröhre von den geni ta len Organen.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E34 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die s imul tane Korrektur a l ler  dre i Komponenten der k loakalen Fehlb i ldung 
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sol l te in  e iner  Sitzung durch e inen abdominoper inealen Zugang oder  

poster ior  sagit ta len Zugang er folgen. Bei  e inem langen gemeinsamen Kanal  

(>3 cm) erforder te die Korrektur neben der k lass ischen „Tota le Urogeni ta le 

Mobi l isat ion“  weitere Techniken und Modif ikat ionen.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S38 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

In Fäl len mit  e inem langen Kanal kann d ie Vagina u.U. zu kurz sein, um eine 

Anastomose im Per ineum durchzuführen.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E35 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei e iner zu kurzen Vagina sol l ten zusätz l iche Techniken wie Haut lappen,  

Vaginal-Switch oder part ie l ler /  tota ler Vaginalersatz  aus Darm zum Einsatz  

kommen.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S39 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Bei Kindern mit  Kloakenfehlb i ldung s ind Fehlb i ldungen der  Nieren häuf ig mit  

e iner  erhöhten Inz idenz an Nierenfunkt ionsstörung bis  hin zur  chronischer  

Niereninsuf f iz ienz .  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E36 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Harnwegsobstrukt ionen sol l ten frühzeit ig  ent las tet ,  In fekt ionen vermieden 

und Blasenfunkt ionsstörungen behandelt  werden.  Eine frühzei t ige Anbindung 

an einen Kinderurologie und -nephrologie wird empfohlen.  
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Konsensbasiertes Statement   11.S40 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Urin inkontinenz kann sekundär aufgrund von strukture l len Fehlb i ldungen der  

Harnblase,  des Harnblasenhalses oder  der  Harnröhre, sowie in Folge der  

hohen Inz idenz an neurogenen Blasenfunkt ionsstörungen durch assoz i ier te  

lumbosakrale Begle it fehlb i ldungen auf treten.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E37 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Aufgrund funktioneller und/oder anatomischen 

Blasenfunktionsstörungen ist auch eine postoperative 

kinderurologische Nachsorge notwendig. Bei  Auffäl l igkeiten sollte eine 

urodynamische Untersuchung durchgeführt und Funktionsstörungen 

entsprechend behandelt werden. Blasenfunktionsstörung sollten u.a. 

medikamentös, mittels intermitt ierenden Katheterismus (IK) oder  

weiteren operative Maßnahmen (wie z.B. Botoliuneum-Toxin A -

injektion in den Detrusor, Blasenaugmentation, Anlage eines 

Mitrofanoff-Stoma) therapiert  werden.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S41 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die fäkale Inkont inenz bzw. d ie ausgeprägte Obst ipat ion benöt igen 

konsequente Stuhlregul ierung und Darment leerungsprogramme.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E38 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Ein Darmmanagement soll  frühzeit ig init i iert werden.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S42 
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Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Der häuf igs te Grund für  e ine menstruale Obstrukt ion des Uterus is t  e ine 

Stenose des pers is t ierenden urogenita len Sinus oder  e ine vaginale Stenose 

nach vorangegangenen rekonstrukt iven Eingr if fen.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E39 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

In der frühen Pubertät sol lten die Patientinnen einer Kindergynäkologin 

oder kindergynäkologisch sehr erfahrenen Chirurgen vorgestellt  

werden, um Symptome einer menstrualen Obstruktion früh zu erkennen 

und zu therapieren.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S43 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die vaginale Stenose a ls Folge rekonstrukt iver Operat ion(en) is t  häuf ig.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E40 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Vaginale Stenosen sollten einer Therapie zugeführt werden (vaginale 

Dilatationstherapie / rekonstruktive Vaginaloperationen).  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S44 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Kloakenfehlb i ldung und d ie daraus result ierenden Operat ionen ste l len  

per  se keine Kontra indikat ion für  e ine Schwangerschaft  dar .  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E41 
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Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine prinzipiell  mögliche Schwangerschaft sollte als Risiko -

Schwangerschaft gewertet werden und die Entbindung per Kaiserschnitt 

erfolgen, insbesondere nach vaginalen rekonstruktiven Eingrif fen.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S45 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Bei Betroffenen mit  e iner Kloakenfehlb i ldung kann es lebens lang zu 

Problemen auf  al len Ebenen kommen  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E42 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Betroffenen mit einer Kloakenfehlbildung sol lte die interdisziplinäre 

Betreuung und Begleitung durch Kinderchirurgen, Urologen, 

Gynäkologen und Psychologen lebenslang angeboten werden.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S46 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Für Eltern von Betrof fenen und Betrof fene is t  der Erfahrungsaustausch 

innerhalb von Selbsthi l fegruppen hi l f re ich.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E43 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Der Kontakt zu Selbsthilfegruppen sollte für Eltern und Betroffene 

hergestell t werden.  
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11.3 Blasenekstrophie-Epispadie-Komplex beim weiblichen 
Geschlecht 

 

11.3.1 Definition 

Das Spektrum des Blasenekstrophie -Epispadie-Komplexes (BEEK) beinhal tet 

verschieden stark ausgeprägte Fehlb i ldungen:  

Die Epispadie;  s ie s te l l t  d ie mi ldeste Form dar . Hier kann d ie Urethra nur  in  ihrem 

vorderen Ante i l  bei  erhal tenem Schl ießmuskel eröffnet  s ein.  Eine gespaltene Kl i tor is  

kann mit vergesel lschaftet se in.  Dies ste l l t  d ie kont inente Form der  weib l ichen 

Epispadie dar, d ie selten ev ident wird. Bei der inkont inenten Epispadie geht der  

Defekt durch den Schl ießmuskel und es l iegt e ine komplette Inkont inenz vor .  

Bei  den Ekstrophievar ianten unterscheidet  man mindestens 4 Formen:  

Die obere F issur (super ior  ves ical  f issure) mit  e iner meist  nur  min imalen Öf fnung,  te i ls  

auch nur  e iner  Fis te l  zwischen Blase und Bauchwand,  aber  mit  den typischen 

muskuloskelet talen Fehlb i ldungen.  Äußere Genita le und Blasenhals  s ind ansonsten 

normal entwickelt .  

Bei  der gedeckten Ekstrophie besteht ebenfa l ls  e ine Symphysendehiszenz und 

Rektumdiastase. Weiterh in ist  e in iso l ier tes  ektopes I leum - oder  Kolonsegment  auf  der 

Bauchdecke nahe dem eventuel l  epispaden Geni ta le gelegen. Das Darmsegment hat 

keinen Kontakt  zum übr igen Gastrointest inalen Trakt .   

Bei  der Pseudo-Ekstrophie l iegt  e in unterschiedl ich ausgeprägtes Spal tbecken mit 

Rektumdiastase und t iefer l iegendem Nabel bei  unauffä l l igem unteren Harntrakt vor.  

Die gedoppel te Ekstrophie (dupl icate exstrophy)  hat zum einem eine in der T iefe 

l iegende normal entwickel te Blase; d i e zweite Blase l iegt ekstroph mit 

unterschiedl ichen Ausmaß zwischen Nabel und Symphyse, das äußere Geni ta le kann 

normal b is komplet t  epispad sein. Symphysendehiszenz und Rektumdiastase ergänzen 

das Bi ld .  

Die k lass ische Blasenekstrophie beinhaltet  neben der  typ ischen Symphysendehiszenz 

und Rektumdiastase d ie ekstrophe Blase,  die komplet t  epispade Urethra und das 

epispade Genita le.  

Die k loakale Ekstrophie beinhaltet  ebenfa l ls  ein wei tes  Spektrum, wobei  neben der 

ekstrophen Blase der i leozökale Übergang des Da rmes ebenfa l ls  a ls  offene 

Darmplatte vor l iegt .  Im unterschiedl ichen Ausmaß s ind weitere Fehlb i ldungen aus dem 

Formenkreis der dysraphischen Störungen, der unteren Extremität ,  der Nieren und des 

Herzens vorhanden.  Es wird auch unter  dem Begr i f f  OEIS complex  (omphalocele-

exstrophy- imper forate anus-spinal  defects)  geführ t.  Dieser  Fehlb i ldungskomplex wird 

in dem Kapite l „k loakale Fehlb i ldungen“  dargeste l l t .  
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11.3.2 Epidemiologie 

Für d ie k lass ische Blasenekstrophie wird weltwei t  mit  e iner Inz idenz von 1:10.000 b is  

1:50.000 Gebur ten angegeben [76,  77],  wobei das Verhältn is  Jungen zu Mädchen ca. 

2,4 b is  6 zu 1 angegeben wird [77,  78].  Bei  der  weibl ichen Epispadie wird e ine 

Inz idenz von ca.  1:400.000 angegeben,  al lerd ings e iner  wahrschein l ich unbekannten 

Dunkelz i f fer ,  da mache Mädchen mit  Inkont inenz ers t re lat iv  spät d iagnost iz ier t  

werden. Die k loakale Ekstrophie is t  sehr sel ten (1:200.000 b is  1:400.000) [79].  

 

11.3.3 Embryologie 

Die Separat ion des Gastro intest inal -  und Urogenita ltraktes erfo lgt zwischen der  6ten 

Gestat ionswoche durch das Septum urorecta le.  Mesodermales Gewebe sprosst  e in 

und d i f ferenz iert  s ich später zur Bauchwand [78].   

Die bekannteste Hypothese zur  Entstehung der  Blasenekstrophie besagt ,  dass es in 

der  frühen Embryogenese zu e iner  Störung bzw. Disrupt ion der  k l oakalen Membran 

kommt.  Muecke zeigte 1964 in seinem Hühnermodel l ,  das es s ich am ehesten um eine 

Hemmungsfehlb i ldung handel t  [80].  Thomalla postu l ier t ,  dass e in unzeitgemäßes 

Einre ißen der  Kloakenmembran und daraus resul t ierendem Zel ldefekt ,  welcher  durch 

das Mesoderm nicht  überbrückt  wird,  den Mit te l l in iendefekt  verursacht  [81] .  Neuere 

t ierexper imentel le  Studien lassen eher e ine Störung in der  sekundären Gastru lat ion 

vermuten [82].   

 

11.3.4 Pathologie 

Bei der  inkont inenten Epispadie ist  die Urethra dorsal  b is  in  den Blasenhalsbereich 

gespalten; ebenso d ie Kl i tor is.  Die Mons pubis is t  etwas e ingezogen. Die Symphyse 

ist  meis t geschlossen,  maximal  besteht e in kurzstreck iges f ibröses Band zwischen den 

nur  ger ing k laf fenden Symphysenästen.   

Zu der k lass ischen Blaseneks trophie gehört :   

 Spaltbecken 

 Bauchdeckendefekt mit  dre iecksförmiger  Unterbauchhernie  

 Insuf f iz ienz des ventra len Ante i ls  des Beckenbodens  

 Höhere Inz idenz an Leistenhernien  

 Breiterer Damm mit  nach ventra l ver lagerten Anus  

 Kurze, aber  meis t normal weite Vagin a,  häuf ig Intro itusstenose  

 Gespal tene Kl i tor is  
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 Ekstrophe Blasenplat te unterschiedl icher Größe  

 Ref lux ive Ureteren mit  angelhakenförmigen terminalen Abschni t t  

Der  Int ro i tus  vaginae ist  nach anter ior  ver lagert ,  Kl i tor is und Mons pubis  

s ind komplet t  gespal ten .  Die Scheide ist  kürzer,  ver läuft  waagrechter  is t  aber  normal 

bre i t .  Bei bis zu 2/3 der Betrof fenen besteht e ine Intro itusenge. Uterus und Adnexen 

sind meis t normal angelegt ,  d ie Cerv ix mündet re lat iv  weit  vorne an der 

Scheidenvorderwand [78].   

Vaginale Septen,  uterus b icorn is  oder d idelphys wurden beschr ieben, aber  ihre 

Inz idenz wird in der L i teratur  n icht  angegeben [77].   

 

11.3.5 Operative Therapie der Blasenekstrophie  

Heutzutage bestehen bei  Säuglingen, die mit  Blasenekstrophie geboren wurden  

wel tweit  pr inz ip ie l l  dre i Opt ionen zur Verfügung [76 -78]:  

 

 A) d ie e inakt ige,  komplet te Rekonstrukt ion (Blase, Blasenhals  und Genita le)  

 B) der sog. „s taged approach“ (geplant mehrakt ige -  zwei oder dre i Schr i t te  

– Rekonstrukt ionstechniken)  

 C) d ie Entfernung der  Blasenplatte und Anlage e ines analen Reservoirs zur  

pr imären Harnable itung  

 

Neben den dre i grundsätzl ich unterschiedl ichen Behandlungskonzepten wird der  

Zeitpunkt der  Erstversorgung d iskut ier t .  Zum einem wird von ein igen Autoren 

wei terh in d ie ä l tere  Auf fassung ver treten,  dass d ie Blasenekstrophie innerhalb der 

ersten 24 – 72 Stunden verschlossen werden sol l te . Zum anderen haben vie le 

Arbei tsgruppen gezeigt,  dass der verzöger te Verschluss keine Nachte i le für  d ie Blase, 

aber v ie le Vor te i le für  Eltern,  Kinder  und Operateure br ingt ,  sodass s ich die „delayed 

procedure“  4-8 Wochen nach der  Gebur t zunehmend mehr durchsetzt  [78].  Anhand der  

L iteratur kann aktuel l  und wahrschein l ich auch in Zukunft  ke ine ev idenzbas ierte 

Empfehlung zu der  e inen oder anderen Tec hnik gegeben werden.  

