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Zusammenfassung 53 

Ziel: Darstellung eines Überblicks weiblicher genitaler Fehlbildungen hinsichtlich Klinik, 54 
Diagnostik und Therapie 55 

Methoden: Nach den Vorgaben der AWMF wurde eine S2K Leitlinie zu diesem Thema erstellt 56 

 57 

Schlüsselwörter:  58 

genital malformation, genital reconstruction, MRKH, vaginal septum, uterus subseptus, bladder 59 
electrophy, cloakae 60 

 61 
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I. Leitlinieninformationen 62 

 63 

Leitlinienprogramm der DGGG, OEGGG und SGGG 64 

Informat ionen hierzu f inden Sie am Ende der Leit l inie.  65 

 66 

Zitierweise 67 

 68 

Leitliniendokumente 69 

Die vo llständige Langfassung und eine DIA-Version  70 

dieser Leit l in ien sowie e ine Aufstel lung der Interessenkonf l ikte 71 

aller Autoren bef inden sich auf  der Homepage der AWMF: 72 

http: / /www.awmf.org/ leit l in ien/detai l / l l /015-052.html 73 

  74 

 75 

 76 

Leitliniengruppe 77 

Siehe Tab. 1 und Tab. 2  78 
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II.  Leitlinienverwendung 90 

Fragestellung und Ziele  91 

Darstel lung des s innvollen d iagnost ischen und therapeut ischen Vorgehens für  92 
Pat ient innen mit  angeborenen Fehlb i ldungen des weibl ichen Genitale.  93 

 94 

Versorgungsbereich 95 

1. Stationärer Versorgungssektor  96 
2. Ambulanter Versorgungssektor  97 
3. Teilstationärer Versorgungssektor  98 
4. Primärärztliche / spezialisierte Versorgung 99 
 100 

Anwenderzielgruppe / Adressaten 101 

Diese Leitlinie richtet sich an folgende Personenkreise 102 
o Gynäkologinnen/Gynäkologe in der Niederlassung 103 
o Gynäkologinnen/Gynäkologe mit Klinikanstellung 104 
o Ärztinnen/ Ärzte für Kinder- und Jugendheilkunde in der Niederlassung 105 
o Ärztinnen/ Ärzte für Kinder- und Jugendheilkunde mit Klinikanstellung 106 
o Ärztinnen/ Ärzte für Kinderchirurgie in der Niederlassung 107 
o Ärztinnen/ Ärzte für Kinderchirurgie mit Klinikanstellung 108 
o Ärztinnen/ Ärzte für Kinderradiologie in der Niederlassung 109 
o Ärztinnen/ Ärzte für Kinderradiologie mit Klinikanstellung 110 
o Ärztinnen/ Ärzte für Kinderurologie in der Niederlassung 111 
o Ärztinnen/ Ärzte für Kinderurologie mit Klinikanstellung 112 
o Psychosomatische tätige Ärztinnen/Ärzte und Psychologinnen/ Psychologen in der 113 

Niederlassung 114 
o Psychosomatisch tätige Ärztinnen/Ärzte und Psychologinnen/ Psychologen mit 115 

Klinikanstellung    116 
 117 

Die Leitlinie dient auch zur Information für Angehörige von weiteren Gesundheitsberufen die 118 
Patientinnen mit genitalen Fehlbildungen betreuen, z.B. Pflegekräfte.  119 
 120 

Verabschiedung und Gültigkeitsdauer  121 

Die Gült igke it  dieser Leit l inie wurde durch die Vorstände/Verantwort l ichen der  122 
betei l igten Fachgesel lschaf ten/Arbeitsgemeinschaften/Organisat ionen/Vere ine,  sowie 123 
durch den Vorstand der DGGG und der DGGG-Leit l in ienkommission sowie der SGGG 124 
und OEGGG im 4.  Quartal  2019 bestät igt  und damit  in seinem gesamten Inhalt  125 
genehmigt .  Diese Leit l inie besitzt  eine Gült igkeitsdauer von 1.5.2019 bis 30.05.2024.  126 
Diese Dauer ist  aufgrund der inhalt l ichen Zusammenhänge geschätzt .  127 
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III.  Methodik 128 

Grundlagen 129 

Die Methodik  zur Erste l lung d ieser Le it l in ie wird durch die Vergabe der  130 
Stufenklass if ikat ion vorgegeben. Das AWMF-Regelwerk (Vers ion 1.0) g ibt  131 
entsprechende Regelungen vor.  Es wird zwischen der n iedr igsten Stufe (S1),  der  132 
mit t leren Stufe (S2) und der höchsten Stufe (S3) unterschieden. Die niedrigste Klasse 133 
def in iert  s ich durch e ine Zusammenstel lung von Handlungsempfehlungen, erstel l t  durch 134 
eine nicht  repräsentat ive Expertengruppe. Im Jahr 2004 wurde die Stufe S2 in d ie  135 
systemat ische Evidenzrecherche-basierte (S2e) oder strukturel le Konsens-bas ierte  136 
Unterstufe (S2k) gegl iedert .  In der höchsten Stufe S3 verein igen sich beide Verfahren.   137 

Diese Leit l in ie entspr icht  der Stufe:  S2k 138 

 139 

Empfehlungsgraduierung 140 

Die Evidenzgraduierung nach systemat ischer Recherche,  Selekt ion,  Bewertung und 141 
Synthese der Evidenzgrundlage und eine daraus resu lt iertende 142 
Empfehlungsgraduierung e iner Leit l in ie auf  S2k-Niveau ist  n icht  vorgesehen. Es werden 143 
die e inze lnen Statements und Empfehlungen nur sprachlich – nicht  symbolisch – 144 
untersch ieden (siehe Tabelle 3 und 4):  145 

Tabelle 3: Graduierung von Empfehlungen (deutschsprachig) 146 

Beschreibung der Verbindlichkeit Ausdruck 

Starke Empfehlung mit hoher Verbindlichkeit Soll / Soll nicht 

Einfache Empfehlung mit mittlerer Verbindlichkeit Sollte / Sollte nicht 

Offene Empfehlung mit geringer Verbindlichkeit Kann / Kann nicht 

 147 
Tabelle 4: Graduierung von Empfehlungen (englischsprachig) 148 
(engl ischsprachig nach Lomotan et  al.Qual Saf  Health Care.2010)  149 

Description of binding character Expression 

Strong recommendat ion with highly binding 
character  

must /  must  not 
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Description of binding character Expression 

Regular recommendat ion with moderately  
bind ing character  

should /  should not  

Open recommendat ion with l imited binding 
character  

may /  may not  

 150 

Statements 151 

Sollten fachliche Aussagen nicht  als Handlungsempfehlungen, sondern als einfache 152 
Darlegung Bestandtei l  d ieser  Le it l inie  sein,  werden diese a ls „Statements“ bezeichnet .  153 
Bei diesen Statements ist  die Angabe von Ev idenzgraden n icht  mögl ich.  154 

 155 

Konsensusfindung –und Konsensusstärke 156 

Im Rahmen einer st ruktur ierten Konsenskonferenz nach dem NIH Typ (S2k/S3-Niveau)  157 
st immen die berecht igten Tei lnehmer der Sit zung d ie ausformulierten Statements und 158 
Empfehlungen ab.  Der Ablauf  war wie folgt :  Vorstel lung der Empfehlung,  Inhalt l iche 159 
Nachfragen,  Vorbr ingen von Änderungsvorschlägen, Abst immung al ler  160 
Änderungsvorschläge.  Bei nicht  Erre ichen eines Konsensus (>75% der St immen),  161 
Diskussion und erneute Abst immung. Abschließend wird abhängig von der Anzahl der  162 
Teilnehmer d ie Stärke des Konsensus ermit te lt  (s iehe Tabel le 5).  163 

 164 

Tabelle 5: Einteilung zur Zustimmung der Konsensusbildung 165 
 166 

Symbolik Konsensusstärke Prozentuale Übereinstimmung 

+++ Starker Konsens Zustimmung von > 95% der Teilnehmer 

++ Konsens Zustimmung von > 75-95% der Teilnehmer 

+ Mehrheitliche Zustimmung Zustimmung von > 50-75% der Teilnehmer 

- Kein Konsens Zustimmung von < 51% der Teilnehmer 
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Expertenkonsens 167 

Wie der Name bere its ausdrückt ,  s ind hier  Konsensus-Entscheidungen spezie l l  f ür  168 
Empfehlungen/Statements ohne vorige sys temische Literaturrecherche (S2k) oder  169 
aufgrund von fehlenden Evidenzen (S2e/S3) gemeint .  Der zu benutzende 170 
Expertenkonsens (EK) ist  g leichbedeutend mit  den Begrif f l ichkeiten aus anderen 171 
Leit l inien wie „Good Clin ica l Pract ice“ (GCP) oder „kl in ischer Konsensuspunkt“ (KKP).  172 
Die Empfehlungsstärke graduiert  s ich g leichermaßen wie bereits im Kapite l  173 
Empfehlungsgraduierung beschrieben ohne d ie Benutzung der aufgezeigten Symbolik ,  174 
sondern rein semant isch („sol l“ / „sol l  nicht“ bzw. „sol l te“/ „sol l te nicht“ oder „kann“/„kann 175 
nicht“) .       176 

  177 
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IV. Leitlinie 178 

1 Epidemiologie 179 
Die Daten zur Epidemiologie genitaler Fehlbildungen sind oft  älter und stammen 180 
meist aus retrospektiven Studien und Fallberichten.(6, 38) 181 

Konsensbasier tes S ta tem ent   1.S1  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Inz idenz genita ler Fehlbi ldungen l iegt  in der weib l ichen 
Allgemeinbevölkerung bei 3,0–6,7 %, über 7 % bei Ster i l i tätspat ient innen und 
ca.  17% bei Pat ient innen mit  habitue llen Aborten 

Im Vergleich zur Normalbevölkerung result ieren bei vorhandener,  
insbesondere uter iner Fehlb i ldung s ign if ikant  höhere Abortraten.  

 182 

 183 

184 
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2 Ätiologie von Störungen der Müllerschen Gänge 185 

 186 

 187 
 188 

Konsensbasier tes S ta tem ent   2.S2  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Best immte Mikrodelet ionen und Mikrodupl ikat ionen können Störungen der  
Müllerschen Gänge hervorrufen.  

Mutat ionen in Genen wie LHX1, WNT4 und WNT9B gehen mit  Störungen der 
Müllerschen Gänge e inher.  

 189 
 190 

 191 

 192 

193 
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3 Klassifikation 194 

 195 

Über viele Jahre wurde die Fehlbildungsklassif ikat ion der American Fert i l i ty  196 
Society“ (AFS) als Standard angesehen. Da Fehlbildungen sich in einer großen 197 
Varianz zeigen wurden die Klassif ikat ionen VACUAM (33) und die der ESHRE/ 198 
ESGE (20) entwickelt .  Beide orientieren sich an den Anatomischen Strukturen. 199 
In diesem Zusammenhang ist es ebenfalls wicht ig assoziierte Fehlbildungen mit  200 
zu berücksicht igen 201 

 202 

Konsensbasier te  Empfehlung   3.E 1  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Um eine Fehlbi ldung rep liz ierbar zu erfassen,  sol l ten die Klassif ikat ionen 
ESHRE/ ESGE oder VCUAM benutzt  werden.  

 203 
Konsensbasier tes S ta tem ent   3.S3  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die anatomischen K lassif ikat ionen ESHRE/ ESGE & VCUAM bieten derzeit  d ie  
beste Opt ion e ine Fehlb i ldung suf f iz ient  abzubilden.  

 204 

 205 

  206 
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4 Diagnostik 207 

 208 
 209 
 210 

Konsensbasier te  Empfehlung   4.E 2  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei pränata lem V.a.  eine Genita lfeh lb i ldung ist  die weiterführende Abklärung,  
Diagnost ik und interdiszipl inäre Beratung an entsprechenden Einr ichtungen zu 
empfehlen.  

 211 
Konsensbasier tes S ta tem ent   4.S4  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Im Rahmen der Ult raschal lscreeninguntersuchungen erhobene Befunde 
können auf  Genita lfeh lbi ldungen hinweisen.  

 212 

Konsensbasier te  Empfehlung   4.E 3  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei Vorsorgeuntersuchungen im Kindesalter so l l te auf  weibl iche 
Genitalfehlb i ldungen geachtet  werden. Bei V.a.  eine Genitalfehlb i ldung ist  die  
weiterführende Abk lärung,  Diagnost ik und ggf .  interd iszip l inäre Beratung zu 
empfehlen.  Bei Kindern und Jugendlichen sol l  auf  den Schutz vor  
ungerecht fert igten diagnost ischen Maßnahmen geachtet  werden. 

 213 
Konsensbasier tes S ta tem ent   4.S5  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Diagnost ik be i V.a.  weibl iche genitale  Fehlbi ldungen im Kindes- und 
Jugendalter setzt  v iel Erfahrung,  ein kindgerechtes Instrumentar ium und 
Ambiente sowie e in gutes Einfühlungsvermögen der Untersucher voraus.  

 214 
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Konsensbasier te  Empfehlung   4.E 4  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei Vorl iegen von weib l ichen genita len Fehlb i ldungen sol l  auf  die Assoziat ion 
zu anderen anatomischen Fehlbi ldungen, Syndromen oder Symptomkomplexen 
geachtet  werden.  Bei der Bildgebung so llen Methoden ohne ion isierende 
Strahlung bevorzugt  e ingesetzt  werden. Mit tel der Wahl ist  der Ult raschal l .  

 215 
Konsensbasier tes S ta tem ent   4.S6  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Anomal ien der Nieren und des harnableitenden Systems können mit  weibl ichen 
genitalen Fehlbi ldungen assoz iiert  se in.  Weib l iche genitale Fehlbi ldungen 
können Bestandtei l  von Syndromen se in.  

 216 

  217 
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5 Transition  218 

5.1 Einführung und Begriffserklärung  219 

 220 

Konsensbasier te  Empfehlung   5.E 5  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Jugendl iche mit  genitalen Fehlbi ldungen so llen während der  dre i Phasen der  
Pubertät  entsprechend ihrer Reife auf  die Transit ion vorbereitet  werden.  

Die Transit ion so l l  eine längerfr ist ige und kont inuier l iche Begleitung in d ie  
Erwachsenenzeit  umfassen.  

 221 
Konsensbasier tes S ta tem ent   5.S7  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Viele  Jugendliche mit  chronischen Erkrankungen und Medikamenteneinnahme 
entziehen sich während der Pubertät  zunehmend der ärzt l ichen Kontro l le,  
zeigen eine sch lechtere Compliance und gehen of t  in der Transit ion ver loren 
(„Lost  in Trans it ion“),  was sich negat iv auf  Gesundheit  und Lebenserwartung 
der Betrof fenen auswirkt .    

 222 

 223 
 224 
 225 
5.2 Assoziierte Fehlbildungen 226 

 227 

Konsensbasier te  Empfehlung   5.E 6  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bevor e in komplexer operat iver E ingr if f  vorgenommen wird,  sol l  d ie fachl ich 
kompetente Nachbetreuung, auch längerfr ist ig,  besprochen und d ie Transit ion 
sichergestel l t  werden.   
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Um assoziierte Fehlbi ldungen rechtzeit ig zu erkennen, sol len weib l iche 
Jugendl iche mit  urogenitaler Fehlbi ldung spätestens ab Tannerstad ium B3 von 
einer kinder- und jugendgynäkologisch ausgebi ldeten Fachperson untersucht  
und e ine entsprechende Abf lussbehinderung ausgeschlossen werden.  

 228 
Konsensbasier tes S ta tem ent   5.S8  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Weibl iche genitale Fehlbi ldungen, wiederholte genitale Operat ionen und 
Funkt ionsstörungen wie Inkont inenz können zu Veruns icherung und b leibender  
Ablehnung von Sexuali tät  und Int imität  führen.  Eine vert rauensvol le Arzt-
Pat ient-Bez iehung in der Zeit  der Pubertät  kann d ie Therapietreue stärken und 
kann die Compliance verbessern. 

 229 

5.3 Multidisziplinäres Team 230 

 231 

Konsensbasier te  Empfehlung   5.E 7  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Kinder und Jugendliche mit  komplexen genita len Fehlbi ldungen sol len in einem 
mult id iszip l inären Team besprochen und von einer in Kinder- und 
Jugendgynäkolog ie geschulten Fachperson auch in der Trans it ion begle itet  
werden. 

 232 
 233 

Konsensbasier tes S ta tem ent   5.S9  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Zentren,  die Operat ionen bei Kindern und Jugendl ichen mit  genitalen 
Fehlbi ldungen vornehmen, so l len d ie Beratung und das Therapiekonzept  
interd iszip l inär mit  Vertretern al ler betei l igten medizin ischen und 
psychosoz ia len Fachbereichen unter Einbezug der Kinder- und 
Jugendgynäkolog ie besprechen und die Transit ion langfr ist ig p lanen.  

 234 
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 235 
5.4 Konkrete Aufgaben der Transition  236 

 237 

 238 

Konsensbasier te  Empfehlung   5.E 8  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei Mädchen mit  genita ler Fehlbi ldung so l l  die Trans it ion entsprechend 
untenstehender Checkl iste erfo lgen.  Zentra le Themen der Transit ion wie 
Sexualaufklärung,  Kontrazept ion,  f rühzeit ige präkonzept ionelle Beratung 
sowie Unterstützung der Eigenständigkeit  s ind gerade bei Personen mit  
genitalen Fehlb i ldungen besonders wicht ig  und sol len sorgfält ig und mit  
entsprechendem Fachwissen erfo lgen (siehe Checkl iste/Tabelle 12)  

 239 
Konsensbasier tes S ta tem ent   5.S10  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Für Mädchen mit  genitaler,  urogenitaler oder  anogenita ler Fehlb i ldung ist  die  
korrekte Begleitung und Unterstützung in der  Transit ion essent iel l .  

 240 

  241 
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6 Fehlbildungen der Vulva 242 

 243 

Die Wiederherstellung von Form und Funktion des äußeren weiblichen Genitals basiert 244 

auf der Re-Etablierung morphologischer Eigenschaften (32). 245 

 246 

Konsensbasier te  Empfehlung   6.E 9  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Für rekonstruktive Chirurgie an der Vulva sollen die Behandelnden über 

mikrochirurgisch-anatomische Expertise verfügen und diese Region als 

Komposition verschiedener anatomischen Einheiten verstehen  

 247 
 248 
Aufgrund der Komplexität möglicher anatomischer Beeinträchtigungen sollte die 249 

rekonstruktive Chirurgie der äußeren weiblichen Genitalien neben generell-operativen 250 

Prinzipien insbesondere spezialisierte Verfahren berücksichtigen, um ein optimales 251 

Outcome zu erreichen (27). 252 

 253 
 254 

Konsensbasier tes S ta tem ent   6.S11  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Angeborene Fehlb i ldungen des äußeren weib l ichen Genita ls und deren 
Behandlungen können mit  einer erhebl ichen Beeinf lussung der  
psychosoz ia len,  aber auch psychosexuellen Integrität  der betrof fenen 
Pat ient innen einhergehen.  

Die Region des äußeren weibl ichen Genitals ist  als „Komposit ion 
verschiedener anatomischer Einheiten“ zu verstehen.  

Komplexe Rekonstrukt ionen der Vulva ver langen vom Operateur e ingehende 
Kenntnisse der spez iel len Anatomie und p last isch-rekonstrukt iver  
Operat ionsverfahren  

 255 

 256 
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7 Fehlbildungen der Vagina 257 

7.1 Vaginalsepten  258 
(ESHRE/ESGE Class V1-3;  VCUAM V1-5)*  259 

7.1.1 Longitudinales nicht-obstruierendes Septum (V1) 260 

(ESHRE/ESGE Class V1; VCUAM V2)*  261 

7.1.1.1 Diagnostik 262 

Für die sichere Diagnose eines longitudinalen Vaginalseptums ist eine 263 
Speculumuntersuchung meist unersetzlich.  264 
Vaginale Septen sind in mehr als 87% mit uterinen Fehlbildungen assoziiert .  265 
Auch auf häufig vorkommende Anomalien der Nieren und des ableitenden 266 
Harnsystems hin muss untersucht werden (14, 23).  267 

7.1.1.2 Therapie 268 

Die Dissektion des Septums entlang zweier langer gerader Klemmen stellt  d ie 269 
Therapie der Wahl dar. 270 

Konsensbasier te  Empfehlung   7 .E 10  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++ 

Eine operat ive Therapie longitudinaler n icht-obstruierender Vagina lsepten so l l  
jederzeit  bei Beschwerden oder aber bei geplanter Schwangerschaf t  zur  
Erleichterung einer vaginalen Entbindung erwogen werden. Siehe auch Kapitel  
13 

 271 
Konsensbasier tes S ta tem ent   7 .S 12  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++ 

Longitud ina le nicht-obstru ierende Vaginalsepten sind nicht  selten 
asymptomat isch.  