Jedoch sol l te  d ie Versorgung d ieser  Pat ient innen nur  noch an Zentren erfo lgen, d ie 

e ine große Erfahrung mit den operat iven Techniken, der  postoperat iven Versorgung 

und der  entsprechenden Nachsorge haben.  Sind d iese dre i  Punkte nicht  ge währ le is tet,  

so l l ten d iese Pat ient innen an entsprechende Zentren wei tergele i tet  werden.  Die 

Exper t ise des behandelnden Teams ste l l t  e inen wesentl ichen Faktor für  das Gel ingen 

e iner  Rekonstrukt ion dar  [76] .  Die Geburt  e ines Kindes mit  Blasenekstrophie is t  h eute 

kein Not fa l l ,  welcher d ie sofor t ige Überweisung in eine größere Kl in ik mit  der Option 

der  sofor t igen operat iven Versorgung bedar f.  Zunächst  bedarf  es  e iner  ausführ l ichen 
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Aufk lärung der El tern,  wenn dies n icht  bereits  pränatal  er fo lgt  is t ,  und der  

Stabi l is ierung des Kindes.  

 

11.3.6 „single-stage repair“ -  Einaktige Konzepte  

In  der  Mit te des letzten Jahrhunder ts  gab es bereits  erste Versuche e iner e in -zei t igen 

Rekonstrukt ion a l lerd ings mit  schlechten Ergebnissen. Schrott  und Mitarbei ter  

entwickelten in den 80ger Jahren e in e inakt iges Rekonstrukt ionsverfahren, bei dem 

ein das Tr igonum schonende Zuschnit t  des Blasenhalses im Vordergrund stand [83].   

Grady und Mitchel l  sehen den Defekt der  Blasenekstrophie in ers ter  L in ie auf einer 

anter ioren Herniat ion der  Blas e an.  Blase,  Blasenhals  und Harnröhre werden a ls 

untrennbare Einhei t  angesehen komplet t  nach poster ior ,  t ief  in  das Becken h inein 

ver lagert  [84,  85].  Diese anatomiegerechte Rekonstrukt ion des gesamten unteren 

Harntraktes ist  sehr  anspruchsvol l .  

 

11.3.7 „staged approach“  - primär mehraktige Konzepte  

In den frühen 70ger  Jahren entwickel t  Jef fs und Mitarbei ter  das Konzept der 

mehrzeit igen Rekonstrukt ion mit  Blasenverschluss,  Osteotomie, Korrektur der 

Epispadie, Ant iref lux -  und Blasenhalsplast ik [86].  Die Arbeitsgru ppe aus Bal t imore, 

nun unter  der  Leitung von Gearhar t,  verfo lgt  heute den „modern staged approach“, 

wobei  nach wie vor im ersten Schr i t t  d ie Blase, h intere Harnröhre und Bauchdecke 

verschlossen werden [76] .  Abhängig vom Alter zum Zei tpunkt  des Verschlusses  und 

der  Weiter  der  Symphyse erfo lgt  g le ichzei t ig  eine Osteotomie. Ist  d ie Blasenplat te 

sehr  k le in,  empf iehl t  d ie Arbeitsgruppe u.U.  auch ein Zuwar ten von b is  zu 6 Monaten, 

um der  Blasenplat te d ie Chance zum Wachstum zu geben.  Die Blasenhalsplast ik 

(stark  modif iz ier te Technik nach Young-Dees-Leadbetter)  ers t dann, wenn eine 

Blasenkapaz ität  von mindesten 70 ml – besser  100 ml erre icht  is t  [76].   Bei  der  in  

England,  Austra l ien und Tei len Europas zunehmend s ich verbre i tenden „Kel ley 

Procedure“ er fo lgt  im Neugeborenenalter  der Pr imärverschluss ohne Osteotomie [87],  

der zweite und letzte OP-Schr it t  unabhängig von der Blasenkapazität im Alter  von 9 -

12 Monaten.  Nach Ureter -Reimplantat ion und ausgedehnter  Weichte i lmobi l is ierung 

erfo lgt d ie Ver lagerung der Einheit  vo n Blase, Blasenhals und Urethra t ief  in das 

k leine Becken;  d ie Symphyse wird mit  Ligaturen adapt ier t .  Eine Osteotomie und 

postoperat ive Immobi l isat ion ist  n icht  vorgesehen [88] .  Bei der  in Deutschland von 

Rösch propagier ten „Regensburger Konzept“  er fo lgt  i n  der 6-8 Wochen, wenn s ich der  

Säugl ing s tabi l is ier t  hat,  der pr imäre Blasenverschluss und Urethra -Rekonstrukt ion 

mit  vo l ls tändiger  Mobi l isat ion der  Einheit  von Blase, Blasenhals  und Urethra in  das 

k leine Becken, Beurte i lung der Leis te, ggf .  Herniotomie, Symphysenadaptat ion und 

Verschluss der  Bauchdecke [78] und Rekonstrukt ion des Nabels.  Hierzu g ibt  es 

verschieden Techniken [89].  
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Bis zum Zei tpunkt  der OP bedürfen d ie Säugl inge keine besondere mediz in ische 

Versorgung, Eine ant ibiot ische Prophy laxe is t  unnö t ig, bzw. wahrschein l ich sogar  

förder l ich für  spätere Res is tenzentwicklungen.  Die Blasenplat te wird mit  

sa lbengetränkten Kompressen abgedeckt .  Bei e iner  Kapaz i tät  von mindestens 100 ml 

erfo lgt  dann d ie Blasenhalsrekonstrukt ion in der  von Schrot t  entwickelt en Technik  mit  

Ureterre impantat ion bds. Bei unzureichend großer  Blase erfo lgt d ie Augmentat ion der 

Blase mit  I leum oder  Sigma und Anlage e ines Mitrofanof f -Stoma.  

Bei  pers ist ierender Inkont inenz ste l l t  der Blasenhalsverschluss d ie Ul t ima rat io dar  

[90] .  

 

11.3.8 Primäre Harnableitungen 

Eine pr imäre Harnable itung sol l te heutzutage im deutschsprachigen Raum nur  noch in 

Ausnahmefäl len erfo lgen. Dies betr i f f t  Pat ient innen,  die für  e inen Blasenverschluss 

n icht geeignet  s ind,  wie z .B.  Pat ient innen d ie aus mediz inisch unte rversorgten 

Gebieten kommen und dor th in wieder  zurückkehren,  wo keine adäquate mediz in ische 

Versorgung gewähr le istet wird und der  in termit t ierende Einmalkatheter ismus n icht 

mögl ich ist .  Bei Pat ient innen mit einer extrem k le inen Blasenplatte bzw. äl tere 

Pat ienten, wo d ie Blasenplat te schon deutl iche Veränderungen aufweis t,  so l l te e ine 

pr imäre Harnable itung erwogen werden [78] .  Nach fehlgeschlagener pr imärer  

Rekonstrukt ion b ietet  d ie Harnable itung bei  normaler  renalen Funkt ion d ie Opt ion 

e iner hohen Kont inenz rate [91].  Bei Pat ient innen mit  bereits  deut l ich eingeschränkter 

Nierenfunkt ion aufgrund der vorangegangenen Kompl ikat ionen mit Schädigung des 

oberen Harntraktes b le ibt meist  nur  noch d ie Option zur  Anlage e iner  inkont inenten 

Harnable itung z .B. mit te ls e ines Kondui ts [91, 92] .  Im Rahmen der Harnablei tung 

sol l te bei d iesen Pat ienten dann der Blasenrest ent fernt werden, da es h ier potent ie l l  

zur Empyem-  und/ oder Karz inomentwick lung kommen kann [93] .  

 

11.3.9 Rekonstruktion des weiblichen Genitale  

Dies beinhaltet d ie Rekonstrukt ion der  Mons pubis  mit  Verein igung der  gespal tenen 

Kl i tor is und d ie Rekonstrukt ion der k le inen Schaml ippen [94].  Studien zeigten, dass 

d ies für  d ie Mädchen bzw. Frauen e inen n icht  zu unterschätzenden Faktor  darste l l t  

[95] .  Auf  d ie rout inemäßige Erweiterung des meis t eng imponierenden Intro itus 

vaginae sol l te pr imär  eher verz ichtet  werden zugunsten e ine späteren Rekonstrukt ion, 

wenn s ie benöt igt  wird [96].  In  der  Regel is t  e in fre ier  Sekretabf luss gewähr leis tet .  

Grady und Mitarbei ter  zeigten, dass ca.  2/3 der Pat ient innen in der L iteratur eine 

Intro i tusplast ik  erhalten hat ten [77] .  In  der  Mehrzahl  der  Studien s ind d ie Frauen mit  

dem Ergebnis der Genita lrekonstrukt ion zufr ieden (42% –100%) und ca. 80% (40%-

100%) der Frauen sind sexuel l  ak t iv [94, 97-100].  
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Dyspareunie geben durchschnit t l ich 1/5 der Frauen an; einen Orgasmus die meisten 

(ca.  90%) [94,  97, 99-102].  

Aufgrund des anter ioren Beckenbodendefektes kommt es bei  den Jugendl ichen und 

später nach bzw. im Rahmen einer  Schwangerschaft  zu e inem De scensus uter i  b is h in 

zu e inem Prolaps bzw. komplet ten Uterus und Scheiden -Prolaps [77, 94, 103].  Vor 

e iner  Schwangerschaft  entwickeln ca.  12% (9% -52%) der  Frauen e inen Vorfa l l ,  

während oder danach ca. 50% (20%-100%) [77] .  Der  komplet te Verz icht  auf e ine 

Symphysenapprox imat ion führ t  häuf iger  zu e inem Prolaps,  während s ich kein 

s igni f ikanter  Unterschied zeigte, ob die Approx imat ion mit  oder ohne Osteotomie 

durchgeführ t wurde [77, 104] .  Eine Studie mit  69 Pat ient innen zeigte, dass das 

Ausmaß der Symphysendias tase der  wesentl iche Ris ikofaktor  zur  Entwick lung e ines 

Prolaps war [105] .   Kommt es zu e inem Prolaps, so is t  meist eine komplexere 

abdominel le Sakrokolpopex ie am erfo lgversprechendsten, wobei h ier der Zugangsweg 

problematisch is t  [106, 107] .  Da d ie Pat ien t innen meis t mul t ipel  voroper ier t ,  d ie 

Ureteren te i lweise mehr fach re - implant ier t  s ind oder  te i lweise auch e ine 

Harnable itung vor l iegt ,  so l l te d ie Operat ion immer von e inem mit  den verschiedenen 

Techniken ver trauten Operateur  durchgeführ t  werden, um eine G efährdung der 

vorhandenen Rekonstrukt ion zu vermeiden.  

Beim äußeren Genita le l iegen bei den Frauen häufig unzufr iedenste l lende Situat ionen 

vor,  d ie aufgrund der fehlenden anatomiegerechten Rekonstrukt ion bzw. durch 

ausgeprägte Narbenbildung e in kosmet isch sehr  unbefr iedigendes Ergebnis 

beinhal ten.  Eine zufr iedenste l lende Rekonstrukt ion sol l te  immer von e inem mit  dem 

BEEK er fahrenen Chirurgen er fo lgen. Häuf ig s ind h ier enge interd isz ip l inäre 

Operat ionen s innvol l .  

 

11.3.10  Schwangerschaft  

Bei Pat ient innen mit pr imärer Rekonstrukt ion als  auch bei den Patient innen mit e iner  

pr imären oder  sekundären Harnablei tung is t  e ine Schwangerschaft  möglich [108, 109].  

In ihrer Übers icht zeigten Grady und Mitarbei ter ,  dass in 12 Studien insgesamt e in 

gutes Dr it te l  der Frauen (10%-92%) e inen Kinderwunsch hatten und versucht  haben 

schwanger  zu werden [77] .  Ca.  1/3 der  Frauen (26% -33%) gaben an,  d ie Hi l fe  der 

Reprodukt ionsmediz in in  Anspruch genommen zu haben [110 -112].  Deans und 

Mitarbei ten zeigten, dass nur  21% der Frauen innerhalb e ines Jahres schwanger 

wurden, was auf e ine Einschränkung der Fer t i l i tä t  h indeutet  [110].   

Kompl ikat ionen bzw. Folgen der  Schwangerschaft  s ind im wesent l ich d ie 

Harnwegsinfekt ionen und Harntraktd i latat ionen [77] .   Die Geburt  so l l t e  pr inz ip ie l l  in  

Zentren erfo lgen,  wo sich Gynäkologen und Urologen sowohl  mit  dem BEEK als  auch 

der  Harnable i tung auskennen.  Eine Schwangerschaf t  bei  Pat ient innen mit  dem BEEK 

ist a ls Ris ikoschwangerschaft  zu wer ten. Urologische Kompl ikat ionen im Rahmen d er  

Schwangerschaft  s ind in der Regel passager und behandelbar [109].  Gut d ie Hälf te 
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der  Frauen in der L iteraturübers icht  von Grady haben mitte ls e lekt ivem Kaiserschnit t  

entbunden;  Kompl ikat ionen traten in ca.  10% auf  [77] .  