 272 

7.1.2 Longitudinales obstruierendes Vaginalseptum  273 

(ESHRE/ESGE Class V2; VCUAM V5a)* 274 

7.1.2.1 Diagnostik 275 



  
Weibliche genitale Fehlbildungen  
 
 

                                                         

 

Version 2.0 vom 23.08.2020 
 

21 

Für die sichere Diagnose eines obstruierenden longitudinalen Septums, 276 
welches sich meist zervixnah befindet, und zur Festlegung des therapeutischen 277 
Vorgehens, ist  eine Speculumuntersuchung unersetzlich. Sonograf isch zeigt 278 
sich ein Hämatokolpos und ggf. eine Hämatomera auf der obstruierten Seite, 279 
sowie häufig eine Nierenanomalie. In letzter Zeit  bekommt auch hier die 3D-280 
Sonograf ie einen immer größeren Stellenwert (2, 19).  281 
Eine Kernspintomographie (MRT) kann bei der Dif ferentialdiagnose der 282 
verschiedenen obstruierenden Fehlbildungen helfen (10, 49) .   283 

7.1.2.2 Therapie 284 

Die Therapie besteht aus einer Resektion des Septums, indem an der sich 285 
vorwölbenden Stelle zunächst mit einer Kanüle aspiriert  und dann der part iel le 286 
Anteil des Septums scharf reseziert wird. Eine Stenosierung muss vermieden 287 
werden. 288 

7.1.3 Hymenalatresie und transversales Vaginalseptum 289 

(ESHRE/ESGE Class V3; VCUAM V1b)* 290 

7.1.3.1 Hymenalatresie 291 

7.1.3.1.1 Diagnostik: 292 

Bei der Inspektion fällt  das vorgewölbte Hymen auf. Sonografisch lässt sich ein 293 
Hämatokolpos und ggf. auch bereits eine Hämatometra darstellen. 294 

7.1.3.1.2 Therapie: 295 

Die operat ive Korrektur wird durch mitt ige Inzision des Hymens und Resektion 296 
über einem in der Scheide geblockten Blasenkatheter mit einem Laser oder 297 
monopolarer Stromnadel vorgenommen. Meist erfolgt eine kreuzförmige oder 298 
zirkuläre Exzision. (8, 10) 299 

 300 

7.1.3.2 Transversales Vaginalseptum 301 

7.1.3.2.1 Diagnostik:  302 

Die Diagnose wird mit Hilfe einer Speculumuntersuchung in Kombination mit 303 
einer Sonografie und ggf. einem MRT gestellt .  304 

7.1.3.2.2 Therapie: 305 

Die operat ive Therapie besteht in der Exzision des Septums. In komplexen Fällen 306 
und bei dickwandigen Septen muss die Therapie häufig mit einem abdominalen 307 
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Zugang (per Laparoskopie oder Laparotomie) sowie ggf. mit Lappenplast iken 308 
kombiniert werden (45). 309 

 310 

Konsensbasier te  Empfehlung   7.E 11  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Obstruierende Vaginalsepten,  die in der Pubertät  symptomat isch werden,  
sol len in der Regel zeitnah operat iv therapiert  werden.  Eine deta i l l ierte  
Diagnost ik so l l  vor dem operat iven Vorgehen erfolgen.  Für die Behandlung 
soll te e ine entsprechende Expert ise vorhanden sein.  

 311 
Konsensbasier tes S ta tem ent   7.S13  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Obstruierende longitudinale  und t ransversale Vagina lsepten werden in der  
Neugeborenenphase (Mukokolpos) oder  häuf ig erst  bei Beschwerden in  der  
Pubertät  (Hämatokolpos) symptomat isch.  Der Schweregrad der Eingrif fe re icht  
von relat iv einfach bis hochkomplex.  

 312 

7.2 Vaginalaplasie  313 

(ESHRE/ESGE Class V4; VCUAM V5b)* 314 

7.2.1 Diagnostik 315 

Es f inden sich meist ein blind endendes Vaginalgrübchen von ein bis wenigen 316 
Zentimetern Länge sowie sonograf isch ein komplett  fehlender oder nur 317 
rudimentär ausgebildeter Uterus in Form von beidseit igen Uterusanlagen. Durch 318 
eine Sonografie der Nieren können assoziierte Fehlbildungen diagnostiziert  319 
werden. Mit einem MRT ist es zudem möglich weitere assoziierte Fehlbildungen 320 
zu erkennen und rudimentäre Müllergangstrukturen zu charakterisieren (25, 36).  321 

7.2.2 Therapie 322 

Ziel der Therapie bei Vaginalaplasie ist die Anlage einer adäquat langen und 323 
weiten Neovagina. Konservative und zahlreiche operative Methoden zur 324 
Neovagina-Anlage sind bislang beschrieben worden. 325 
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 326 

7.2.2.1 Nicht-operative Methoden 327 

Die vaginale Selbstdehnung wurde erstmals 1938 von Frank beschrieben (15). 328 

Konsensbasier te  Empfehlung   7.E 12  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die Selbstdehnungstherapie kann bei hoch mot ivierter gut  angeleiteter  
Pat ient in als Pr imärtherapie erwogen werden, wenn diese e inem operat ivem 
Vorgehen zunächst  oder überhaupt ablehnend gegenüber steht ,  oder deut l ich 
erhöhte OP-Risiken aufweist  Für die Behandlung soll te eine entsprechende 
Expert ise vorhanden se in.  

 329 
 330 

Konsensbasier tes S ta tem ent   7.S14  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Mit  Hil fe von an Länge und Weite zunehmenden Vaginalstents sol l  die 
Pat ient in tägl ich über mehrere Monate für mindestens 30 Minuten Druck auf  
das vorhandene Vaginalgrübchen ausüben.  

Anwendbar vor geplanter Uterustransplantat ion. 

 331 

7.2.2.2 Operative Methoden 332 

Neovaginaanlage durch Dissektion (Vaginale Tunnelung) zwischen Blase und 333 
Rektum  und Verwendung eines Transplantates   334 

7 .2.2.2.1 McIndoe-Technik und Modif ikat ionen 335 

Die Tunnelung der Neovagina erfolgt bis zum Douglasperitoneum. Ein 336 
Spalthauttransplantat,  welches meist von Gesäß oder Oberschenkel der Patient in 337 
stammt, wird zur Deckung der Neovagina verwendet. 338 

 339 

 340 

 341 
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Konsensbasier te  Empfehlung   7.E 13  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die McIndoe-Technik kann als Methode der Wahl bei Pat ient innen nach 
ausgedehnten abdominalen Voroperat ionen oder mit  funkt ionsfähigem Uterus 
angesehen werden. Für die Behandlung so l l t e eine entsprechende Expert ise 
vorhanden se in.  

 342 
Konsensbasier tes S ta tem ent   7.S15  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die or ig ina le McIndoe-Technik verwendet  ein Spalthaut t ransplantat  zur  
Deckung der Neovagina,  welches meist  von Gesäß oder  Oberschenkel der 
Pat ient in stammt.  

Anwendbar vor geplanter Uterustransplantat ion. 

 343 

7.2.2.2.2 Davydov-Technik 344 

Die ursprüngliche Technik wurde weitgehend durch ein laparoskopisches 345 
Vorgehen ersetzt,  was zu geringerem Blutverlust und postoperat iven Schmerzen, 346 
kürzerem Krankenhausaufenthalt ,  schnellerer Genesung und besseren 347 
kosmetischen Ergebnissen führte. (7, 40) 348 

Konsensbasier te  Empfehlung   7.E 14  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Für die Davydov-Methode g i l t ,  dass sie auch angewandt werden kann nach 

vorausgegangener genita ler Operat ion mit  Narbenbi ldung,  da das 

Vaginalepithel n icht  elast isch sein muss.  Für die Behandlung sol l te eine 

entsprechende Expert ise vorhanden sein. 

 349 
 350 
 351 

Konsensbasier tes S ta tem ent   7.S16  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  
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Beim Davydov erfolgt  pr imär eine Dissekt ion des rektovesikalen Raum.  
Anschließend wird von t ransabdominal das Peritoneum mobi l is iert ,  durch den 
geschaffenen Raum gezogen und im Bere ich des Intro itus angenäht.  Der  
Verschluss des Apex der Neovagina erfo lgt  mit  einer Tabaksbeutelnaht .  

 352 

7.2.2.3 Operative Methoden 353 

Neovaginaanlage durch Dissektion (Vaginale Tunnelung) zwischen Blase und 354 
Rektum ohne Verwendung eines Transplantates 355 

 356 

7.2.2.3.1  Wharton-Sheares-George 357 

Die Vereinfachung nach Wharton-Sheares-George (39) kommt nunmehr ohne primäre 358 

Überkleidung des operativ erzeugten Hohlraumes mit Fremdgewebe (weder auto- noch 359 

heterolog) aus und vermeidet somit auch Probleme durch diese Transplantation. 360 

 361 

Konsensbasier te  Empfehlung   7.E 15  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die Methode nach Wharton-Sheares kann bei sichtbaren ob li ter ierten 
Müllersch‘schen Gängen a ls e ine der pr imären Methode e ingesetzt  werden. Es  
l iegen aber bisher ke ine Outcome-Daten vor,  in wie weit  diese bei  
insbesondere Beckennieren anwendbar ist .  

Für die Behandlung sollte eine entsprechende Expertise vorhanden sein. 

 362 
 363 
 364 

Konsensbasier tes S ta tem ent   7.S17  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Bei der Wharton-Sheares-George Methode wird die Neovagina durch 
Sondierung der ob l i ter ierten Müllerschen Gänge durch Hegarst i f te  
aufsteigender Größe geschaffen.  Anwendbar vor geplanter  
Uterustransplantat ion.  
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 365 

7.2.2.4 Lappenplastiken 366 

7.2.2.4.1 Vollhauttransplantate und Lappenplast iken zur vaginalen Auskleidung 367 

Die meisten dieser Methoden leiden darunter, dass sie sichtbare Narben 368 
hinterlassen, sich Keloid bildet und die Lubrikat ion insuff izient ist. 369 

Konsensbasier te  Empfehlung   7.E 16  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Aufgrund von Narbenbi ldung, Komplex ität  und potent iel ler Lappenverluste 
ble iben Lappenplast ik-Pat ient innen mit  malignen Erkrankungen und daraus  

result ierender Notwendigkeit  zur Exenterat ion oder anderen ausgedehnteren 

pelv inen Operat ionen vorbehalten.  Für die Behandlung sol l te eine 

entsprechende Expert ise vorhanden sein. 

 370 
Konsensbasier tes S ta tem ent   7.S18  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Verfahren wie Grac i l is- ,  Glutaeus-,  Vulvoperineal-  oder Skapula lappen wurden 
vermehrt  in den 1980er und 1990er Jahren beschrieben und werden heute 
seltener angewandt. 

 371 

7.2.2.4.2 Vulvovaginale Rekonstrukt ion 372 

Einwand gegen diese Methode ist die abnorme Lage der Vagina, der dadurch 373 
result ierende für den Koitus ungünstige Winkel,  sowie ggf. die fehlende 374 
Lubrikat ion .   375 

 376 

Konsensbasier te  Empfehlung   7.E 17  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Aufgrund von Narbenbi ldung, Komplex ität  und potent iel ler Lappenverluste 
ble iben Lappenplast iken Pat ient innen mit  malignen Erkrankungen und daraus  
result ierender Notwendigkeit  zur Exenterat ion oder anderen ausgedehnteren 
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pelv inen Operat ionen vorbehalten.  Für die Behandlung sol l te eine 
entsprechende Expert ise vorhanden sein.  

 377 
Konsensbasier tes S ta tem ent   7.S19  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Wil l iams beschrieb diese Technik als erster,  bei der er einen externen Sack  
bi ldete,  indem er d ie Labia majora so zusammennähte,  dass s ie e ine kurze 
vert ikale Vagina b i ldeten.  

 378 

7.2.2.5 Darmscheiden 379 

Nach Bildung eines Tunnels zwischen Rektum und Blase wird ein 380 
ausgeschaltetes Darmsegment als Schleife in die Neovagina gebracht und am 381 
Introitus befest igt(16). 382 

 383 

Konsensbasier te  Empfehlung   7.E 18  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

In der Kinderurologie/-chirurgie stel l t  die Scheidenrekonstrukt ion mit tels Darm 
bei komplexen urogenitalen Fehlb i ldungen eine etablierte Methode dar.  Hierzu 
im Gegensatz ist  d iese OP-Methode aufgrund der  hohen Kompl ikat ionsraten 
und der Größe des Eingrif fs bei erwachsenen Pat ient innen mit  pr imär  
onkolog ischen Frageste l lungen oder nach ausgedehnten Voroperat ionen 
vorbehalten.  Für die Behandlung soll te eine entsprechende Expert ise 
vorhanden se in.  

 384 
Konsensbasier tes S ta tem ent   7.S20  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Zur Anlage einer Darmscheide wurde bis lang meist  I leum, Rektum und Sigma 
verwendet.  

Nicht  sinnvoll  vor geplanter Uterustransplantat ion aufgrund erhöhter 
Infekt ionsgefahr bei Darmf lora.  

  385 
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7.2.2.6 Operative Dehnung durch Zug 386 

Vecchiett i-Methode und Modif ikat ionen 387 

Durch Verbindung der Dehnungsolive über Zugfäden mit einem Spannapparat, 388 
der subumbil ikal oder suprapubisch auf der Bauchdecke zu l iegen kommt, kann 389 
der Zug täglich erhöht werden, so dass innerhalb von 4-7 Tagen eine Neovagina 390 
von 10-12cm Länge erreicht wird (5, 37). 391 

Konsensbasier te  Empfehlung   7.E 19  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Auf  Grund der zahlenmäßigen Erfahrung mit  wenigen Komplikat ionen 

weltweit ,  stel l t  diese Therapie e ine weitere pr imäre operat ive Methode bei 

angeborenen Fehlb i ldungen dar,  da sie vor a l lem auch anwendbar ist  bei 

assozi ieren Nierenfeh lb i ldungen und keine lebenslange Di latat ion benöt igt .  

Für die Behandlung sol l te eine entsprechende Expert ise vorhanden se in.  

 392 
Konsensbasier tes S ta tem ent   7.S21  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Das Prinzip besteht  darin,  dass mit  Hil fe einer Dehnungsolive oder eines  
Steckgliedphantoms passiver Zug auf  das Vagina lgrübchen ausgeübt wird.  

Anwendbar vor geplanter Uterustransplantat ion.  

 393 

Tabelle 6:  Übers icht  der Methoden zur Behandlung von vaginalen Fehlbi ldungen 394 

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 
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Methode Vorteile Nachteile Komplikationen 

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 

 

 

  

 

1.2 Davydov-Technik 

 

Bei Davydov gute 
Vaginallängen, auch 
bei genitalen Narben 
nach Vor-OPs 
möglich 
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Methode Vorteile Nachteile Komplikationen 

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 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

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 
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Methode Vorteile Nachteile Komplikationen 

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 

395 
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 396 

8 Fehlbildungen Zervix 397 

8.1 Zervix Duplex  398 

(ESHRE/ ESGE C1+2; VCUAM C1)* 399 

8.1.1 Spezielle Diagnostik 400 

Kongenitale Anomalien der Zervix sind insgesamt sehr seltene Fehlbildungen. 401 

Die Zervix duplex bezeichnet den kompletten Müllerschen Fusionsdefekt auf der 402 
Höhe der Zervix. Die Diagnose erfolgt durch klin ische Untersuchung, Bildgebung 403 
mit Ultraschall und MRT sowie invasiv endoskopisch. 404 

8.1.2 Therapie 405 

Im Vordergrund steht die Therapie der Begleit fehlbildungen der Vagina und des 406 
Uterus. 407 

 408 

Konsensbasier te  Empfehlung   8.E 20  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Therapeut isch steht  die Korrektur von Begle it fehlb i ldungen (Uterus,  Vagina)  
im Vordergrund.  Eine Resekt ion e iner  Cerv ix  duplex so l l te  nicht  durchgeführt  
werden,  aufgrund des nicht  abzuschätzenden Risikos e iner Cervix insuf f iz ienz  
in der Schwangerschaf t .  

 409 
Konsensbasier tes S ta tem ent   8.S22  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

1) Unter Zervix duplex versteht  man den komplet ten Fusionsdefekt  auf  Höhe 
der Zervix.  

2) Anomal ien der Zervix sind selten.  

3) Eine pr imäre Ster i l i tät  kann vorl iegen.  

4) Das Belassen oder die Dissekt ion der Duplikatur sind beschrieben. 
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8.2 Zervixaplasie  410 

(ESHRE/ ESGE C 3+4*; VCUAM C2a/b) 411 

8.2.1 Spezielle Diagnostik 412 

Eine fehlende Zervix stellt  das Vollbild der Zervixaplasie im Sinne einer 413 
kompletten Agenesie dar. Gefunden werden aber auch eine Obstrukt ion bei 414 
vorhandener Zervix, Zervixresiduen oder ein bindegewebiger Strang (31). 415 

In Abhängigkeit  von der Form der Fehlbildung besteht die Symptomatik in einer 416 
primären Amenorrhoe oder Kryptomenorrhoe mit zyklischen 417 
Unterbauchschmerzen bei obstrukt iver Fehlbildung, sie kann auch ganz fehlen 418 
oder sich auf eine primäre Steri l i tät beschränken (35). 419 

Die Diagnose erfolgt durch klin ische Untersuchung, Bildgebung mit Ultraschall  420 
und MRT sowie invasiv endoskopisch. 421 

 422 

8.2.2 Therapie 423 

Die Therapie ist chirurgisch, entweder als Hysterektomie oder Rekonstrukt ion 424 
durch zerviko-zervikale bzw. uterovaginale Anastomose (21, 22).  425 

Bei der Entscheidungsfindung müssen auch potentielle Komplikat ionen bei 426 
Eintrit t  einer Schwangerschaft berücksicht igt werden, etwa eine mögliche 427 
Assoziat ion mit Plazentat ionsstörungen (16). 428 

 429 

Konsensbasier te  Empfehlung   8.E 21  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Als temporärer konservat iver Ansatz  zur Unterdrückung der  
Endometr iumpro li ferat ion sol l  eine medikamentöse Therapie verabreicht  
werden.  Als Therapieopt ionen können rekonstrukt ive Konzepte oder die  
Hysterektomie oder Hemihysterektomie erwogen werden.  Es sol l  darüber  
aufgeklärt  werden, dass auch nach e iner  Rekonstrukt ion eine erfo lgre iche 
Schwangerschaft  sehr selten ist .  

 430 
 431 
 432 
 433 
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Konsensbasier tes S ta tem ent   8.S23  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

1) Zervixaplas ie bezeichnet das komplet te Fehlen der Zerv ix;  gefunden werden 
aber auch dysgenet ische Formen mit  unterschied licher Ausprägung einer  
Zervixanlage.   

Die Zervixaplasie kommt iso l iert  oder kombin iert  mit  anderen Mül lerschen 
Fehlbi ldungen vor.  

2) Die kl inische Symptomat ik besteht  je  nach Ausprägung in pr imärer  
Amenorrhoe oder Kryptomenorrhoe mit  zykl ischen Unterbauchschmerzen,  
kann aber auch fehlen oder sich auf  e ine pr imäre Ster i l i tät  beschränken. 

 434 

  435 
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9 Fehlbildungen des Uterus 436 

Uterus arcuatus/ Uterus subseptus/ Uterus septus 437 

(VCUAM U1a-c; ESHRE/ESGE Class U 1-2) 438 

9.1 Definition 439 

Die Fusion der Müller`schen Gänge hat stattgefunden, jedoch ist bei singulärem 440 
Gebärmutterkörper die Resorpt ion des sagit tal verlaufenden Septums entweder 441 
gar nicht oder part iel l abgelaufen. Der Uterus subseptus ist def iniert als ein 442 
äußerlich fast normal geformter, meist etwas breiter ausladender Uterus mit  443 
einem sagit talen Septum, welches nicht die gesamte Länge des Kavum uteri 444 
unterteilt .  Dieses Septum ist länger als beim Uterus arcuatus, aber kürzer als 445 
beim Uterus septus. Als Uterus septus wird der Uterus bezeichnet, bei dem das 446 
Septum über die Hälf te des Kavums hinaus oft  bis in die Zervix uteri hinabzieht. 447 

9.2 Bildgebende Diagnostik 448 

Mittels zweidimensionalem Ultraschall  wird häufig die Verdachtsdiagnose 449 
gestellt .  Per 3D-Vaginalsonographie und Magnet-Resonanz-Tomographie (MRT) 450 
ist  eine genauere Differenzierung möglich. Als invasive Methoden stehen 451 
Hysteroskopie und Laparoskopie zur Verfügung. Als diagnostische Kriterien 452 
gelten die äußere Uteruskontur, die myometrane Wanddicke, die Fundusdicke, 453 
das Vorhandensein und die Ausprägung einer zentralen Funduseinziehung und 454 
die Form des Cavum uteri.  Zentraler Punkt ist dabei die Abgrenzung zum Uterus 455 
bicornis. 456 

 457 

9.3 Uterus arcuatus 458 

(VCUAM U1a; ESHRE/ESGE Class U1) 459 

Der Uterus arcuatus kann als die kleinste Form eines uterinen Septums 460 
interpret iert  werden. 461 

9.3.1 Besonderheiten 462 

Es gibt keine gesicherten Daten darüber, ob der Uterus arcuatus eine 463 
Steri l i tätsursache darstellt .   464 

 465 
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9.3.2 Therapie 466 

Bei Patient innen mit habituellen Aborten sollte die operat ive Korrektur eines 467 
Uterus arcuatus erfolgen. Dabei wird das in der Regel breit  ausladende Septum 468 
in der Medainlinie mit der hysteroskopischen Schere oder mit der Nadelelektrode 469 
des Resektoskopes inzidiert. 470 

 471 

9.4 Uterus subseptus 472 

(VCUAM U1b; ESHRE/ESGE Class U2) 473 

9.4.1 Besonderheiten 474 

Der Uterus subseptus wirkt sich durch die erhöhte Rate früher und später Aborte 475 
negativ auf die Fert i l i tät aus. Dazu kommen vermehrt Lageanomalien, eine 476 
erhöhte Rate an Wachstumsretadierungen, Totgeburten und Dystokien. Frauen 477 
mit einem Uterusseptum und idiopathischer Steri l i tät prof it ierten von einer 478 
Septumdissektion. 479 

 480 

9.4.2 Spezielle Diagnostik 481 

Nichtinvasiv ermöglichen 3D-Ultraschall  und MRT eine Differenzierung. Das 482 
Ausmaß des intrakavitären Septums wird mittels Hysteroskopie beurteilt .  Eine 483 
Laparoskopie zur äußeren Beurteilung des Uterus mit Abgrenzung zum Uterus 484 
bicornis ist anzuraten. 485 