 

11.3.11  Psychosoziale Aspekte  

Ein Großtei l  der  Frauen stehen in e inem Beschäft igungsverhältn is (48% -100%) [98, 

102, 112].  Die Mehrzahl  der  Betroffenen (80% – 100%) haben bzw. hat ten e ine fes te 

Partnerschaf t  und s ind bzw. waren verheiratet [77, 98, 102, 113].  Zwei von dre i 

Studien zeigte,  dass Frauen mit BEEK im SCL-90 Test (Belastung durch somat ische 

und psychische Symptome) bzw. SF -36-Fragebodgen (Messung von Lebensqual i tä t)  

e ine ger ingere Lebensqual i tät  aufweisen a ls d ie Normalbevölkerung [98, 112, 114] .   

Pat ient innen mit e iner  Fehlb i ldung des BEEK sol l ten im Rahmen der  Nachbetreuung 

eine psychosoz ia le Unters tützung angeboten werden.  Hierbei  so l l ten d ie 

gynäkologischen und sexuel len Aspekte angesprochen und berücks icht igt  werden.  

 

11.3.12  Lebenslange Nachsorge 

Pat ienten mit  dem BEEK bedür fen einer lebens langen Nachsorge.  Sie haben 

lebenslang das Ris iko, dass es zu einer  Verschlechterung der  Situat ion des oberen 

oder  unteren Harntraktes mit  der Gefahr der  Einschränkung,  bzw. weiteren 

Einschränkung der  Nierenfunkt ion kommt [91,  112, 114 -118] .  Weiterh in haben sie e in 

erhöhtes Ris iko (maximal 5% nach 15 -30 Jahren) für  sekundäre Tumoren in der 

rekonstru ier ten bzw. augment ier ten Blase [119] .  Weiterhin g ibt  es auch vereinzel t  

Ber ichte von Tumoren in der  ausgeschal teten bzw. n icht -verschlossenen Blase [93, 

102].  Pat ient innen,  bei denen e in Darmsegment in den Harntrakt  inkorpor ier t  wurde,  

bedürfen der  regelmäßigen Kontro l le  des Säure -basen-Haushaltes  um eine 

metabol ische Az idose rechtzei t ig zu erkennen, bzw. ihr  vorzubeugen (prophylakt ischer  

Ausgle ich des base excsess unter 2,5 mmol/ l) .  Wurde I leum in den Harntrakt 

inkorpor ier t ,  dann sol l te  ab dem 7ten postoperat iven Jahr das Vi tamin B12 im Serum 

kontrol l ier t  werden [120] .  Bei  Pat ient innen mit  Z.n.  e iner  Harnable i tung,  insbesondere 

bei denen mit e inem analen Reservoir ,  besteht e in erhöhtes Ris iko einen sekundären 

Tumor an der  Ureter impantat ionsste l le  zu entwickeln [121] .  

 

11.3.13  Selbsthilfegruppen 

Der frühzeit ige Kontakt  von El tern zu e iner  Selbsth i l fegruppe sol l te  von den 

behandelnden Ärzten unterstützt werden, da h ier w er tvol le Informat ionen zu BEEK 

wei tergeben werden können und d ie El tern von Betroffenen direkt er fahren können,  

wie man mit e inem betrof fenen Kind umgeht und welche Opt ionen auf a l len Ebenen 

(z.B.  fami l iäre,  soz ia le,  mediz in isch und recht l iche Aspekte)  bes tehen.  Insbesondere 

im Jugendal ter is t  der  Austausch der Betrof fenen untereinander  s innvol l  (z .B.  

ht tp:/ /www.blasenekstrophie.de oder  http: / /www.exstrophie.ch/d/ index.php ) .  
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Konsensbasiertes Statement   11.S47 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Neugeborene mit  e iner Fehlbi ldung aus dem BEEK ste l len heutzutage keinen 

Notfa l l  dar.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E44 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Ein Neugeborenes mit  e iner Fehlb i ldung aus dem BEEK sol l te  n icht als  

Notfa l l  behandel t  werden und d ie wei tere Betreuung sol l te  in  spezial is ier ten 

Zentren erfo lgen.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S48 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Begle it fehlbi ldungen sind bei  der  k lass ischen Blasenekstrophie oder  

Epispadie sel ten.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E45 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Begle it fehlbi ldungen sol l ten, obwohl  sel ten, ausgeschlossen werden .  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S49 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Der pr imäre Blasenverschluss erfo lgt  heutzutage weltwei t  a ls  bevorzugte 

Therapie wobei d ie d ie Rekonstrukt ion des Urogeni ta l trak tes e in -zeit ig oder  

mehrakt ig er fo lgen kann .  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E46 
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Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Der primäre Blasenverschluss als Therapie der ersten Wahl sollte in 

spezialisierten Zentren erfolgen wobei die Korrektur im 

Neugeborenenalter oder etwas später, wenn der Säugling sich 

stabil isiert hat,  ein oder mehraktig erfolgen kann.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S50 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Insbesondere nach er fo lg losen Rekonstrukt ionsversuchen stel l t  d ie  

Harnable itung e ine val ide und sichere Opt ion dar.  Die Form der  

Harnable itung hängt von der  indiv iduel len Si tuat ion ab.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E47 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die Harnableitung sollte insbesondere nach erfolglosen 

Rekonstruktionsversuchen erwogen werden.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S51 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Rekonstrukt ion des äußeren weib l ichen Genita le  is t  e ine ästhet isch 

anspruchsvol le Operat ion  

 

  



  

Weibliche genitale Fehlbildungen  

 

Komplexe urogeni ta le Fehlb i ldungen                                                         

 
169 

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E48 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die Rekonstruktion des äußeren weibl ichen Genitale  sollte von mit dem 

BEEK erfahrenen Chirurgen, die langfrist ig den Patientinnen zur 

Beratung zur Verfügung stehen, durchgeführt werden.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S52 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Eine Intro i tusplast ik  im Rahmen der  pr imären Rekonstrukt ion im 

Neugeborenenalter  is t  se l ten aufgrund der lokalen Gegebenheiten notwendig.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E49 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine Introitusplastik im Neugeborenenalter sollte vermieden und die 

definitiven Introitusplastik, wenn nötig, später durchgeführt werden.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S53 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Ein Vaginal-  bzw. Uterusprolaps entsteht unabhängig ob e ine 

Symphysenadaptat ion  mit  oder ohne Osteotomie s tattgefunden hat .  Er  wird 

meis t durch eine Schwangerschaft  vers tärkt .  
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Konsensbasierte  Empfehlung   11.E50 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die technisch sehr anspruchsvol le operative Therapie des Vaginal - bzw. 

Uterusprolapses sollte nur an spezialisierten Zentren erfolgen.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S54 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Schwangerschaften s ind sowohl  bei  Pat ient innen mit  pr imärer Rekonstrukt ion  

der  Blasenekstrophie sowie nach pr imärer  oder  sekundärer Harnable itung 

mögl ich.  Die Fehlb i ldung und d ie daraus resul t ierenden Operat ionen ste l len 

per  se keine Kontra indikat ion für  e ine Schwangerschaft  dar .  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E51 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine prinzipiell  mögliche Schwangerschaft sollte als Risiko -

Schwangerschaft gewertet werden und die Entbindung in Kliniken 

erfolgen, die sich mit der Rekonstruktion bei der BEEK gut auskennen.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S55 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Pat ient innen mit  BEEK bedürfen aufgrund der auch spät e insetzenden 

Kompl ikat ionen e iner lebens langen Nachbetreuung  
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Konsensbasierte  Empfehlung   11.E52 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine lebenslange multidiszipl inäre Nachsorge inklusive einer 

psychosozialen Unterstützung sollte allen Betroffenen dringend 

angeboten werden.  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S56 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Selbsth i l fegruppen und deren Unterstützung ist  für  Eltern von Betrof fenen 

und Betroffene hi l f reich.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E53 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Der Kontakt zu Selbsthilfegruppen sollte für Eltern und Betroffene 

hergestell t werden.  
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12 Angeborene Gefäßmalformationen 

12.1 Einleitung 

Vaskuläre Malformat ionen s ind angeborene Gefäßanomalien mit  s t rukture l len Fehlern, 

d ie während verschiedener  Stadien der  arter iel len und venösen vaskulären 

Morphogenese ents tehen.  Diese Läs ionen können im gesamten Gefäßsystem 

(arter iel l ,  kapi l lä r  oder lymphat isch),  sowohl  a ls  iso l ier te Defekte a ls  auch als  Tei l  

e ines Syndroms vorkommen.   

12.2 Inzidenz 

In  e iner Untersuchung an 3573 Kindern in Ungarn,  war  d ie Inz idenz von kongenita len 

vaskulären Läs ionen 1.2 % [1],  während dagegen vaskuläre Läs ionen im weib l ichen 

Geni tal trakt  v ie l se ltener  s ind und nur  wenige Fäl le in der L iteratur ber ichtet wurden. 

Am häuf igsten s ind sogenannte arter iovenösen Malformat ionen und ar ter iovenöse 

Shunts .  In den letz ten 20 Jahren wurde von nur  insgesamt 19 Läs ionen ber ichtet.  

Diese betrafen d ie Vulva,  Zerv ix,  Ovar ien und Tuben.  

12.3 Klassifikation und Standortbestimmung 

Die Terminologie der  vaskulären Läs ionen ist  n icht s tandardis ier t ,  da d ie Nomenklatur 

der  internat ionalen Gesel lschaft  zum Studium von vaskulären Anomalien ( ISSVA) 

gerade bei  gynäkologischen Pathologien sel ten angewendet wird. Nach der neuesten 

ISSVA Klass i f ikat ion (2014) werden Gefäßneubi ldungen in benigne, lokal -

aggress ive/border l ine,  mal igne sowie in vaskuläre Mal format ionen eingete i l t ,  

entsprechend der Gefäße die s ie enthal ten [2].  In der gynäkologischen L iteratur wird 

häufig der Begr i f f  Hämangiom verwendet,  was es aber  im Einzelnen schwermacht,  d ie 

wahre Charakter is t ik  der  jewei l igen Läs ion zu eru ieren [3] .  Im Rahmen einer  Single 

Center Studie wurden zwischen Januar  1989 und Juni 2008 646 Frauen mit 

unk lass if iz ier ten vaskulären Anomal ien untersucht .  Bei  diesen Fra uen konnten 8 

(1,2%) mit  Läs ionen der Vagina und Vulva ident i f iz ier t  werden [4] .  Häufiger wird in der 

L iteratur von vaskulären Malformat ionen des Uterus ber ichtet.  Timmerman et a l 

untersuchten 256 Pat ienten mit  abnormaler  prämenopausaler  Blutung und fanden  9 

Pat ient innen (3.4 %) mit  vaskulären Malformat ionen.  Sie argument ieren, dass uter ine 

vaskuläre Malformat ionen doch häuf iger  seien,  wie früher  vermutet .  Eine Ursache 

könnte d ie technische Entwicklung in der vaginalen Ultrasonograf ie sein. Vie l le icht is t  

es darauf  zurückzuführen, dass b is 1997 ledigl ich 73 Fäl le publ iz ier t  wurden [5].   

12.4 Diagnostik 

O´Br ien und Kol legen argument ieren in ihrer Untersuchung an 21 Pat ient innen mit  

uter inen arter iovenösen Malformat ionen, dass d ie endovaginale Sonograf ie d ie 

Methode der Wahl  bei der  Diagnost ik  abnormaler  uter iner  Blutungen darste l l t  [1] .   
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12.5 Therapie 

Empfohlen wird ein abwar tendes,  konservat ives Verhal ten. Nur  sel ten ist  eine 

chirurg ische Therapie erforder l ich und dann is t  e ine endovaskuläre,  min imal invas ive 

Therapie (Katheter-Embol isat ion) zu bevorzugen [1] .  

Konsensbasiertes Statement   12.S57 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

1)  Angeborene Gefäßanomal ien im weibl ichen Genita ltrakt  s ind sehr  selten.  

Dazu gibt es  nur sehr wenige L iteraturber ichte, meist in Form von Case 

Reports .  

2)  Uter ine vaskuläre Malformat ionen scheinen bei  präkl imakter ischen 

Blutungsstörungen in e iner Frequenz von 3 -4 % aufzutreten. Die Datenlage 

ist  aber ungenügend.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   12.E54 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Therapeut isch is t  das abwartende Verhalten zu empfehlen.  Bei  größeren 

Malformat ionen kann d ie Katheter -Embol isat ion diskut ier t  werden.  

Alternat iv:  Konservat ive Therapie bei Hämagiomen bei Kindern sol l te mit te ls  

Betablocker  er fo lgen  
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13 Assoziierte Fehlbildungen 

 

Bei  der  Betrachtung genita ler  Fehlb i ldungen r ichtet s ich meisten das Augenmerk 

pr imär  auf d ie Veränderung des Uterus,  was s ich auch in fast  a l len 

Fehlb i ldungsklass if ikat ionen widerspiegel t .  Ac ien[1] versuchte erstmals mit te ls e iner 

embryonalen Klass i f ika t ion Zusammenhänge zwischen geni ta len und urologischen 

Veränderungen zu dokument ieren.  