9.4.3 Therapie 486 

Auf Grund der heute einfachen Form der operat iven Korrektur mittels  487 
Hysteroskopie sollte eine präventive Septumdurchtrennung bei Frauen mit 488 
Kinderwunsch in Erwägung gezogen werden. Vor Einleitung von Maßnahmen der 489 
assist ierten Reproduktion und bei habituellem Abortgeschehen sollte eine 490 
Dissektion erfolgen. Das Septum wird mit der hysteroskopischen Schere oder der 491 
Nadelelektrode des Resektoskopes durchtrennt. Die Inzision wird soweit 492 
ausgeführt,  bis eine normal erscheinende Form des Kavum uteri result iert .  Es 493 
hängt von der Erfahrung des Operateurs ab, ob dies unter simultaner 494 
laparoskopischer Kontrolle stattf indet. Die Durchführung empfiehlt  sich bei  495 
gering proliferiertem Endometrium durchgeführt werden. 496 

 497 
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9.4.4 Spezifische Nachsorge 498 

Eine spezif ische Nachbehandlung nach der operat iven Korrektur ist nicht 499 
notwendig. Eine sichere Antikonzeption für die Dauer der Heilungsphase von drei 500 
Monaten erscheint ratsam. 501 

 502 

9.5 Uterus septus 503 

(VCUAM U1c; ESHRE/ESGE Class U2) 504 

9.5.1 Besonderheiten 505 

Der Uterus septus wirkt sich durch eine erhöhte Rate früher und später Aborte 506 
negativ auf die Fert i l i tät aus. Weiterhin werden vermehrt Lageanomalien, eine 507 
erhöhte Rate an Wachstumsretadierungen, Totgeburten und Dystokien 508 
beobachtet Es gibt keine gesicherten Daten aber Hinweise darauf, dass ein 509 
Uterus septus eine Steri l i tätsursache darstellt .  Hier gi lt  d ie oben für den Uterus 510 
subseptus genannte Studienlage. 511 

9.5.2 Spezielle Diagnostik 512 

3D-Ultraschall und MRT ermöglichen eine genauere Differenzierung, um 513 
nichtinvasiv eine Abgrenzung zwischen einem septierten Uterus und einem 514 
Uterus bicornis zu ermöglichen. Eine direkte Visualisierung ist mittels der 515 
Hysteroskopie möglich. Eine Laparoskopie zur äußeren Beurteilung des Uterus 516 
mit Abgrenzung zum Uterus bicornis ist dringend anzuraten.  517 

9.5.3 Therapie 518 

Ergänzend zur Therapie des Uterus subseptus (9.4.3) ist beim Uterus septus das 519 
Septum meist durchgehend vom Fundus bis zur Zervix ausgebildet.  Der zervikale 520 
Septumanteil sollte nicht durchtrennt werden, da sonst bei einer späteren 521 
Schwangerschaft eine Zervixinsuff izienz denkbar ist.  Es erfordert eine besondere 522 
Expert ise des Operateurs, um bei fehlender Visualisierbarkeit  des 523 
kontralaterelen Kavums die korrekte Dissektionsebene zu f inden. Zu Vermeidung 524 
von Komplikat ionen wird dringend anzuraten, den Eingrif f  unter simultaner 525 
laparoskopischer Kontrolle durchzuführen. Der Eingrif f  sollte bei gering 526 
proliferiertem Endometrium durchgeführt werden. Ggf. ist eine 527 
hormonsuppressive Vorbehandlung mittels GnRH-Agonisten oder die 528 
Ovulat ionshemmereinnahme zum Timing der Operation zu überlegen. Die 529 
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Technik der abdominalen Metroplast ik ist vollkommen durch die operat ive 530 
Hysteroskopie ersetzt worden und damit heute obsolet. 531 

 532 

9.5.4 Spezifische Nachsorge 533 

Eine spezif ische Nachbehandlung nach der operat iven Korrektur ist  nicht 534 
notwendig. Eine sichere Antikonzeption für die Dauer der Heilungsphase von drei 535 
Monaten erscheint ratsam. Die Entbindung kann vaginal erfolgen. Die 536 
entbindende Klinik ist über den erfolgten Eingrif f  in Kenntnis zu setzen. 537 

 538 

Konsensbasier te  Empfehlung   9.E 22  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die prophy lakt ische Operat ion eines Uterus arcuatus sol l te nicht  erfolgen.  

Bei Pat ient innen mit  habitue l len Aborten sol l te die operat ive Korrektur e ines  
Uterus arcuatus erfolgen.  

Die Entscheidung zu einer prophylakt ischen Operat ion sol l  ind ividuell  
diskut iert  werden, abhängig vom Alter  und der Dr ing l ichkeit  des  
Kinderwunsches.   Bei Uterus septus  ist  s ie aufgrund re lat iv häuf iger  
Schwangerschaftskomplikat ionen eher anzuraten.   

Bei Ster i l i tätspat ient innen oder bei Pat ient innen mit  habituel len Aborten sol l te  
ein Uterus subseptus /  Uterus septus hysteroskopisch oper iert  werden.  

Eine hysteroskopische Septumdissekt ion sol l te im Zustand des f lachen 
Endometr iums durchgeführt  werden. Dies kann am einfachsten erre icht  werden 
mit tels postmenstruel ler Durchführung des  Eingr if fes.  Eine medikamentöse 
Vorbehandlung ist  n icht  grundsätzl ich notwendig,  kann aber zum Timing des  
Eingr if fes vert retbar durchgeführt  werden.  

 539 
Konsensbasier tes S ta tem ent   9.S24  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Def init ion des Uterus arcuatus ist  unscharf  und beruht  in der Regel auf  
einer subjekt iven E inschätzung des Untersuchers.  
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Die Bedeutung des Uterus arcuatus in Bezug auf  das Reprodukt ionsvermögen 
ist  unklar.   

Für Eingrif fe be i Uterus subseptus und septus l iegt  in Bezug auf  
Schwangerschaftsraten keine ausreichende Evidenz vor.  

 540 

 541 

Konsensbasier tes S ta tem ent   9.S25  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Einlage e ines int rauter inen Fremdkörpers nach Septumdissekt ion bietet  
keine erwiesenen Vorte i le.  Es ist  unklar,  ob eine hormonelle medikamentöse 
Nachbehandlung zur Förderung der Wundhei lung sinnvol l  und/oder notwendig 
ist .   

Eine t ranszerv ikale Septumdissekt ion stel l t  keine Kontraindikat ion für eine 
vaginale Geburt  dar.  

 542 

9.6 Uterus bicornis 543 

(VCUAM U2; ESHRE/ESGE Class U 3) 544 

9.6.1  Besonderheiten 545 

Eine Störung in der Fusion des unteren Teils der beiden Müller-Gänge führt zur 546 
Ausbildung eines Uterus bicornis uni- oder bicoll is mit oder ohne Verdoppelung 547 
der Vagina. Der Uterus bicornis unicoll is kommt am häufigsten vor. 548 

 549 

9.6.2 Spezielle Diagnostik 550 

Es werden dieselben Methoden analog wie beim Uterus mit innerer Septierung 551 
eingesetzt.  3D-Ultraschall und MRT ermöglichen eine genauere Differenzierung, 552 
um nicht invasiv eine Abgrenzung zwischen einem septierten Uterus und einem 553 
Uterus bicornis zu ermöglichen. Eine Laparoskopie zur äußeren Beurteilung des 554 
Uterus ist dringend anzuraten. 555 

 556 
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 557 

9.6.3 Therapie 558 

 559 

Konsensbasier tes S ta tem ent   9.S26  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Bei Pat ient innen mit  habituel len Aborten bzw. Frühgeburten ist  bei einem 
Uterus bicornis eine abdominale Metrop las t ik mit  einer Verbesserung der  
Geburtenrate und Redukt ion der Abort-  und Frühgeburtenrate assozi iert .  Die  
Operat ions indikat ion so ll te unter sorgfält iger Abwägung der n icht  eindeut igen 
Datenlage zum Nutzen und der Risiken geste l l t  werden  

Beim Vorl iegen einer Hämatometra be i einem gleichwert igen Uterushorn be im 
Uterus bicorn is mit  Beschwerden so ll te  eine Metroplast ik auch bei  
unauffä l l iger geburtsh i l f l icher Anamnese durchgeführt  werden.  

Nach e iner abdominalen Metrop last ik sol l  eine pr imäre sect io caesarea 
erfolgen.  

 560 

9.7 Uterus unicornis  561 

(VCUAM U4a; ESHRE/ESGE Class U 4) 562 

9.7.1  Besonderheiten 563 

Der Uterus unicornis kann mit einer Beeinträchtigung der Fert i l i tät einhergehen. 564 
Die Therapie hängt in erster Linie von den Besonderheiten des rudimentären 565 
Horns ab. Liegt ein kommunizierendes oder nichtkommunizierendes rudimentäres 566 
Horn mit Endometriumanteilen vor, so ist eine Entfernung notwendig. Eine 567 
Schwangerschaft im rudimentären Horn führt oft im 2. Trimenon zur dramatischen 568 
Situation einer Uterusruptur und ist somit für die Patient in potentiell 569 
lebensbedrohend. 570 

 571 

Konsensbasier te  Empfehlung   7.E 23  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  
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Schwangerschaften im rudimentären Horn müssen unter Mitnahme des Horns  
ent fernt  werden.  

 572 
Konsensbasier tes S ta tem ent   9.S27  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Abort -  und Fehlgeburtenrate sind beim Uterus unicornis erhöht.  

Eine Indikat ion zur Therapie (Resekt ion des rudimentären Horns) besteht  nur  
bei endometr iumenthaltenden, kommuniz ierenden oder n icht  
kommuniz ierenden Hörnern zur Vermeidung von Dysmenorrhoen, 
Hämatometra und Endometr iose sowie zur Vermeidung von Problemen im Falle  
einer Schwangerschaft .  

 573 

 574 

  575 
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10 Fehlbildungen der Adnexe  576 

(ESHRE/ ESGE freie Beschreibung; VCUAM A1-3)* 577 

 578 

 579 

Konsensbasier tes S ta tem ent   10.S 28  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

1) Angeborene Fehlbi ldungen im Bereich der Adnexe sind se lten.  

2) Einseit ige Fehlb i ldungen bedürfen häuf ig keiner Behandlung.  

3) Bei einer ovar ie l len Insuf f iz ienz aufgrund Ovarfehlb i ldung so ll  e ine 

Hormonsubst itut ion überlegt  und ind ividuel l  indiz iert  werden.  

4) Zur Ster i l i tätstherapie sind die  Methoden der assist ierten Reprodukt ion 
Standard.   

5) Ein Versuch der operat iven Rekonstrukt ion ist  nur in Einzelfä l len indiz iert .  