Im Vergle ich der e inzelnen uter inen Fehlb i ldungen VCUAM U1a – U4b (ESHRE/ ESGE 

U1 – U6*) mit  ihren assoz i ier ten genita len und extragenita len Fehlb i ldungen besteht  

e in Zusammenhang,  der  s ich z.T. anhand der Embryogenese erk lären lässt.  So 

werden oft  d ie enge räuml iche Bez iehung des Wolfschen und des Mül ler ischen 

Ganges als  Erk lärung von uter inen Fehlb i ldungen mit  begle i tenden renalen 

Entwick lungsstörungen gesehen.  Berei ts  Gruenwald[2]  und Magee[3]  zeigten e inen 

d irek ten Einf luss des Wolfschen Ganges mit te ls  Indukt ion auf  d ie Entwick lung des 

Mül lerschen Ganges auf .  Diese These anhand unseres Pat ient innenkol lekt ives 

bestät igt  werden.  Unter  107 Pat ient innen mit  vaginalen Fehl b i ldungen (Entwicklung 

aus dem Wolfschen Gang; VCUAM V1 – 5,  (ESHRE/ ESGE V1 – V4*))  wiesen 90% 

(n=96)  zerv ikale,  92% (n=98)  uter ine sowie 30 % (n=32)  renale Fehlb i ldungen 

beglei tend auf .  Eine enge Assoz iat ion kann ebenfa l ls  bei 20 Pat ient innen mit Vagina 

duplex VCUAM V2a & b (ESHRE/ ESGE V1 + V3*) gezeigt werden. In a l len Fäl len 

wurde a ls wei ter  geni ta le Fehlb i ldung eine Zerv ix duplex d iagnost iz ier t ,  assoz i ier t  mit  

3 kompletten intrauter inen Septen sowie 15 Uter i  duplex.  Am eindrucksvol lsten zeigt  

s ich der  Zusammenhang im Rahmen des Mayer -Rok itansky-Kuester-Hauser-Syndrom. 

Al le 72 Pat ient innen mit e iner beidseit igen Vaginalatres ie zeigten begle itend e ine 

beidsei t ige Zervix -  und Uterusaplasie.[4]  

Betrachtet  man hingegen pr imär  d ie Fehlb i ldung, welche vom Mül ler ischen Gang 

ausgeht,  so lässt s ich n icht  in  a l len Fäl len e ine Malformat ion mit  Ursprung des 

Wolfschen Gang f inden.  Bei 202 uter inen Malformat ionen (Müller ischer  Gang;  VCUAM 

U1-4 (ESHRE/ ESGE U1 – U6*) lagen ledig l ich 96 Fehlb i ldungen der Vagina 

(Wolfscher Gang)  f inden. Auf fal lend auch d ie Gl iederung der  Subgruppe VCUAM U2 

(ESHRE/ ESGE U3*) .  Von al len 38 Pat ient innen mit Uterus b icorn is konnten in 15 

Fäl len keiner lei Fehlbi ldungen der Zerv ix oder der Vagina gefunden werden. Weiterh in 

markant ,  dass 5 d ieser  15 Pat ient innen an Fehlb i ldungen des renalen Systems (2 x 

Beckenniere,  2 x  Nierenagenes ie, e insei t ige Doppeln iere) l i t ten.  

Da 39% der Fäl le e in Uterus b icorn is ohne Malformat ionen von Zerv ix und/ oder 

Vagina vor l iegt ,  is t  in d iesem Zusammenhang nicht vo n e iner wei tergelei teten 

Fehl indukt ion des Wolfschen Ganges auszugehen. Für d iese Fehlb i ldung müssen 

andere Indukt ionswege zu Ver fügung s tehen! Somit ste l l t  s ich dann d ie Frage, ob 

übergeste l l ten Steuerungsmechanismen nicht  ebenfal ls  d ie Entwick lung der  Wo lfschen 

Ganges beeinf lussen und die von Gruenwald und Magee geste l l te  Hypothese nur e ine 

zufä l l ige Beobachtung ist [2,  3]? Unters tütz  wird d iese Hypothese bei  e ingehender 
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Analyse durch fo lgendes Kol lekt ivs[4].  Bei  202 Pat ient innen mit  uter inen 

Fehlb i ldungen VCUAM U1-4 (ESHRE/ ESGE U1 – U6*)  konnten in 130 Fäl len (64 %) 

keine weiteren assoz i ier ten Malformat ionen d iagnost iz ier t  wurden. Diese Ergebnisse 

lassen d ie Hypothese zu, dass d ie Organogenese pr imär voneinander unabhängig 

abläuf t ,  jedoch höher geste l l te Regulat ionsmechanismen organübergreifend auf 

Mül ler ischen und Wolf 'schen Gang wirken können.   

Bei  der  Analyse der renalen Fehlb i ldungen konnte eine deut l ich erhöhte Inz idenz 

paral lel  zur Ausprägung der  uter inen Fehlb i ldung beobachtet werden. Wurden in der  

VCUAM-Gruppe U1 (ESHRE/ ESGE U1 – U2*) ledig l ich 5 renale Fehlb i ldungen (6%) 

d iagnost iz ier t ,  so zeigte s ich in der Gruppe VCUAM U2 (ESHRE/ ESGE U3*) 11 (29%) 

und in der Gruppe VCUAM U4 (ESHRE/ ESGE U4 – U5*)  25 (32%) Malformat ionen des 

Nierensystems.  Gleiches g i l t  auch für  anderwei t ig  assoz i ier te Fehlbi ldungen,  welche 

am meisten in der Gruppe VCUAM U4 (ESHRE/ ESGE U4 – U5*) und vor a l lem im 

Zusammenhang mit dem MRKH-Syndrom anzutref fen s ind[5].  Ac ien versucht e in 

Verknüpfung embryologisch herzule i ten[1].  Ei ne exakte molekulargenetische Erk lärung 

konnte b is  dato in  v ie len Bereichen nur  zum Tei l  geführ t werden.   

Abgrenzend hiervon d ie VCUAM-Gruppe U3 (ESHRE/ ESGE U1b*) .  In  den 5 

beschr ieben Fäl len konnte ledig l ich e ine Malformat ion des Skelettes  beschr ieben 

werden.  Hier g i l t  wahrschein l ich der  fehlende Östrogeneinf luß a ls  entscheidender 

Faktor .  Pr imär  wird es s ich h ierbei  n icht  um eine genet ische Mutat ion handeln, 

sondern um eine ausbleibende Entwick lung,  die in  d iesem Kollek t iv  in  der  fehlenden 

Hormonprodukt ion der  Ovar ien (4 x  VCUAM A2b)  zu suchen is t [4] .  

Abschl ießend sei  nochmals darauf h ingewiesen, dass genita le Fehlb i ldungen häuf ig 

mit  assozi ier ten Fehlb i ldungen vergesel lschaf tet s ind. Im Rahmen der  

Fehlb i ldungsdiagnost ik sol l te neben einer  sonographischen Abklärung des k le inen 

Beckens zumindest e ine Ultraschal luntersuchung beider  Nieren er fo lgen. In wie wei t  

d ie Diagnost ik  und Abklärung weiter  ausgedehnt werden muss,  sol l te  in  Abhängigkei t  

der  Ausprägung der  Mal format ionen und dem Beschwerdebild der  Pat ient in 

entschieden werden. In d iesem Zusammenhang s ind vor  a l lem Krankheitsbi lder  im 

uro logischen,  neurologischen,  orthopädischen und/ oder kard io logischen Bereich zu 

berücks icht igen[4, 6]  

Die Fragen, ob die Kernspintomographie e ine Hystero - und/  oder Laparoskopie in  der  

Diagnost ik  ersetzen kann wird kontrovers  d iskut ier t  [7] .  Erfahrungsgemäß hängt  d ies  

von der Ausprägung ab. Komplexe urogeni ta le Fehlb i ldungen können neben der 

Kernspintomographie gelegent l ich e ine invasive Diagnost ik  erfordern.  

*  Die ESHRE/ ESGE Klass if ikat ion wurde nachträgl ich aus der verwandten VCUAM 

Klass i f ikat ion übersetz t.  
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Konsensbasiertes Statement   12.S58 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Bei ca. 30 % der weibl ichen geni ta len Fehlb i ldungen ist  mit  assoz i ier ten 

Malformat ionen (vor  a l lem renales System, Skelett ,  Adnexe,  Leis tenhernien) 

zu rechnen  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   12.E55 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Im Rahmen der Fehlb i ldungsabk lärung sol l  e ine Sonographie der Nieren 

durchgeführ t werden.  

Weitere Abk lärungen sol l ten in Abhängigkei t  von der Ausprägung der  

Befunde,  dem Beschwerdebi ld und geplanten Vorgehens der  Pat ient in 

entschieden werden.  
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14 Geburtshilfliches Management 

Bei e in igen genita len Anomalien ste l l t  s ich d ie Frage, ob e ine vaginale Gebur t mögl ich 

und anzustreben ist .  Häuf ig is t  der Sp ontanpar tus ohne weitere Probleme mögl ich, 

sol l te aber je  nach Ausprägung der Fehlb i ldung indiv iduel l  dem geburtshi l f l ichen 

Management  angepasst werden.  Auf  Grund der  ger ingen Fal lzahlen s ind d ie meis ten 

Publ ikat ionen case repor ts und Bobachtungsstudien au f  e inem Evidenz level IV oder  V, 

sodass d ie Empfehlungen sel ten über e in Exper tenniveau h inausgehen[1 -3] .  

14.1 Kloake 

Genaue Abhandlung des Themas er fo lgte in  Kapi te l  10.  

Konsensbasiertes Statement   14.S59 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Kloakenfehlb i ldung und d ie daraus result ierenden Operat ionen ste l len  

per  se keine Kontra indikat ion für  e ine Schwangerschaft  dar.  Die 

Schwangerschaft  sol l  pr inz ip ie l l  a ls Ris iko-Schwangerschaf t  gewer tet  

werden. Eine Entb indung per Kaiserschnit t  wird empfohlen für d iese 

Pat ient innen, insbesondere nach vaginalen rekonstrukt iven Eingr if fen.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   14.E56 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine pr inz ip ie l l  mögl iche Schwangerschaf t  so l l te  a ls  Ris iko -Schwangerschaft  

gewertet  werden und d ie Entb indung per Kaiserschnit t  er fo lgen.  
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14.2 Blasenektrophie 

14.2.1 Statement, Empfehlung, Konsensus  

Genaue Abhandlung des Themas er fo lgte in  Kapi te l  10.  

Konsensbasiertes Statement   14.S60 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Schwangerschaften s ind sowohl  bei  Pat ient innen mit  pr imärer Rekonstrukt ion  

der  Blasenekstrophie sowie nach pr imärer  oder  sekundärer Harnable itung 

mögl ich.  Die Fehlb i ldung und d ie daraus resul t ierenden Operat ionen ste l len 

per  se keine Kontra indikat ion für  e ine Schwangerschaft  dar.  Die 

Schwangerschaft  sol l  pr inz ip ie l l  a ls Ris iko -Schwangerschaf t  gewer tet  

werden.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   14.E57 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine pr inz ip ie l l  mögl iche Schwangerschaf t  so l l te  a ls  Ris iko -Schwangerschaft  

gewertet  werden und d ie Entb indung per Kaiserschnit t  er fo lgen.  

 

14.3 Kongenitale Anomalien der Vulva 

14.3.1 Labienhypoplasie 

Aus unterschiedl ichen Gründen kann es sein, dass s ich e ine Labie oder beide n icht  

normal entwickeln. Eine Hyperplas ie oder  Aplas ie kann bereits  im Kindesal ter  oder in 

der  Pubertät  ev ident werden. In keinem Fal l  wirk t s ich diese Fehlentwick lung auf das 

geburtshi l f l iche Management  aus. Untersuchungen dazu g ibt  es  keine [4].  

 

14.3.2 Labienhypertrophie 

Gleiches g i l t  für  d ie Hyper trophie von e iner  oder  zwei  Labien.  Unter der  Geburt  kann 

es zu Geburtsver letzungen kommen, aber es wirk t s ich in der Regel  n icht auf das 

geburtshi l f l iche Management aus. Aus kosmetischen Gründen kann es aber  

erforder l ich werden,  insbesondere bei  e insei t igen Hypert rophien d ie Labien 

chirurg isch anzupassen.  Untersuchungen hierzu g ibt es  keine[4] .  
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14.3.3 Labiensynechie 

Bei jungen Mädchen kann es, auf  Grund des präpubertär  n iedr igen Östrogenspiegels 

zu e iner (par t ie l len) Synechie der Labia minora kommen, mit  einer  Inz idenz von b is zu 

3,3%. Bei symptomfre ien Mädchen ist  zunächst keine Therapie notwendig, da mit  

ste igendem Östrogenspiegel  d ie Adhäs ionen wi eder  reversibel s ind.  Persis t ieren d ie 

Synechien,  sol l te  präpubertär  e in konservat ives Vorgehen mit  Östr io l -hal t ige Crèmes 

angestrebt  werden.  

Noch seltener s ind kongenita le Labienfus ionen. Am häuf igsten s ind aber erworbene 

oder  ia trogene Synechien der  Labia minora oder  majora.  

Vor a l lem in letz teren Fäl len is t  e ine chirurg ische Intervent ion vor e iner 

Schwangerschaft  er forder l ich.  Fal ls d iese Läs ionen tatsächl ich bis zum Eintr i t t  e iner  

Schwangerschaft  n icht gelöst werden wurden,  hät te das entweder  d ie chirur gische 

Intervent ion in der späten Schwangerschaft  oder  d ie Planung eines pr imären 

Kaiserschni t ts  zur Folge.  

Bei  jungen Mädchen kommt es häuf iger  zu e iner  Synergie oder Aggress ionen der 

Labia minora, aufgrund des n iedr igen Östrogenspiegels  präpubertär.  In  d er  Regel is t  

ke ine Therapie notwendig,  da mit  s te igendem Östrogenspiegel  d ie Adhäs ionen wieder 

reversibel s ind.  Nur  in  sehr  sel tenen Fäl len is t  e ine chirurg ische Intervent ion 

postpubertär er forder l ich[5-7] .  

 

14.3.4 Adrenogenitale Syndrom (AGS)  

Der 21-Hydroxy lase-Defekt  in der homozygoten Form führt  auch zu e iner  in der Regel 

ausgeprägten Kl i toromegal ie. Die chirurg ische Korrektur umfasst d ie 

Kl i tor isredukt ionsplast ik,  e iner  Labienkorrektur  und eine vaginalen 

Erwei terungsplast ik.  In  der  Regel  wir d d ie Operat ion in Deutschland im ersten 

Lebensjahr durchgeführt ;  s ie hat  meis t ke ine Auswirkung auf  das geburtshi l f l iche 

Management.  Die adäquate Behandlung in e iner zukünft igen Schwangerschaf t  hängt  

davon ab, inwiewei t  der  Fötus von erhöhten Androgen -Spiegeln betroffen is t .  In 

Abhängigkei t  der vorangegangenen chirurg ischen Behandlung,  wird dennoch der 

Kaiserschni t t  der  bevorzugte Entb indungsmodus sein, bei  k le inen operat iven 

Korrekturen is t  auch e in vaginaler  Gebur tsmodus möglich.  

 

14.3.5 Late-onset AGS 

Diese sogenannten n icht  k lass ischen AGS-Formen (Defekte der 21-Hydroxy lase,  11-

Beta-Hydroxy lase, 3 -Beta-Hydroxystero id -dehydrogenase) können während der 

Puber tät und danach zu zunehmend erhöhten Androgen -Spiegeln führen,  die dann 

ihrerseits  in  unterschiedl ichem Ausmass zu e iner  Kl i tor ishypetrophie führen können. 
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Eine Kl i tor is -Redukt ion bei Adoleszenten hat in der Regel keine Auswirkungen auf 

e inen späteren Geburtsmodus [8].  

 

14.3.6 Kongenitale venöse Malformationen 

Vaskuläre Anomal ien können in 2 Kategor ien e ingete i l t  wer den. Einersei ts d ie 

Hämangiome und anderersei ts vaskuläre Malformat ionen. Venöse Malformationen s ind 

für  2/3 a l ler  vaskulären Malformat ionen verantwor t l ich. Sie können gut mit tels  

Dopplersonograf ie k lass if iz ier t  und d iagnost iz ier t  werden. Typischerweise we rden 

solche venösen Konglomerate, d ie kosmet isch aber auch sensor isch stören können,  

durch intravaskuläre Injekt ion von Pol idocanol in der Regel im Erwachsenenal ter 

behandelt .  Diese kongeni ta len Veränderungen müssen von e iner  

schwangerschafts induzierten Var ikos is im Bereich der Vulva unterschieden werden,  

d ie s ich aufgrund der  Staus ituat ion in der  for tgeschr it tenen Schwangerschaf t  

entwickeln kann und geburtshi l f l ich keiner le i Behandlung bedarf .  Kongenita le, nicht 

behandelte Läs ionen können s ich im Ver lauf der  Schwangerschaf t  deut l ich verstärken. 

Al lenfa l ls  bei  e iner  sehr  ausgeprägten Var ikos is  oder  Malformat ion ist  der 

Gebur tsmodus zu überdenken und indiv iduel l  festzulegen [9].  

 

Konsensbasiertes Statement   11.S61 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Fehlb i ldungen und Synechien der Labia minora bzw. majora  bedürfen selten 

e iner  chirurg ischen Intervent ion.  Häuf iger  muss beim AGS eine chirurg ische 

Intervent ion er fo lgen.  Venöse Malformat ionen der  Vulva s ind von einer  

Var ikos is  in  grav id i tatem unterschieden werden.  Das geburtshi l f l iche 

Management wird in der  Regel  n icht durch kongenita le Veränderungen der  

Labia minora bzw. majora best immt.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   11.E58 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Wurde beim AGS eine operat ive Korrektur des äußeren Genita les  

durchgeführ t,  hat  s ie selten e inen Einf luß auf  d ie Wahl des Geburtsmodus.  

Nur  bei sehr ausgeprägten Gefäßveränderungen der Vulva is t  e ine 

invid iduel le  Gebur tsplanung vonnöten.  
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14.4 Vagina  

14.4.1 Hymenalanomalien 

Eine der häuf igsten kongeni talen Läs ionen des weib l ichen Geni tal trakts is t  das 

unperfor ier te Hymen.  Die Therapie vor  e iner Schwangerschaft  is t  e ine Inz is ion,  ggf .  

par t ie l le Resekt ion. Weniger ausgeprägte Formen werden unterschiedl ich und meist 

ch irurg isch behandel t .  Es g ibt  ke ine Kontra indikat ion bezügl ich e iner vaginalen 

Gebur t.  

 

 

14.4.2 Transverse Vaginalsepten 

Diese Septen werden im Ver lauf der Vagina in unterschiedl ichen Höhen gefunden.  Die 

meis ten f inden sich im prox imalen und mit t leren Ante i l  der  Vagina.  Fal ls  d ie Therapie 

e ine (Tei l)Resekt ion und e ine Anastomose der  vaginalen Ante i le er laubt ,  is t  e ine 

Konzept ion mögl ich.  Ca. 30-40 Schwangerschaften wurden in der L iteratur  erwähnt.  

Von d iesen Frauen wurden ca.  50% per sect ionem entbunden. Bei  einer  anulären 

Stenose kann es zu e inem Dystokie -bedingten Gebur tsst i l ls tand kommen [10].  

Erwähnt werden d ie instrumentel le Di latat ion und Inzis ion (Z -Plast ik)  unter der  Geburt 

[11] .  Das Outcome ist  generel l  gut.   

 

14.4.3 Longitudinale Vaginalsepten 

Diese Form der  Sept ierung ist  häuf ig mit  uter inen Anomalien assoz i ier t .  Selten betr i f f t  

d iese Form ausschl ießl ich die Vagina.  Bei  asymptomat ischen Frauen e iner wei ten 

Vagina kann auf  eine Resekt ion verz ichtet  werden.  Eine Resekt ion im Vor fe ld kann 

aber  e ine vaginale Entb indung er le ichtern und auch b lutende Einr isse unter der 

Gebur t vermeiden hel fen [12,  13].   

14.4.4 Vaginale (partielle) Agenesie  

Frauen mit  e iner Agenes ie oder part ie l len Agenes ie s ind auch nach e iner operat iver 

Vaginalp last ik in der Lage, vaginal  z u entbunden zu werden [14, 15].  

  

Konsensbasiertes Statement   11.S62 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Transverse und longi tudinale Vaginalsepten  werden meist vor der Konzept ion 

d iagnost iz ier t .  Zu beachten is t  d ie Koinz idenz insbesondere der uter inen 

Anomalien.  
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Konsensbasierte  Empfehlung   11.E59 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei best immten, bei ausgeprägten Formen sol l te e ine Entfernung der  Septen 

erfo lgen.  Grundsätz l ich ist  e ine vaginale Gebur t mögl ich. Die Entscheidung 

kann nur indiv iduel l  getroffen werden.  

 

14.5 Kongenitale Anomalien des Uterus 

Das al lgemeine Ris iko kongeni ta ler Uterusanomal ien für e inen Abor t im 1.+2 

Tr imester  wird in  e iner  aktuel len Metaanalyse mit  1,56/2,31/1,68 angegeben.  Das 

re lat ive Ris iko e iner Frühgebur t  vor  der  37. /34./28.  Schwangerschaf tswoche wurde in 

e iner Subgruppenanalyse mit  2,25/4,90/3,15 a ls deut l ich erhöht eingestuf t .  Auch 

Fehle inste l lungen/Fehl lagen,  Wachstumsrestr ikt ionen und Plazentaanomal ien waren 

erhöht  [16-18].  

 

14.5.1 Uterus arcuatus 

Diese Anomal ie is t  häuf ig, dennoch g ibt  es keine Daten zum geburtshi l f l ichen 

Management,  da d ie Frauen in der  Regel  problemlos vaginal entbunden werden 

können.  Bei  n icht  oper ier tem Uterus kann mit  Abor ten/vorzeit igen Wehen/Erre ichen 

des Termins in fo lgenden Frequenzen gerechnet werden: 26%/8%/63%.  

 

14.5.2 Uterus subseptus/septus 

Die Septen können part ie l l  oder komplet t  sein.  Uterussepten s ind mit  e iner 

Ster i l i tätsanamnese und vermehr ten Abor ten (21 -44%) assoz i ier t .  Daher  wird in  der 

Regel  die hysteroskopische Resekt ion der  Septen bei Kinderwunsch empfohlen. Eine 

Schwangerschaft  kann aber auch mit  einem nichtoper ier ten Uterus auf vaginalem Weg 

beendet werden, wobei d ie Frühgebur t l ichkeit  in  der  Gruppe der n icht -oper ier ten 

Pat ienten mit  12-33% deut l ich erhöht is t .  Bei n icht oper ier tem Uterus kann mit 

Abor ten/vorzei t igen Wehen/Erre ichen des Termins in fo lgenden Frequenzen gerechn et 

werden:  44%/22%/83%. 48% dieser  Frauen benöt igen e ine Tokolyse wegen vorzeit iger 

Wehen.  
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14.5.3 Uterus unicornis unicollis  

Diese Var iante ist  das Beispie l e ines asymetr ischen latera len Fus ionsdefekts . Ein 

Uterus unicormis kann mit e inem ektopen Ovar assozi ie r t  se in. Außerdem is t das 

Ris iko von z.B.  renalen Anomalien, Ster i l i tät ,  Endometr iose,  vorzei t ige Wehen, 

Wachstumsrestr ikt ion und Ste iß lagen erhöht.  In 60% wurde der Gebur tstermin 

erreicht.  Das gebur tshi l f l iche Management  r ichtet  s ich nach den indiv iduel le n 

Gegebenhei ten, aber  grundsätz l ich ist  d ie vaginale Gebur t mögl ich. Bei nicht 

oper ier tem Uterus kann mit  Abor ten/vorzeit igen Wehen/Erre ichen des Termins in 

fo lgenden Frequenzen gerechnet  werden:  37%/16%/45% [19 -22] .  

 

14.5.4 Uterus bicornis unicollis  

Diese Var iante ist  a ls Beispie l e ines symmetr ischen,  par t ie l len Fusionsdefekts 

anzusehen.  Das Outcome von Schwangerschaften mit  d iesen kongeni ta len 

Fehlb i ldungen sol l te mit  dem Ergebnis der Normalbevölkerung vergle ichbar sein. 

Dennoch g ibt es Fal lber ichte über Kompl ikat ionen wie Abor te, vorzeit ige Wehen oder 

Lageanomal ien des Feten.  Ein ige d ieser  Fäl le  und das g i l t  auch auch für  den Uterus 

b icorn is b icol l is  (s iehe unten)  können rudimentäre, n icht kommuniz ierende Hörner 

haben. Das is t  in 7,3 % al ler  Mül lersc hen Uterusanomal ien der Fal l .  Funkt ionel l  is t  der 

Uterus dann e in Uterus unicornis.  Eine Schwangerschaft  in  dem nicht  

kommuniz ierenden Horn ist  extrem sel ten und potent ie l l  h ins icht l ich einer 

Uterusruptur gefähr l ich [11] .  Empfehlenswert is t  e ine rechtzei t i ge Ident i f ikat ion der  

Anomalie, wenn mögl ich bereits  vor e iner  Schwangerschaf t  (MRI,  3 -D Ult raschal l ,  

HSG),  [23-26].  Bei  n icht  oper ier tem Uterus kann mit  Aborten/vorzeit igen 

Wehen/Erre ichen des Termins in fo lgenden Frequenzen gerechnet werden: 

36%/23%/41%. 39% dieser  Frauen brauchen eine Tokolyse wegen vorzeit iger Wehen. 

Je nach Ausprägung der  Uterus -Muskulatur  besteht  e ine Rupturgefahr  von b is  zu 70 -

90% [27]  

 

14.5.5 Uterus didelphys (bicornis bicollis)  

15-20% haben auch uni la tera le Anomalien wie e ine Hemivagina o der  e ine ips i latera le 

Nierenagenes ie.  Das Schwangerschaftsoutcome ist  normalerweise gut .  Eine vaginale 

Gebur t kann angestrebt  werden. Bei  n icht oper ier tem Uterus kann mit  

Abor ten/vorzei t igen Wehen/Erre ichen des Termins in fo lgenden Frequenzen gerechnet 

werden: 32%/28%/36%. Ein obstrukt ives oder rudimentäres Uterushorn birgt eine 

höhere Gefahr e iner  Uterusruptur und von Plazenta implantat ionsstörungen z.B. 