 580 

 581 

Konsensbasier te  Empfehlung   10.E24  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei Verdacht  auf  eine angeborene Fehlbi ldung im Bere ich der Adnexe, sol l te  
eine Vorstel lung zur weiteren Diagnost ik und/oder Therapie in einer h ierfür  
entsprechend erfahrenen Einr ichtung erfolgen 

  582 
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11 Komplexe urogenitale Fehlbildungen 583 

 584 

Im Folgenden werden die drei wesentl ichen komplexen urogenitalen 585 
Fehlbildungen dargestellt ,  d ie das äußere weibliche Genitale betreffen. Sofern 586 
die Diagnostik nicht im Kapitel 4 dargestellt  ist ,  wi rd dies hier ergänzt. 587 

11.1 Sinus urogenitalis 588 

(ESHRE/ ESGE freie Beschreibung; VCUAM S1-3) * 589 

Bei Persistenz des Sinus urogenitalis handelt  es sich um eine unvollständige 590 
Trennung von Vagina und Urethra mit einer gemeinsamen vestibulären Öffnung. 591 
Diese kann isoliert  wie auch bei Patienten mit Varianten der 592 
Geschlechtsentwicklung oder anorektalen Fehlbildungen auftreten (29). Die 593 
Inzidenz des isolierten Sinus urogenitalis ist unklar. Begleit fehlbildungen der 594 
Nieren und ableitenden Harnwege, des Uterus, der Cervix, der Wirbelsäule 595 
und/oder des Rückenmarks können auftreten (48). 596 

Durch die unvollständige Trennung von Vagina und Urethra bildet sich ein 597 
gemeinsamer Kanal von unterschiedlicher Länge. Abflussstörungen im Bereich 598 
der einmündenden Vagina oder des Blasenhalses/Urethra können auftreten, 599 
welche rasch mittels Drainage zu beheben sind. 600 

Das Operationsverfahren ist individuell entsprechend den anatomischen 601 
Gegebenheiten und dem Vorhandensein von urogenitalen Fehlbildungen zu 602 
wählen. 603 

Eine lebenslange Nachsorge zusammen mit dem Operateur, auch nach erfolgter 604 
Transit ion, erscheint angebracht.  605 

 606 

 607 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E2 5  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei Vorl iegen eines Sinus urogenita l is sol len Begle it fehlbi ldungen des inneren 
Genitale,  der ab le itenden Harnwege, der Wirbelsäule und des Rückenmarkes  
ausgeschlossen werden.  

 608 
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Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S2 9  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Der Sinus urogenital is kann mit  Varianten der Geschlechtsentwick lung,  mit  
Kloakenfehlbi ldung sowie in seltenen Fäl len isol iert  auf t reten.  

 609 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E2 6  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei Obstrukt ion so l l  e ine rasche Ent lastung erfolgen 

 610 
Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S3 0  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Kinder mit  einem Sinus urogenital is können aufgrund einer Obstrukt ion der  
able itenden Harnwege oder Vagina eine Harntraktd i latat ion bzw. 
Harntransportstörung und/oder Hydrometrokolpos entwicke ln.  

 611 

 612 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E2 7  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die Korrektur e ines Sinus urogenital is be im beschwerdefreien 
Neugeborenen/Kind sol l te zusammen mit  einer  def init iven Introitusp last ik  
erfolgen.  Operat ionsverfahren so l l ten den anatomischen Gegebenheiten 
angepasst  sein,  wobei eine separate Öffnung von Urethra und Vagina an 
korrekter Lage mit  Erhaltung der Ur in-Kont inenz und e iner gut  durchgängigen 
Vagina Ziel se in so l l te.  

 613 
 614 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S3 1  
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Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Ziel der Operat ion ist  die B ildung einer separaten Öffnung von Urethra und 
Vagina an korrekter Lage mit  Erhaltung der Kont inenz für Urin und e iner gut  
durchgängigen Vagina.  Ausschlaggebend für die Operat ionswahl ist  d ie Länge 
des gemeinsamen Kanals.  Beim Adrenogenitalem Syndrom ist  jedoch d ie  
Länge des gemeinsamen Kanals irrelevant .  

 615 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E2 8  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Operat ionen des Sinus urogenital is sind anspruchsvoll  und sol l ten in  
spezia l is ierten Zentren von erfahrenen Chirurgen durchgeführt  werden.  

 616 
 617 
 618 
 619 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S3 2  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Totale /part iel le Mobi l isat ion des Sinus urogenital is (TUM/PUM) sind bei e inem 
gemeinsamen Kanal von 3cm und einer Urethralänge von 1-5 cm gut  
durchführbar.  Bei hohem s inus-vaginaler Konf luenz sind ausgedehntere 
Eingr if fe notwendig.  

 620 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E2 9  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine langfr ist ige Nachbetreuung und Transit ion mit  der Opt ion,  sich in  
regelmäßigen Abständen oder bei Auf t reten von Problemen beim Operateur  
vorzustel len,  so l l te gewähr le istet  sein.  

 621 
  622 
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11.3 Kloakenfehlbildung  623 

(ESHRE/ ESGE freie Beschreibung; VCUAM C)* 624 

Die persistierende Kloake (PK), mit einer Inzidenz von 1 auf 50.000-100.000 Geburten, nimmt 625 

einen eigenständigen Platz in der Klassifikation der anorektalen Malformationen (ARM) ein (43). 626 

Sie entsteht durch die fehlende Trennung von Enddarm, Harnröhre und Vagina im Rahmen der 627 

embryonalen Entwicklung zwischen der 5ten und 9ten SSW (17). Die drei Strukturen münden in 628 

einen gemeinsamen Kanal, dem sogenannten „common channel“, der im Perineum lokalisiert ist.  629 

Begleitfehlbildungen sind häufig: Nieren / Harnwege ca. 60-80%; innere Genitalien ca. 50%; 630 

vertebrale, sakrale, spinale Fehlbildungen ca. 50- 80%; kardiovaskuläre Fehlbildungen ca. 18%.  631 

Im Neugeborenenalter ist bei ca. 50% ein Hydrometrokolpos als abdominale Raumforderung 632 

tastbar, welches meist pränatal erkannt werden kann (3). Eine Entlastung kann auch im Rahmen 633 

der Anlage einer protektiven Kolostomie erfolgen. Die komplexe operative Versorgung sollte in 634 

einem Zentrum erfolgen und die lebenslange Nachsorge durch ein interdisziplinäres Team von 635 

Kinderchirurgen, Urologen, Gynäkologen (Kinder-) Nephrologen und Psychologen. Zudem ist der 636 

frühzeitige Kontakt von Eltern zu einer Selbsthilfegruppe (z.B. www.soma-ev.de ) zu unterstützen. 637 

 638 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S3 3  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Diagnose einer pers ist ierenden Kloake ist  k l in isch zu ste l len und kann 
pränata l vermutet  werden.  

 639 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E3 0  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine pers ist ierende Kloake sol l  bei Mädchen mit  einer anorekta le Malformat ion 
(ARM) und auf fäl l ig hypoplast ischem Genitale vermutet  und die Diagnose 
kl in isch geste l l t  werden.  

 640 
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Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S3 4  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Begle it fehlbi ldungen sind be i Pat ient innen mit  Kloakenfehlbi ldung häuf ig,  
insbesondere urologische,  gynäkologische und orthopädische.  Ziel der  
f rühzeit igen Diagnost ik ist  es,  assozi ierte Fehlb i ldungen aufzudecken und zu 
behandeln.  

 641 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E3 1  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Neugeborene mit  Kloakenfehlbi ldung bedürfen eines Managements an 
Zentren,  die bezügl ich Diagnost ik,  operat iven Versorgung, postoperat iven 
Betreuung und Nachsorge über Erfahrung und Expert ise verfügen.  

 642 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S3 5  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die exakte Best immung der Länge des „common channel“ entscheidet  
wesent l ich über die zu wählende Operat ionstechnik.  

Die operat ive Korrektur einer persist ierenden Kloake ist  eine technisch höchst  
anspruchsvol le Operat ion.  

 643 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E3 2  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Präoperat iv sol l  e ine endoskopische Abklärung kombin iert  mit  Kloakographie 
erfolgen.  

 644 

 645 
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Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S3 6  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die von Peña etabl ierte „Tota le Urogenita le Mobil isat ion TUM“ verbessert  das  
kosmet ische und funkt ionelle Resultat  und reduziert  d ie Operat ionszeit . 

 646 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E3 3  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die technisch höchst anspruchsvolle Korrektur sollte in dem ersten 

Lebensjahr in Zentren mit erfahrenen Kinderchirurgen und/oder 

Kinderurologen erfolgen. 

 647 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S3 7  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Ein langer gemeinsamer Kanal (> 3 cm) stel l t  eine komplexe Fehlb i ldung dar  
und b ietet  eine besondere Herausforderung für den Operateur.  Die Korrektur  
erfordert  neben der klassischen „Totale Urogenitale Mobi l isat ion“ andere 
Techniken und Modif ikat ionen, wie die  „Transabdominal  Extended Tota l  
Urogenita l Mobi l isat ion“ oder zusätzl ich eine t ransvesikale komplet te 
Separat ion der Blase und Harnröhre von den genitalen Organen. 

 648 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E3 4  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die simultane Korrektur al ler drei Komponenten der kloakalen Fehlbi ldung 
soll te in einer Sitzung durch einen abdominoperinealen Zugang oder poster ior  
sagit talen Zugang erfolgen.  Bei einem langen gemeinsamen Kanal (>3 cm)  
erforderte d ie Korrektur neben der klassischen „Totale Urogenitale  
Mobil isat ion“ weitere Techniken und Modif ikat ionen.  

 649 
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Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S3 8  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

In Fällen mit  e inem langen Kanal kann die Vagina u.U. zu kurz se in,  um eine 
Anastomose im Per ineum durchzuführen.   

 650 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E3 5  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei einer zu kurzen Vagina sol l ten zusätzl iche Techniken wie Haut lappen,  
Vaginal-Switch oder part ie l ler/  tota ler Vaginalersatz aus Darm zum Einsatz 
kommen. 

 651 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S3 9  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Bei Kindern mit  Kloakenfehlbi ldung sind Fehlbi ldungen der Nieren häuf ig mit  
einer erhöhten Inzidenz an Nierenfunkt ionsstörung bis hin zur chronischer  
Niereninsuf f iz ienz.  

 652 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E3 6  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Harnwegsobstrukt ionen so ll ten f rühzeit ig ent lastet ,  Infekt ionen vermieden und 
Blasenfunkt ionsstörungen behandelt  werden. Eine f rühzeit ige Anbindung an 
einen Kinderurologie und -nephrologie wird empfohlen. 

 653 

 654 

 655 

 656 
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Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S4 0  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Urininkont inenz kann sekundär  aufgrund von strukturel len Fehlb i ldungen der  
Harnblase,  des Harnblasenhalses oder der  Harnröhre,  sowie in Folge der  
hohen Inzidenz an neurogenen Blasenfunkt ionsstörungen durch assozi ierte  
lumbosakrale Begleit feh lb i ldungen auf t reten. 

 657 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E3 7  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Aufgrund funktioneller und/oder anatomischen 

Blasenfunktionsstörungen ist auch eine postoperative kinderurologische 

Nachsorge notwendig. Bei  Auffäll igkeiten sollte eine urodynamische 

Untersuchung durchgeführt und Funktionsstörungen entsprechend 

behandelt werden. Blasenfunktionsstörung sollten u.a. medikamentös, 

mittels intermittierenden Katheterismus ( IK) oder weiteren operative 

Maßnahmen (wie z.B. Botoliuneum-Toxin A -injektion in den Detrusor, 

Blasenaugmentation, Anlage eines Mitrofanoff-Stoma) therapiert werden. 

 658 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S4 1  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die fäkale Inkont inenz bzw. die ausgeprägte Obst ipat ion benöt igen 
konsequente Stuhlregul ierung und Darment leerungsprogramme. 