Placenta increta oder percreta [28,  29].  
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Konsensbasiertes Statement   14.S63 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Gebur tshi l f l iche Kompl ikat ionen s ind häuf iger beim Uterus septus und am 

ger ingsten beim Uterus arcuatus.  

Postparta le Blutungen durch Plazentaretent ion können auftreten.  

Bei  begle itenden Nierenfehlb i ldungen oder e inseit iger Nierenagenes ie is t  e in 

schwangerschafts induzierter Hyper tonus häuf iger .  

Abor te treten gehäuft  im ers ten und zweiten Tr imester auf .  

Während e iner Schwangerschaft  bei e inem Uterus mit  obstru iertem oder  

rudimentärem Horn beträgt  die Gefahr  einer Uterusruptur  fast  90%.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   14.E60 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Nach t ranszervikaler Dissekt ion e ines uter inen Septums kann e ine vaginale 

Gebur t angestrebt  werden.  

Ein rudimentäres Horn sol l te  vor  e iner Schwangerschaft  entfernt werden  

Die Entscheidung über das geburtshi l f l iche Vorgehen kann nur  indiv iduel l  

und nach sorgfä lt iger  Abwägung al ler  Opt ionen getroffen werden.  
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15 Psychosomatische Begleitung 

 

15.1 Lebensqualität, psychische Komorbidität, belastende 
Themen 

Frauen mit  genita ler  Fehlb i ldung scheinen belastet und weisen e ine u.U. deut l iche 

Einschränkung der Lebensqual i tät  auf.  Die Belastung scheint bei  denjenigen Frauen 

höher,  bei  welchen d ie Fer t i l i tät  unk lar  is t  (z.B.  PCOS),  d ie Geschlechts ident i tät  in 

Frage steht  (z.B. cAIS) oder d ie Wahrnehmung der  Weib l ichkei t  e ingeschränkt is t  [1 -

17].  Die Diagnose e iner geni ta len Fehlb i ldung kann insbesondere bei Betrof fenen mit 

cAIS das Selbstwertgefühl  beeinträch t igen bzw. das weib l iche Selbstb i ld in Frage 

ste l len [6, 16-18] .  Da die Diagnose häuf ig a ls  sehr  persönl ich und tabuis ier t 

wahrgenommen wird ist  die Kommunikat ion im soz ia len Umfeld erschwert  [18] .  Zudem 

gehen Betroffene insbesondere nach wiederhol ten Oper at ionen, bei 

Inkont inenzproblemen (Stuhl/  Ur in)  sowie bei Fehlbi ldungen des äußeren Genita ls 

seltener  bzw. später  sexuel le Bez iehungen oder  Par tnerschaf ten e in [19 -21] .  Das 

kosmetische Ergebnis  wird durch die Betroffenen häuf ig negat iver  e ingeschätz t a ls 

durch d ie Operateure, vor a l lem bei wiederholten Operat ionen.  

Die betrof fenen Frauen scheinen trotz erhöhter  Belastung und ger ingerer  

Lebensqual i tä t  im Vergle ich mit  der  Al lgemeinbevölkerung nicht  auffä l l ig  häuf iger  an 

psychischen Erkrankungen zu le iden [2] .   

Zentra le Themen für  d ie Betrof fenen wie auch für ihre Partner  und Fami l ien s ind 

Sexual i tät (Unsicherheit  bei /  Angst vor sexuel lem Kontakt ,  Dyspareunie) und (ggf . 

n icht  er fül lbarer )  Schwangerschaf tswunsch [22,  23] .  Bei  Diagnoseste l lung s ind für  d ie 

Betrof fenen d ie Themen Umgang mit  der Fehlb i ldung,  Kommunikat ion der  Fehlb i ldung 

innerhalb der Fami l ie und im Freundeskreis  sowie mediz in ische Informat ionen wicht ig 

[2, 6,  15, 16, 18] .  Kr i t ische belastende Zei tpunkte für  d ie Betroffenen s ind [18, 22] :  

 in i t ia le Diagnost ik/  Diagnosemitte i lung  

 Puber tät und körper l iche Veränderungen  

 operat ive Intervent ionen (z.B. Vaginalanlage)  

 Beziehungsaufnahme zu Partnern/ Paarkonf l ik te  

 Famil iengründung 

 Schwangerschaften im (näheren) soz ialen Umfeld  

 

Nicht nur d ie Betroffene selbst ,  sondern auch deren soz ia les  Umfeld ( insbesondere 

Eltern) kann durch d ie Diagnose belastet  sein [22, 24].  
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Konsensbasiertes Statement   15.S64 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Frauen mit geni ta ler  Fehlb i ldung scheinen häuf ig psychisch belastet und 

weisen e ine u.U. deut l iche Einschränkung ihrer Lebensquali tät auf .  Dennoch 

scheinen s ie im Vergleich mit  der  Al lgemeinbevölkerung n icht  häuf iger  an 

psychischen Erkrankungen zu le iden.  Belastbare Aussagen z ur psychischen 

Belastung von Frauen mit genita len Fehlb i ldungen s ind aufgrund b is lang 

n icht ausreichender Studienlage schwier ig.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   15.E61 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die zentra len belastenden Themen Weibl ichkei t ,  Sexual i tä t und (ggf.  n icht  

er fü l lbarer)  Schwangerschaftswunsch sol l ten in der  Beglei tung der Mädchen 

bzw. Frauen durch d ie Pr imärbehandler (welche d ie Betroffenen wohnortnah 

in Vor-  und Nachbehandlung begle i ten)  a l tersentsprechend angesprochen 

werden. Der  Respekt vor der  Int imität  und d ie Verschwiegenhei t  s ind auch 

bei  Minder jähr igen unbedingt  zu gewähr le is ten. Zum Zei tpunkt der 

Diagnoseste l lung stehen mediz in ische Informat ionen sowie emot ionales 

Er leben,  Umgang mit  der  Fehlbi ldung und Kommunikat ion der  Fehlb i ldung 

innerhalb der Fami l ie  sowie im Freundeskreis im Vordergrund.  

Bei  Bedarf  so l l  ein passendes Hil fsangebot vermitte lt  werden.   
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15.2 Psychosomatische Aspekte im Diagnose- und 
Behandlungsverlauf 

 

Die Diagnose erfo lgt  häuf ig in  der  sens ib len Phase der Pubertät ,  welche durch 

Uns icherheit  im Selbstb i ld , Entwick lung der  e igenen Ident i tät  sowie phys ische,  soz ia le 

und kogni t ive Veränderungen gekennzeichnet is t  [18] .  Insbesondere Fehlb i ldungen, 

bei  welchen e ine Schwangerschaf t  n icht  möglich oder  uns icher  is t  (z.B. MRKHS) bzw. 

bei  fehlender  Übereinst immung von genetischem Geschlecht  und ausgebi ldeter  

Geni tale (z .B. cAIS), veruns ichern [6, 22].  Gle ichwohl veruns ichert s ie das soz ia le 

Umfeld der Betrof fenen. Daher s ind e ine behutsame Diagnost ik und 

Diagnosemitte i lung er forder l ich: Die behandelnden Ärzte sol len in der  Wortwahl  bei 

der  Bezeichnung und Beschreibung der  Fehlb i ldung darauf achten,  diese in n icht 

st igmat is ierender  oder  ver letzender  Weise darzustel len [22].  Sie s ind sowohl  für  die 

Betrof fene a ls  auch ihr  sozia les Umfeld e in erstes Rol lenvorbi ld  in  der  Kommunikat ion 

von und im Umgang mit der Fehlb i ldung und können so vor  a l lem Betrof fene 

unterstützen, d ie e inen schambesetz ten oder  t abuis ier ten Umgang mit Sexual i tä t 

haben. Dies kann (bei Zust immung der  Betrof fenen) durch die Ein ladung von El tern 

oder  Par tnern zu gemeinsamen Gesprächsterminen weiter  gefördert  werden. Wicht ig 

scheint  ferner e ine g le ichwert ige Darste l lung al l  der jenigen (Geschlechts- )  Merkmale, 

in welchen d ie Betrof fene mit  anderen Mädchen/ Frauen g le ich is t  [25].  Diese 

normal is ierende Darste l lung darf  jedoch e ine anzunehmende Belastung der 

Betrof fenen und ihres soz ia len Umfeldes n icht verharmlosen. Ein frühzei t iges 

Aufgrei fend der Emot ionen und Belastungen der Betrof fenen durch d ie 

Pr imärbehandler  fördert  e inen pos it iven Umgang mit  der Fehlbi ldung,  während d ie 

ausschl ießl iche Fokussierung auf somatische Aspekte ungünst ig scheint .  Eine akute 

Belastungsreakt ion sowie Anpass ungsstörung mit überwiegend depress iver 

Symptomat ik  und te i lweise Suiz idgedanken bei /  nach Diagnosemitte i lung scheint 

häuf ig [13] .  Aufgrund der  psychischen Ausnahmesituat ion der Betroffenen bei 

Diagnosemitte i lung ist  e ine spätere Wiederholung der Informat i onen zur Fehlbi ldung 

notwendig,  ggf.  unters tützt  durch schr if t l iches Informat ionsmater ia l  [26].  

Sowohl  aus somat ischer  (zur  Behandlung und Nachsorge eventuel ler  operat iver 

Behandlungen) wie auch psychosomat ischer Sicht is t  e ine langfr is t ige Begle itung 

durch e in mögl ichst  personel l  s tabi les Behandlungsteam (Behandlungszentrum und/ 

oder  n iedergelassene Behandler)  wicht ig [26] .  Eine rout inemäßige psychosomat ische 

Behandlung a l ler  Betrof fenen is t  weder  notwendig noch s innvol l  [13].  Stat tdessen 

sol len psychosomat ische Behandler  in  das Team eines Zentrums eingebunden sein 

und sowohl  d ie Personen als auch ihre Behandlungsmögl ichkeiten rout inemäßig 

vorgeste l l t  werden. Das frühzei t ige Ermögl ichen von Kontakten zu anderen 

Betrof fenen scheint  äußers t wicht ig (vgl .  15.1 0) .  
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Konsensbasiertes Statement   15.S65 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Diagnose er folgt häuf ig in  der  sens iblen Phase der Puber tät ,  welche 

durch Uns icherhei t  im Selbstbi ld,  Entwick lung der e igenen Ident i tä t sowie 

phys ische, soz ia le und kogni t ive Veränderungen gekennzeichnet is t .  Die 

behandelnden Ärz te s ind sowohl  für  die Betroffene als  auch ihre Begle i ter  

e in ers tes Rollenvorbi ld in der Kommunikat ion von und im Umgang mit der  

Fehlb i ldung.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   15.E62 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

In  der somat ischen Diagnost ik  und bei  Diagnosemit tei lung sol l  behutsam 

vorgegangen werden.  Es sol l  besonders  auf  d ie Wortwahl in  der  Bezeichnung 

und Beschreibung der Fehlb i ldung geachtet  werden,  um einer  mögl ichen 

Veruns icherung der Betrof fenen in ihrem Se lbstb i ld entgegenzuwirken.  

Gle ichzeit ig sol l  e ine anzunehmende Belastung der Betrof fenen 

angesprochen und ggf .  aufgegr if fen werden.   

Es sol l  darauf  geachtet  werden,  dass neben ausführ l ichen, a ltersgemäßen,  

laienverständl ichen,  mediz inischen Informat ionen z ur diagnost iz ier ten 

Fehlb i ldung g le ichwer t ig dargeste l l t  wird, wor in d ie Betroffene a l len anderen 

Mädchen/ Frauen g le icht .  

Zur  emotionalen und sozia len Unterstützung der  Betrof fenen sol l  je  nach 

Alter  den El tern/  Ver trauenspersonen sowie eventuel len Par tnern/  

Partner innen bei  Zust immung der  Betrof fenen angeboten werden,  bei  

Arz tgesprächen anwesend zu sein.  Auf  ihre Themen und Fragen sol l  

ebenfa l ls  e ingegangen werden.  
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15.3 Psychosomatische Diagnostik 

 

 Eine e ingehende psychosomat ische Diagnost ik und ggf.  psychosomat isch -

psychotherapeut ische Behandlung ist  ind iz ier t  bei  

 anhaltenden Schwier igkeiten in der Krankhei tsverarbei tung bzw. im Umgang mit  

der  Fehlb i ldung, Einschränkung der  Lebensqual i tä t  

 Compl iance-Problemen 

 Problemen in der  Al l tagsstruktur ierung (Schlaf -Wach-Rhythmus,  Essstruktur , 

Konzentrat ionsschwier igkei ten,  belastungsbedingte Probleme in Schule /  Beruf 

/  Haushal tsführung)  

 Pers istenz n iedergeschlagener oder ängst l icher  St immung über zwei Wochen 

oder  rez id iv ierender  Symptomatik  im Ver lauf  

 aktuel l  grav ierender depress iver oder  ängst l icher  Symptomat ik  

 vorbestehender psychosomat ischer oder  psychiatr ischer  Erkrankung  

 sowie auf  Wunsch der Pat ient in.  

Bei  Jugendl ichen ist  vers tärkt  auf Belastungssymptome wie soz ia ler  Rückzug,  

Ident i f ikat ionsprobleme oder  Aggress iv ität  gegen s ich oder  andere zu achten.  

Eine wei ter führende psychosomat ische Diagnost ik  sol l  n icht  nur  auf d ie Diagnose 

e iner  (ev t l .  vorbestehenden) psychischen Erkrankung fokuss ieren, sondern ferner  d ie 

psychische Belastung  aufgrund der  Fehlb i ldung sowie d ie Minderung der 

Lebensqual i tä t er fassen und in passende suppor t ive sowie psychotherapeutische 

Angebote vermit te ln.  Die indiv iduel le  Erfassung spez if ischer Problemlagen in e inem 

diagnost ischen Gespräch ist  h ier für  Vorausset zung.  

Konsensbasierte  Empfehlung   15.E63 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Pat ient innen sol len bei anhaltender  psychischer  Belastung,  bei vorhandenen 

Ris ikofaktoren für  d ie Entwick lung e iner  psychischen Erkrankung 

(psychosoz ia le Belastungen,  frühere psychosomat ische/ psychiatr ische 

Erkrankung),  bei ak tuel ler  psychischer  Komorbid i tät  oder  auf  Wunsch der  

Betrof fenen e ine e ingehende psychosomat ische Diagnost ik  und ggf .  

psychosomat isch-psychotherapeutische Behandlung erhal ten. Eine 

rout inemäßige psychosomat ische Untersuchung bzw. Behandlung a l ler  

Pat ient innen scheint  n icht  notwendig.  
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15.4 Spezielle Vorgehensweisen/ Situationen: Kinder und 
Jugendliche 

 

Die Besprechung der Diagnose einer geni ta len Fehlb i ldung mit Kindern und 

Jugendl ichen sol l  durch d ie gynäkologischen Behandler a ltersgemäß und wiederhol t  

er fo lgen. In Bezug auf  d ie psychische Belastung können zwei Hauptproblemkreise der 

Fehlb i ldung unterschieden werden:  

 

1.  Fehlb i ldung des äußeren Genita les: äußer l ich s ichtbar , frühe Diagnoseste l lung 

mögl ich, i .d.R. sei t  Kindheit  bekannt  

2.  Fehlb i ldung des Geni ta les mit  Auswirkungen auf  d ie  Puber tät (Amenorrhoe, 

Dysmenorrhoe,  Tampongebrauch,  Inkont inenz) und/oder  Sexual i tät  ( Int ro i tus , Kl i tor is ,  

Vagina),  d.h. späte Diagnosestel lung (meis t in der  Puber tät)  

 

15.5 Fehlbildung des äußeren Genitales  

Mädchen mit  äußer l ich s ichtbaren Fehlb i ldungen und deren Angehör ige werden 

bereits  im Neugeborenenal ter  oder  der  frühen Kindhei t  mit  dem „Anders -sein“ 

konfront ier t ,  wobei d ie Diagnose zunächst pr imär  mit  den Eltern besprochen wird. Es 

bedarf  e iner kont inuier l ichen Unterstützung und a ltersgemäßen Hi l fes tel l ung für  d ie 

Betrof fenen. Besonders wicht ig is t  d ie Begle itung in der Präpubertät und Pubertät mi t  

Vorbereitung auf  d ie körper l ichen Veränderungen und Ausbau einer 

Vertrauensbez iehung,  um auch Themen wie Sexual i tä t und Fer t i l i tä t  sowie ggf .  

Korrekturoperat ionen oder Dehnungen zu besprechen (wir  verweisen auf das Kapite l 

Trans it ion) .  Bei Vaginoplast ik is t  e ine umfassende Nachbetreuung notwendig, ggf.  

muss auf  d ie Notwendigkei t  e iner  länger  andauernden vaginalen Dehnung (Phantom/ 

Di latator)  h ingewiesen werden.  In wieweit  in der  Jugendzei t  d ie El tern noch 

e inbezogen werden, muss indiv iduel l  mi t  der  Betrof fenen entschieden werden. Hierbei  

is t  d ie Wahrung der  Int imität  a ls zentra l  wicht ig zu bewer ten. Bei Auf treten von 

Belastungssymptomen (z.B. soz ialer Rückzug, P uber tätskr ise, Ident i f ikat ionsprobleme 

oder Selbst-bzw. Fremd-Aggress iv i tät)  so l l te frühzei t ig  e ine psychologische 

Unters tützung in i t i ier t  werden.  

 

15.6 Fehlbildung des Genitales mit Auswirkungen auf die 
Pubertät und/ oder Sexualität 

Die Diagnosebesprechung sol l te  im Beisein der  Mutter  oder e iner  anderen 

Vertrauensperson erfo lgen und in Folgeterminen begle itet werden. Probleme mit der 

Sexual i tät  sol len im vertraul ichen Einzelgespräch oder,  bei e iner festen Bez iehung 

und Einverständnis der Betroffenen, zusammen m it dem Partner besprochen werden.  
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Zur  e ingehenden Diagnost ik und ggf.  psychosomat isch -psychotherapeutischen 

Behandlung von Kindern und Jugendl ichen sol len d iese von ärzt l ichen bzw. 

psychologischen Mitarbei tern der  Kinder -  und Jugendpsychosomat ik  bzw. Kinder -  und 

Jugendpsychiatr ie  oder kooper ierende n iedergelassene Kinder -  und 

Jugendpsychotherapeuten betreut  werden.  Die Betreuung von ä lteren Jugendl ichen 

kann in der Erwachsenenpsychosomat ik  erfo lgen, wenn eine passende emot ional e 

Rei fe vorhanden ist .  Dies muss im Einzel fa l l  beurte i l t  werden. Die Betreuung und 

Begle itung von Kindern und Jugendlichen sol l  zusammen mit einer Kinder -  und 

Jugendgynäkologin erfo lgen, welche d ie Behandlung im Übergang von der Kinder -  und 

Jugend- in  d ie Erwachsenenmediz in gewährleis tet  (Vergle iche Trans i t ion Kapite l  16) 

[15,  17].  

Auch bei  minder jähr igen Betroffenen sol l  d ie Anwesenheit  der  El tern/ 

Erz iehungsberecht igten thematis ier t  und das Angebot von ver traul ichen 

Einzelgesprächen gemacht  werden,  um die  Schwel le zum Besprechen schambesetzter,  

int imer  oder  schwier iger Themen zu senken [17,  18].  

Konsensbasiertes Statement   15.S66 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Diagnose e iner genita len Fehlb i ldung kann insbesondere Kinder und 

Jugendl iche veruns ichern und belasten.  Die Themen berühren d ie  

Int imsphäre der  Betrof fenen, was schambesetzt se in kann.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   15.E64 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Es sol l  auch bei minder jähr igen Betroffenen d ie Anwesenheit  der El tern/  

Erz iehungsberecht igten themat is ier t  und den Betroffenen e in ver traul iches 

Gespräch.  

 

15.7 Spezielle Vorgehensweisen/ Situationen: Operative 
Behandlung zur Anlage einer Vagina 

 

Eine operat ive Behandlung zur  Anlage e iner Vagina scheint im Alter  von etwa 16 -18 

Jahren günst ig [35-38].  Ausschlaggebend is t  d ie emot ionale/ sexuel le Rei fe, d ie ggf .  

durch Kinder-  und Jugendpsychotherapeuten eru iert  werden sol l te. Wäh rend e ine zu 
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frühe Operat ion Complianceprobleme insbesondere beim Tragen e ines Dilatators 

provoz ieren kann scheint  s ich e ine zu späte Operat ion negat iv  auf  d ie psychische 

Belastung der Betrof fenen auszuwirken [10, 39] .  Eine Vaginalanlage kann die 

Betrof fenen in der  Entwick lung e ines pos it iven weib l ichen Selbstb i ldes unterstützen 

[17] .  Die z it ier ten Quellen s tel len Expertenmeinungen dar , Studien hierzu s ind n icht  

publ iz ier t .  

Ein i .d.R.  notwendiges Tragen e ines Dilatators  sol l  mi t  den Patient innen vor  

Behandlungsbeginn ausführ l ich vorbesprochen und nach der Operat ion in der  Kl in ik 

mit  geschultem Fachpersonal  e ingeübt  sowie die längerdauernde 

jugendgynäkologische Nachbetreuung bzw. Trans i t ion e ingelei tet werden,  um eine 

ausreichende Compl iance zu s ichern.  

Bei  komplexen Fehlb i ldungen is t  d ie Pr imäroperat ion i .d.R.  bereits  in der Kindhei t  

er fo lgt.  Häuf ig s ind jedoch e ine oder mehrere Re -Operat ionen im Jugendalter 

erforder l ich (z.B. Sinus urogeni ta l is ,  k loakale Fehlbi ldung,  Extrophie, Vaginalaplasie, 

MURCS-Syndorm etc.) .  Im Vorgespräch sol l ten mögl iche Enttäuschungen (kosmet isch,  

funkt ionel l) ,  anhaltende Schmerzen (Dyspareunie)  sowie Kompl ikat ionen (Narben, 

Fis te ln,  Inkont inenz)  besprochen werden.  Eine ggf.  negat ive Wahrnehmung des 

Operat ionsresul tates sol l  of fen angesprochen werden und d ie Patient in insbesondere 

in der  Pubertät /  Trans it ionsphase in der  Akzeptanz des Genita les  unters tütz t werden 

[40-43].  

 

Konsensbasiertes Statement   15.S67 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die emot ionale bzw. sexuel le Reife ist  für  d ie Compl iance der Betrof fenen 

nach Operat ion e iner  Vaginalaplas ie e ine wicht ige Voraussetzung.  

 

Konsensbasierte  Empfehlung   15.E65 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die operat ive Behandlung zur Anlage e iner Vagina sol l  mit  den Betrof fenen 

zusammen geplant werden. Dabei scheint weder e ine frühe (vor emot ionaler /  

sexuel ler  Rei fe)  noch späte Behandlung günst ig.  

Ein i .d.R. notwendiges Tragen e ines Di latators sol l  mi t  den Pat ient innen vor  

Behandlungsbeginn ausführ l ich vorbesprochen und nach der Operat ion in der  

Kl in ik  mit  geschultem Fachpersonal e ingeübt  werden.  
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15.8 Psychosomatische Interventionen 

 

Neben der  Behandlung e iner  ggf.  zugrundeliegenden psychischen Erkrankung sol l  

e ine psychosomat isch-psychotherapeut ische Behandlung d ie Betrof fenen in der 

Akzeptanz der  Fehlb i ldung unterstützen,  d ie Lebensquali tät  verbessern sowie e in 

pos i t ives Selbstb i ld fördern.  Hierbei  so l len d ie spez if ischen Belastungen durch d ie 

Fehlb i ldung besonders berücks icht igt  werden,  insbesondere d ie zentralen Themen 

Sexual i tät ,  sexuel le  Ident i tät /  Selbstb i ld  sowie (ggf .  n icht  er fü l lbarer)  

Schwangerschaftswunsch.  

Die Schwel le,  e in psychosomat isches Beratungs -  oder  Unters tützungsangebot  in  

Anspruch zu nehmen,  scheint  hoch [15] :  Rückbl ickend wird von manchen Betrof fenen 

e in Unterstützungsbedar f gesehen, der n icht gedeckt werden konnte – auch wenn 

entsprechende Angebote vorhanden waren bzw. abgelehnt  wurden. Als wicht igster 

Zeitpunkt für  e in Unterstützungsangebot wird d ie Zeit  unmitte lbar  nach 

Diagnoseste l lung angesehen [22].  Der  d irek te Kontakt  zu (a ltersgle ichen)  Betroffenen 

scheint  niederschwel l ig und h i l f re ich (vgl.  15.10).  

 

Für belastete Frauen mit Mayer -Rok itansky-Küster-Hauser-Syndrom werden zwei 

evalu ierte Gruppentherapieprogramme beschr ieben [6,  16].  Die Programme 

berücks icht igen d ie Themenfelder :  

 Er leben und Reakt ion auf Diagnoseste l lung ( [16]und [6])  

 Reakt ion des sozia len Umfeldes ( [16])  

 Mediz inische Informationen/  Behandlungsver fahren ( [16]und [6] )  

 Sexual i tät ,  sexuel le und romant ische Beziehungen ( [16]und [6])  

 Ver luste durch d ie Fehlb i ldung (z.B. Unfähigkeit  zur Schwangerschaft ) 

( [16]und [6])  

 Weibl iche Rol le und Weibl ichkei t  ( [16])  

Spez i f ische Therapieprogramme für  Frauen mit  anderen geni ta len Fehlb i ldungen 

fehlen.  

Konsensbasiertes Statement   15.S68 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Psychosomat ische Intervent ionen können Betrof fene unterstützen, mit  der  

Fehlb i ldung besser  zurechtzukommen. Die Schwel le,  d iese in Anspruch zu 

nehmen, scheint hoch.  
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Konsensbasierte  Empfehlung   15.E66 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Für  e in regelhaftes  psychosomat isches Beratungs - und Behandlungsangebot  

sol l te e in niederschwel l iger Zugang gewählt  werden. Auf Beratungsangebote  

sol l te baldmögl ichst nach Diagnoseste l lung h ingewiesen werden.   

Für belastete Frauen mit MRKHS s ind zwei  evalu ier te spez i f ische 

psychotherapeut ische Intervent ionen beschr ieben [6,  16] ,  an welchen s ich 

Unters tützungsangebote für  belastete Pat ient innen or ient ieren sol l ten. Für  

Frauen mit anderen geni talen Fehlbi ldungen fehlen bis lang spez if ische 

evalu ierte Programme.  