 659 

 660 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E3 8  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Ein Darmmanagement soll frühzeitig init iiert werden. 
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 661 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S4 2  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Der häuf igste Grund für eine menstruale Obstrukt ion des Uterus ist  e ine 
Stenose des persist ierenden urogenita len Sinus oder eine vaginale Stenose 
nach vorangegangenen rekonstrukt iven Eingr if fen. 

 662 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E9  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

In der f rühen Pubertät  sol l ten die Pat ient innen einer Kindergynäkologin oder  
kindergynäkologisch sehr erfahrenen Chirurgen vorgeste l l t  werden,  um 
Symptome einer menstrualen Obstrukt ion f rüh zu erkennen und zu therapieren.  

 663 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S4 3  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die vaginale Stenose a ls Folge rekonstrukt iver Operat ion(en) ist  häuf ig.  

 664 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E4 0  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Vaginale Stenosen sol l ten einer Therapie zugeführt  werden (vagina le  
Dilatat ionstherapie /  rekonstrukt ive Vaginaloperat ionen). 

 665 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S4 4  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  
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Die Kloakenfehlbi ldung und die daraus result ierenden Operat ionen stel len per  
se keine Kontraindikat ion für eine Schwangerschaf t  dar. 

 666 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E4 1  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine pr inz ipiel l  mögl iche Schwangerschaft  sol l te als Risiko-Schwangerschaft  
gewertet  werden und die Entbindung per Kaiserschnit t  erfo lgen,  insbesondere 
nach vaginalen rekonstrukt iven Eingr if fen. 

 667 

 668 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S4 5  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Bei Betrof fenen mit  einer Kloakenfehlbi ldung kann es lebenslang zu 
Problemen auf  a l len Ebenen kommen 

 669 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E4 2  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Betrof fenen mit  einer Kloakenfehlbi ldung sol l t e die interdisz ipl inäre Betreuung 
und Begleitung durch Kinderchirurgen,  Urologen, Gynäkologen und 
Psychologen lebenslang angeboten werden.  

 670 

 671 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S4 6  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  
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Für Eltern von Betrof fenen und Betrof fene ist  der Erfahrungsaustausch 
innerhalb von Selbsth i l fegruppen h i l f re ich.  

 672 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E4 3  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Der Kontakt  zu Selbsthi l fegruppen sol l te für Eltern und Betrof fene hergestel l t  
werden. 

 673 

11.4 Blasenekstrophie-Epispadie-Komplex beim 674 
weiblichen Geschlecht 675 

 676 

11.4.1 Definition  677 

 678 
 679 

Das Spektrum des Blasenekstrophie-Epispadie-Komplexes (BEEK) beinhaltet 680 

verschieden stark ausgeprägte Fehlbildungen, wobei die Epispadie die „mildeste“ Form 681 

und die kloakale Ekstrophie, die meist mit weiteren Fehlbildungen einher geht, das 682 

andere Ende des Spektrums darstellt. 683 

Für die klassische Blasenekstrophie (BE) wird weltweit mit einer Inzidenz von 1:10.000-684 

50.000 Geburten angegeben (18); die weiblichen (inkontinenten) Epispadie ist ähnlich 685 

selten wie die kloakale Ekstrophie (1:200.000 bis 1:400.000) (12). Die exakte 686 

Embryologie der Fehlbildung ist weiterhin unklar. Der primäre Verschluss stellt das 687 

bevorzugte Verfahren dar, wobei Zeitpunkt des primären Verschlusses - innerhalb der 688 

ersten 24 – 72 Stunden oder nach 4-8 Wochen wird kontrovers, jedoch zu Gunsten des 689 

späteren Zeitpunktes, gesehen wird. Bei der operativen Versorgung erfolgt die 690 

Rekonstruktion der Mons pubis mit Vereinigung der gespaltenen Klitoris und die 691 

Rekonstruktion der kleinen Schamlippen (41). Der anterioren Beckenbodendefektes 692 

prädisponiert zu einem zu einem Descensus uteri bis hin zu einem Prolaps (11, 18). Beim 693 
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Prolaps ist meist die komplexere abdominelle Sakrokolpopexie am 694 

erfolgversprechendsten, wobei hier der Zugangsweg problematisch ist (47). Mindestens 695 

ein gutes Drittel der Frauen (10%-92%) hat in den Studien einen Kinderwunsch (18), ca. 696 

1/3 der Frauen (26%-33%) gaben an, die Hilfe der Reproduktionsmedizin in Anspruch 697 

genommen zu haben (9). 698 

Patienten mit dem BEEK haben lebenslang das Risiko, dass es zu einer 699 

Verschlechterung der Situation des oberen oder unteren Harntraktes mit der Gefahr der 700 

Einschränkung, bzw. weiteren Einschränkung der Nierenfunktion kommt. Weiterhin 701 

haben sie ein erhöhtes Risiko (maximal 5% nach 15-30 Jahren) für sekundäre Tumoren 702 

in der rekonstruierten bzw. augmentierten Blase (28).  703 

 704 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S4 7  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Neugeborene mit  einer Fehlb i ldung aus dem BEEK stel len heutzutage ke inen 
Notfal l  dar.  

 705 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E4 4  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Ein Neugeborenes mit  einer Fehlbi ldung aus dem BEEK soll te nicht  als Notfal l  
behandelt  werden und die weitere Betreuung soll te  in spez ial is ierten Zentren 
erfolgen.  

 706 

 707 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S4 8  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  
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Begle it fehlbi ldungen sind bei der k lass ischen Blasenektrophie oder Epispadie 
selten.  

 708 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E4 5  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Begle it fehlbi ldungen soll t en,  obwohl se lten,  ausgeschlossen werden.  

 709 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S4 9  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Der pr imäre Blasenverschluss erfolgt  heutzutage weltweit  als bevorzugte 
Therapie wobei  die die Rekonstrukt ion des Urogenita lt raktes e in-ze it ig oder  
mehrakt ig erfolgen kann.  

 710 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E4 6  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Der pr imäre Blasenverschluss als Therapie der ersten Wahl sol l te in  
spezia l is ierten Zentren erfolgen wobei die Korrektur im Neugeborenenalter  
oder etwas später,  wenn der Säugl ing sich stabi l is iert  hat ,  ein oder mehrakt ig  
erfolgen kann. 

 711 

 712 

 713 

 714 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S5 0  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  
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Insbesondere nach erfo lglosen Rekonstrukt ionsversuchen stel l t  die  
Harnable itung e ine val ide und sichere Opt ion dar.  Die Form der Harnable itung 
hängt von der indiv iduellen Situat ion ab.  

 715 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E4 7  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die Harnable itung sol l te insbesondere nach erfolglosen 
Rekonstrukt ionsversuchen erwogen werden.  

 716 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S5 1  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Rekonstrukt ion des äußeren weib l ichen Genitale ist  eine ästhet isch 
anspruchsvol le Operat ion 

 717 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E4 8  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die Rekonstrukt ion des äußeren weibl ichen Genita le so l l te von mit  dem BEEK 
erfahrenen Chirurgen,  die langfr ist ig den Pat ient innen zur Beratung zur  
Verfügung stehen, durchgeführt  werden.  

 718 

 719 

 720 

 721 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S5 2  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  
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Eine Introitusp last ik im Rahmen der  pr imären Rekonstrukt ion im 
Neugeborenenalter ist  selten aufgrund der lokalen Gegebenheiten notwendig.  

 722 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E4 9  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine Introitusp last ik im Neugeborenenalter sol l te vermieden und die  
def in it iven Intro itusp last ik,  wenn nöt ig,  später durchgeführt  werden.  

 723 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S5 3  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Ein Vagina l-  bzw. Uterusprolaps entsteht  unabhängig ob eine 
Symphysenadaptat ion mit  oder ohne Osteotomie stat tgefunden hat .  Er wird  
meist  durch e ine Schwangerschaft  verstärkt .  

 724 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E5 0  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die technisch sehr anspruchsvol le operat ive Therapie des Vagina l-  bzw.  
Uteruspro lapses sol l te nur an spez ial is ierten Zentren erfolgen.  

 725 

 726 

 727 

 728 

 729 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S5 4  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  
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Schwangerschaften sind sowohl bei Pat ient innen mit  pr imärer Rekonstrukt ion 
der Blasenekstrophie sowie nach pr imärer oder sekundärer Harnableitung 
möglich.  Die Fehlb i ldung und die daraus result ierenden Operat ionen ste l len 
per se keine Kontra indikat ion für eine Schwangerschaft  dar.  

 730 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E5 1  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine pr inz ipiel l  mögl iche Schwangerschaft  sol l te als Risiko-Schwangerschaft  
gewertet  werden und die Entbindung in Kl iniken erfolgen,  die  sich mit  der  
Rekonstrukt ion bei der BEEK gut  auskennen.  

 731 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S5 5  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Pat ient innen mit  BEEK bedürfen aufgrund der auch spät  e insetzenden 
Komplikat ionen e iner lebenslangen Nachbetreuung 

 732 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E5 2  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine lebens lange mult idisz ipl inäre Nachsorge inklus ive einer psychosoz ialen 
Unterstützung soll t e al len Betrof fenen dr ingend angeboten werden.  

 733 

 734 

 735 

 736 

Ko n s e n sb a s i e r t e s  S t a t e me nt   11 .S5 6  
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Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Selbsth i l fegruppen und deren Unterstützung ist  für Eltern von Betrof fenen und 
Betrof fene hi l f reich. 

 737 

Ko n s e n sb a s i e r t e  Emp f e h lu n g   11 .E5 3  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Der Kontakt  zu Selbsthi l fegruppen sol l te für Eltern und Betrof fene hergestel l t  
werden. 

  738 
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 739 

12 Angeborene Gefäßmalformationen 740 

 741 

Konsensbasier tes S ta tem ent   12.S 57  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

1) Angeborene Gefäßanomal ien im weibl ichen Genita lt rakt  sind sehr selten.  
Dazu g ibt  es nur sehr wenige Literaturberichte,  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.  

 742 

Konsensbasier te  Empfehlung   12.E54  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Therapeut isch ist  das abwartende Verhalten zu empfehlen.  Bei größeren 
Malformat ionen kann d ie Katheter-Embolisat ion diskut iert  werden.  

Alternat iv:  Konservat ive Therapie be i Hämagiomen bei K indern sol l te  mit tels  
Betablocker erfolgen 

 743 

  744 
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13 Assoziierte Fehlbildungen 745 

 746 

Durch die zusammenhängenden  Entwicklungsprozesse  der paramesonephrischen  (Müller), 747 

mesonephrischen (Wolff)  Gänge und des Urogenitalsinus kommt es bei Malformationen der 748 

Müllergänge zu assoziierten Fehlbildungen (24, 46). 749 

Der Prozess der weiblichen Urogenitalentwicklung beruht auf ein komplex ablaufendes 750 

Signaltransduktionssystem. Wnt- und Hox-Gene, sowie BMP (bone morphogenetic protein) und 751 

WT-1 (Wilms Tumor) Supressor - Gene spielen eine Schlüsselrolle (4, 30, 34).  Die 752 

mesonephrischen Gänge und ihre zeitliche Interaktion mit dem Sinus urogenitalis beeinflussen 753 

die korrekte Entwicklung der paramesonephrischen Gänge und deren anatomische Beziehung 754 

zu den Harnwegen. Die Störung dieser Entwicklung kann zu einer grossen Anzahl von 755 

Begleitfehlbildungen führen, wie z.B im Bereich der Nieren, ableitenden Harnwege, Blase, 756 

Skelettsystem oder anorektalen Fehlbildungen. 757 
 758 
 759 

Konsensbasier tes S ta tem ent   13.S 58  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Bei ca.  30 % der weib l ichen genitalen Fehlb i ldungen ist  mit  assoziierten 
Malformat ionen (vor al lem renales System, Skelet t ,  Adnexe, Leistenhern ien) 
zu rechnen 

 760 

Konsensbasier te  Empfehlung   13.E55  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Im Rahmen der Fehlbi ldungsabklärung sol l  eine Sonographie der Nieren 
durchgeführt  werden.  