 

15.9 Selbsthilfeangebote/ Vernetzung 

 

Für d ie Betrof fenen scheint  häuf ig das Gefühl  schwer  aushal tbar ,  mi t  der sel tenen 

genita len Fehlb i ldung al le ine zu sein.  Of t  machen s ie d ie Er fahrung,  dass ihre 

Behandler  noch nie e inen vergle ichbaren Fal l  behandel ten.  Als  unters tützend im 

Umgang mit  der  Fehlb i ldung wird von v ie len der  Austausch mit  anderen Betrof fenen 

er lebt  [8, 15,  18,  26],  der  sowohl  persönl ich als  auch ggf .  anonym (geschützte 

Internet foren)  er fo lgen kann.  Z ie l der  Vernetzung Betroffener  is t  es , e inen 

n iederschwel l igen Zugang zu Informat ionen über den Umgang mit  der  Fehlb i ldung im 

Al l tag und in spez iel len Situat ionen zu schaf fen und durch den Kontakt  mit  mögl ichen 

Rol lenvorbi ldern das Gefühl  der  „Fremdart igkeit“  zu mindern [18] .  Nicht  nur  d ie 

Betrof fenen selbst  sondern auch deren Par tner/  Partner innen oder El tern wünschen 

sich e ine Mögl ichkei t  zum Austausch mit anderen Partnern bzw. Eltern [15].  

 

Konsensbasiertes Statement   15.S69 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Es ex is t ieren Selbsth i l fegruppen für verschiedene Fehlb i ldungen. Der  

Austausch mit anderen Betroffenen wird als sehr ent lastend und h i l f re ich  

er lebt .  
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Konsensbasierte  Empfehlung   15.E67 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Frauen mit geni ta len Fehlb i ldungen sol len frühzeit ig nach Diagnoses icherung 

mit anderen Betrof fenen in Kontakt kommen können.  Behandlungszentren 

sol len Kontakte von Betroffenen über z .B.  Selbsth i l fe tage oder Onl ine -

Angebote (z .B. geschlossene Foren) ermögl ichen.  

 

Beispie le für  Foren, Erfahrungsber ichte und Informat ionsporta le im Internet (Stand 

8/2017,  für  den Inhalt  der  Sei ten kann keine Verantwortung übernommen werden):  

-  www.neovagina.de ( Informat ionspor ta l  und Forum, MRKH, 

Univers itäts frauenk l in ik Tübingen)  

-  www.mrkh-betroffene.ch ( Informat ionen und Forum, Betrof fene mit MRKH, 

Schweiz)  
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16 Tumorrisiko  

Ein per  se erhöhtes Tumorr is iko durch das Vor l iegen e iner uterovaginalen Fehlb i ldung 

wird in der L i teratur n icht ber ichtet.  Al lerd ings sol l te  an d ie Koinz idenz mit  

Endometr iumkarz inomen bei vorhandenem Endometr ium gedacht  werden.  Die typ ische 

Symptomat ik  kann fehlen, wenn aus e inem rudimentären Uterushorn kein Abfluss nach 

aussen erfo lgen kann [1].   

Als  case repor t  wurde über  e in Karz inom nach Neovagina ber ichtet  [2] .  Pat ient innen 

mit Neovagina sol l ten der regelmäss igen jähr l ichen gynäkologisch en Nachsorge mit  

Zyto logie-Abstr ich zugeführt  werden mit speziel ler  Kontro l le  der  Neovagina.  

 

16.1 Risiko für Blasentumore bei Extrophie-Patienten  

Das Ris iko für  e inen Blasentumor bei  Extrophie -Pat ienten mit  oder  ohne Augmentat ion 

l iegt bei  7%[3].  

Weib l iche Kinder  mit  genita ler  Fehlb i ldung wie Blasenextrophie,  Sinus Urogeni ta l is  

oder  Kloakenfehlb i ldung könnten im Ver lauf  e ine Blasenaugmentat ion oder  

Harnable itung im Dickdarm (Ureteros igmoidostomie, Mainz Pouch I I)  benöt igen.  

Die Inz idenz der Malignität nach e in er Enterozystoplast ie is t  in  der L iteratur zwischen 

1,2-  5,5% angegeben,  bei  Gastrozystoplast ie  sogar  zwischen 3,5 -  10%. Das minimale 

Interval l  des Auftretens des Tumors nach der Operat ion is t  mi t  10 Jahren beschr ieben. 

Die Betroffenen s ind 20-25 Jahre jünger  a ls  d ie anderen Pat ienten mit  Blasenkarz inom 

und der Tumor is t  aggress iver [4 -6].  

Die kongeni ta le Blasenanomal ie scheint  e in 2 -fach erhöhtes Mal igni tätsr is iko zu 

haben.  Ob die Enterozystoplast ie  e in unabhängiger  Faktor  hins icht l ich des 

Mal igni tätsr is ikos der  Blasentumorentstehung is t ,  is t  nach der aktuel len Datenlage 

fragl ich. Zusätz l iche Hauptr is ikofaktoren s ind Rauchen und Immunsupress ion [6, 7] .  

 

 

Konsensbasiertes Statement   16.S70 

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Das Vor l iegen e iner  geni ta len Fehlb i ldung kann mit  e inem erhöhen 

Tumorr is iko (Blasenextrophie) assoz i ier t  oder typ ische Symptome 

verschle iern (Endometr iumkarzinom).  Auch in e iner  Neovagina wurde d ie 

Ents tehung eines Tumors beschr iebe n.  
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Konsensbasierte  Empfehlung   16.E68 

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

An die Mögl ichkei t  e iner Koinzidenz von uterovaginaler  Fehlb i ldung und 

Endometr iumkarz inom sol l te  gedacht  werden.  

Nach Neovagina-Anlage sol l te e ine Vorsorge wie bei Pat ient innen ohne 

Fehlb i ldung erfo lgen.  

Bei  asymptomat ischen Pat ient innen mit geni ta ler  Fehlb i ldung und 

Blasenaugmentat ion,  sol l  eine jähr l iche Nachsorge ab 10 Jahre postoperat iv  

mit  Endoskopie der Blase und Sonographie empfohlen werden. L iegen 

Symptome wie Makrohämatur ie oder zunehmende Hydronephrose vor ,  so l l  

e ine zeitnahe d iagnost ische Abk lärung er fo lgen.  

 

16.2 Tumorrisiko bei “Disorder of sex development” (DSD) 

 

Das erhöhte gonadale Tumorr is iko bei DSD steht in d irek ter Korre lat ion zum 

Vorhandensein von Y chromosomalem Mater ia l  [8] .  Zudem spie l t  der  Nondescensus 

der  Gonaden eine Rol le [9].  

Mögl iche (prä)mal igne Veränderungen umfassen das Carc inoma  in s itu, Seminome, 

Nichtseminome, Gonadoblastome und Dysgerminome. Zudem s ind a ls  gutart ige 

Var ianten der juveni le  Granulosazel l tumor  oder  Tumoren aus versprengtem adrenalem 

Gewebe zu nennen [10,  11].  

Die b isher igen Ris ikoeinschätzungen für  d ie verschiede nen Var ianten von DSD 

beruhen auf Auswertung kle iner  Fal lser ien,  was u.a. durch die Seltenheit  e in iger  

Diagnosen bedingt is t .  Zudem s ind oft  nur  d ie Fäl le erfaßt,  d ie s ich in der  Histo logie 

entfernter Gonaden ergaben. In der Stel lungnahme zur Konsensuskonf erenz von 

Chicago 2004 wird das Tumorr is iko in v ier  Gruppen unterte i l t :  hoch, in termediär ,  

n iedr ig und fehlend [12] .  Dabei wird das Ris iko mit  15 -35% für  TSPY (test is -spec i f ic  

protein Y)  pos it ive Gonadendysgenesien und mit 50% für  d ie par t ie l le Androgen -

res istenz mit  intraabdominel ler  Lage der Gonaden am höchsten angegeben. 

Slowikowska-Hi lczer et a l.  publ iz ier ten h ierzu e ine retrospekt ive Analyse von 94 

Pat ienten mit  TSPY pos it iven Gonaden-dysgenes ien.  Bei 73% wurden beide Gonaden 

entfernt ,  27% erhie lten eine e inseit ige Gonadektomie mit  Biops ie der Gegensei te. Bei 

jeweils  der Häl f te der Pat ienten er fo lgte der  Eingr i f f  im Kindesalter  (1 -10 Jahre) bzw. 

im jugendl ichen oder  erwachsenen Alter  (13 -32 Jahre).  Das Tumorr is iko für  d ie 

Gesamtgruppe wurde mit 53% (50/94)  errechnet.  Für d ie im Kindesalter  oper ier ten 

Pat ienten lag es bei 51% (24/47),  für  d ie Jugendl ichen und Erwachsenen bei 55% 

(26/47) .  Bei  komplet ter  Gonadendysgenes ie lag das Ris iko bei  55% (Kinder  67%, 
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Jugendl iche/Erwachsene 52%), bei asymmetr ischer Go nadendysgenes ie betrug es 

42% (Kinder 33%, Jugendl iche/Erwachsene 53%) und bei part iel ler  

Gonadendysgenes ie wurde das Ris iko mit  65% (Kinder  65%, Jugendl iche/Erwachsene 

67%) angegeben. Manifes te Keimzel l tumore fanden s ich in 12%, zu über 90% davon 

im jugendlichen bzw. Erwachsenenal ter .  Bei  komplet ter  Gonadendysgenes ie fand s ich 

mit  73% am häuf igs ten das Gonadoblastom, bei  part ie l ler  Dysgenes ie das Carc inoma 

in s itu mit  62%. Bei  asymmetr ischer  Dysgenes ie fanden sich neoplast ische 

Veränderungen nur in unterentwickel ten Gonaden [13].  

Mögl icherweise wurde in früheren Untersuchungen die Rate an prämal ignen 

Veränderungen als zu hoch angegeben.  Gerade Carc inoma in s i tu Zel len ähneln in 

ihrer Morphologie Gonocyten und präsent ieren Antigene, d ie s ich auch normalerwei se 

während der  Feta lper iode (1.  Lebensjahr)  f inden.  Hierzu gehören z.B. PLAP, OCT3/4 

und c-KIT.  Nach dem ersten Lebensjahr  können diese Ant igene a ls 

immunhis tochemische Marker  für  (prä)mal igne Keimzel len d ienen [14,  15].  Cools 

konnte a l lerd ings zeigen, dass besonders bei sehr jungen männlichen Pat ienten mit  

verminderter Vir i l is ierung der Nachweis d ieser Antigene n icht immer e ine mal igne 

Transformat ion der Zel len bedeutet .  Bei  d iesen Patienten erfo lgt of t  eine verzögerte 

Maturat ion der  Keimzellen,  d ie dann a uch pro longiert  entsprechende foetale Marker  

produz ieren.  Gerade wenn die immunhis tochemisch posi t iven Zel len im Zentrum der  

Keimzel len l iegen,  spr icht d ies für  e ine verzögerte Maturat ion, wohingegen eine 

basale Lokal isat ion eher  für  mal igne Zel len spr icht  [16].  Eine wei tere Methode zur  

Di f ferenz ierung mal igner Keimzel len ist  d ie Best immung der DNA Plo id ie [17, 18].  

Weitere Untersuchungen legen nahe,  dass e in niedr iger  Testosteronspiegel  und d ie 

entsprechend höhere Sekret ion von Gonadotropinen d ie Ausbi ldun g mal igner  Zel len in 

dysgenet ischen Hoden förder t  [19] .  Sowohl  FSH wie auch LH korre l ier ten posi t iv  mit  

der  Anzahl an CIS-Zel len bei  Kindern mit  Gonadendysgenes ie [20] .  

In  einer  aktuel len Arbeit  von Cools et  a l werden d ie Abhängigkeit  des Tumorr is ikos 

von k l in ischen Faktoren und d ie gonadale Pathologie für  Betroffene mit 45,X/46,XY 

Mosaik ausführ l ich dargestel l t  [21].  
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Aktuel le  Untersuchungen bestät igen e in erhöhtes Ris iko für  TSPY -pos i t ive  

DSD-Var ianten.   

Siehe auch „Leit l in ie var iante Geschlechtsentwick lung“  

(ht tps :/ /www.awmf.org/uploads/ tx_sz le it l in ien/174 -

001l_S2k_Geschlechtsentwick lung-Var ianten_2016-08_01.pdf)  
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Da s ich v ie le Tumore aber erst im Jugend - oder Erwachsenenalter  

entwickeln, so l l ten d ie Gonaden nicht  mehr unref lek t ier t  im Kindesal ter  

entfernt  werden. Im Kindesal ter  böte s ich e ine Biops ie im Rahmen einer  

Orchidopexie oder  anderer chirurg ischer Maßnahmen  an. Wicht ig is t  dabei  

e ine entsprechende Aufarbeitung der Proben wie o.g. ,  um 

Fehle inschätzungen zu vermeiden [22].  Auch im Jugend -  und 

Erwachsenenal ter  sol l te jede Entscheidung zur Gonadektomie indiv iduel l  

er fo lgen unter Berücksicht igung o.g. Ris ikofakto ren. Beläßt man Gonaden,  

d ie e in erhöhtes Ris iko für  e ine Tumorentwick lung haben,  sol l te e in 

jähr l iches Screening erfo lgen mitte ls Palpat ion und Ultraschal l .  
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