Weitere Abklärungen sol l ten in Abhängigkeit  von der Ausprägung der Befunde, 
dem Beschwerdebi ld und geplanten Vorgehens der Pat ient in entschieden 
werden.  

 761 
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14 Geburtshilfliches Management 762 

Bei genitalen Anomalien stellt  sich die Frage, ob eine vaginale Geburt möglich 763 
ist .  Häufig ist eine Spontangeburt möglich. Grundsätzlich gilt ,  dass die Wahl des 764 
Geburtsmodus der Geburtshelfer zusammen mit der Schwangeren treffen soll.  Je 765 
nach Fehlbildung und Ausprägung sind spezif ische, individuelle Gegebenheiten 766 
zu berücksicht igen und dem geburtshilf l ichen Management anzupassen. Im 767 
Folgenden wird zu den jeweil igen Fehlbildungen Stellung genommen.(1, 13, 34) 768 

14.1 Kloake 769 
 770 

Konsensbasier tes S ta tem ent   14.S 59  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Kloakenfehlbi ldung und die daraus result ierenden Operat ionen stel len per  
se keine Kontra indikat ion für e ine Schwangerschaf t  dar.  Die Schwangerschaf t  
sol l  pr inzipie l l  a ls Risiko-Schwangerschaft  gewertet  werden. Eine Entb indung 
per Kaiserschnit t  wird empfohlen für diese Pat ient innen, insbesondere nach 
vaginalen rekonstrukt iven Eingr if fen.  

 771 

Konsensbasier te  Empfehlung   14.E56  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine pr inz ipiel l  mögl iche Schwangerschaft  sol l te als Risiko-Schwangerschaft  
gewertet  werden und d ie Entb indung per Kaiserschnit t  erfo lgen. 

 772 

 773 

 774 

  775 
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 776 

14.2 Blasenekstrophie 777 
 778 

Konsensbasier tes S ta tem ent   14.S 60  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Schwangerschaften sind sowohl bei Pat ient innen mit  pr imärer Rekonstrukt ion 
der Blasenekstrophie sowie nach pr imärer oder sekundärer Harnableitung 
möglich.  Die Fehlb i ldung und die daraus result ierenden Operat ionen ste l len 
per se keine Kontra ind ikat ion für eine Schwangerschaft  dar.  Die 
Schwangerschaft  sol l  pr inz ipiel l  als Risiko-Schwangerschaft  gewertet  werden. 

 779 

Konsensbasier te  Empfehlung   14.E57  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Eine pr inz ipiel l  mögl iche Schwangerschaf t  sol l te als Risiko-Schwangerschaft  
gewertet  werden und d ie Entb indung per Kaiserschnit t  erfo lgen. 

 780 

14.3 Kongenitale Anomalien der Vulva 781 

 782 

Konsensbasier tes S ta tem ent   14.S 61  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Fehlbi ldungen und Synechien der Labia minora bzw. majora bedürfen selten 
einer chirurgischen Intervent ion.  Häuf iger muss beim AGS eine chirurgische 
Intervent ion erfo lgen.  Venöse Malformat ionen der Vulva müssen von einer  
Varikosis in graviditatem unterschieden werden. Das geburtsh i l f l iche 
Management wird in der Regel n icht  durch kongenita le Veränderungen der  
Labia minora bzw. majora best immt.  

 783 
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Konsensbasier te  Empfehlung   14.E58  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Wurde beim AGS eine operat ive Korrektur des äußeren Genita les  
durchgeführt ,  hat  sie selten einen E inf luss auf  die Wahl des Geburtsmodus.  
Nur be i sehr  ausgeprägten Gefäßveränderungen der Vulva ist  eine ind ividuelle  
Geburtsplanung vonnöten.  

 784 

14.4 Vagina  785 

 786 

Konsensbasier tes S ta tem ent   14.S 62  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Transverse und longitud ina le Vaginalsepten werden meist  vor  der Konzept ion 
diagnost iz iert .  Zu beachten ist  die Koinz idenz insbesondere der uter inen 
Anomal ien.  

 787 

Konsensbasier te  Empfehlung   14.E59  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Bei best immten und bei ausgeprägten Formen sol l te e ine Entfernung der  
Septen erfolgen.  Grundsätzl ich ist  eine vaginale Geburt  möglich.  Die 
Entscheidung kann nur ind ividuell  getrof fen werden. 

 788 

 789 

 790 

 791 

 792 

 793 

 794 
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14.5 Kongenitale Anomalien des Uterus 795 
 796 

 797 

Konsensbasier tes S ta tem ent   14.S 63  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Geburtshi l f l iche Komplikat ionen s ind häuf iger be im Uterus  septus  und am 
geringsten beim Uterus arcuatus.  

Postpartale Blutungen durch Plazentaretent ion können auf t reten.  

Bei begleitenden Nierenfehlb i ldungen oder einseit iger Nierenagenesie ist  ein  
schwangerschaf tsinduzierter Hypertonus häuf iger.  

Aborte t reten gehäuft  im ersten und zweiten Tr imester auf .  

Während einer Schwangerschaft  bei e inem Uterus mit  obstruiertem oder  
rudimentärem Horn beträgt  die Gefahr e iner Uterusruptur fast  90%. 

 798 

 799 

Konsensbasier te  Empfehlung   14.E60  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Nach t ranszerv ikaler Dissekt ion eines uter inen Septums kann e ine vagina le 
Geburt  angestrebt  werden.  

Ein rud imentäres Horn so l l te vor e iner Schwangerschaft  ent fernt  werden.  

Die Entscheidung über das  geburtshi l f l iche Vorgehen kann nur ind ividuel l  und 
nach sorgfält iger Abwägung al ler Opt ionen getrof fen werden.  

  800 
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15 Psychosomatische Begleitung 801 

15.1 Lebensqualität, psychische Komorbidität, belastende 802 
Themen 803 

 804 
 805 

Konsensbasier tes S ta tem ent   15.S 64  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Frauen mit  genita ler Fehlbi ldung scheinen häuf ig psychisch belastet  und 
weisen eine u.U. deut l iche Einschränkung ihrer Lebensqual i tät  auf .  Dennoch 
scheinen sie im Vergleich mit  der Allgemeinbevölkerung n icht  häuf iger an 
psychischen Erkrankungen zu le iden.  Belastbare Aussagen zur  psychischen 
Belastung von Frauen mit  genita len Fehlbi ldungen sind aufgrund b islang nicht  
ausreichender Stud ien lage schwier ig. 

 806 

Konsensbasier te  Empfehlung   15.E61  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die zentralen belastenden Themen Weiblichkeit, Sexualität und (ggf.  

nicht erfüllbarer) Schwangerschaftswunsch sollten in der Begleitung der 

Mädchen bzw. Frauen durch die Primärbehandler (welche die Betroffenen 

wohnortnah in Vor- und Nachbehandlung begleiten) altersentsprechend 

angesprochen werden. Der Respekt vor der Intimität und die 

Verschwiegenheit s ind auch bei  Minderjährigen unbedingt  zu 

gewährleisten. Zum Zeitpunkt der Diagnosestellung stehen medizinische 

Informationen sowie emotionales Erleben, Umgang mit der Fehlbildung 

und Kommunikation der Fehlbildung innerhalb der Familie sowie im 

Freundeskreis im Vordergrund. 

Bei Bedarf soll ein passendes Hilfsangebot vermittelt werden.   

  807 



  
Weibliche genita le Fehlbi ldungen  
 

 

                                                        

 

Version 2.0 vom 23.08.2020 
 

67 

15.2 Psychosomatische Aspekte im Diagnose- und 808 
Behandlungsverlauf 809 

 810 

 811 

 812 

Konsensbasier tes S ta tem ent   15.S 65  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die Diagnose erfolgt  häuf ig in der sens ib len Phase der Pubertät ,  welche durch 
Unsicherheit  im Selbstbi ld,  Entwick lung der eigenen Ident ität  sowie physische,  
sozia le und kognit ive Veränderungen gekennzeichnet  ist .  D ie behandelnden 
Ärzte sind sowohl für die Betrof fene als auch ihre Begle iter ein erstes  
Rollenvorbi ld in der Kommunikat ion von und im Umgang mit  der Fehlbi ldung.  

 813 

Konsensbasier te  Empfehlung   15.E62  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

In der somat ischen Diagnost ik und bei Diagnosemit tei lung soll  behutsam 
vorgegangen werden. Es so ll  besonders auf  die Wortwahl in der Bezeichnung 
und Beschre ibung der Fehlbi ldung geachtet  werden, um einer möglichen 
Verunsicherung der Betrof fenen in ihrem Selbstbi ld entgegenzuwirken.  
Gleichzeit ig so l l  eine anzunehmende Belastung der Betrof fenen angesprochen 
und ggf .  aufgegr if fen werden.  

Es sol l  darauf  geachtet  werden, dass  neben ausführl ichen,  altersgemäßen,  
laienverständl ichen,  mediz inischen Informat ionen zur diagnost iz ierten 
Fehlbi ldung g le ichwert ig dargeste l l t  wird,  worin die Betrof fene al len anderen 
Mädchen/ Frauen g leicht .  

Zur emot ionalen und sozia len Unterstützung der Betrof fenen so l l  je nach Alter  
den E ltern/  Vertrauenspersonen sowie eventuellen Partnern/  Partnerinnen bei  
Zust immung der Betrof fenen angeboten werden,  bei Arztgesprächen anwesend 
zu sein.  Auf  ihre Themen und Fragen sol l  ebenfal ls eingegangen werden.  

 814 

15.3 Psychosomatische Diagnostik 815 
 816 
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 817 

Konsensbasier te  Empfehlung   15.E63  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Pat ient innen sol len bei anhaltender psychischer Belastung,  be i vorhandenen 
Risikofaktoren für d ie Entwicklung einer psychischen Erkrankung 
(psychosoz ia le Belastungen, f rühere psychosomat ische/  psychiatr ische 
Erkrankung),  bei aktuel ler psychischer Komorbid ität  oder auf  Wunsch der  
Betrof fenen eine eingehende psychosomat ische Diagnost ik und ggf .  
psychosomat isch-psychotherapeut ische Behandlung erhalten.  Eine 
rout inemäßige psychosomat ische Untersuchung bzw. Behandlung a l ler  
Pat ient innen scheint  nicht  notwendig.  

 818 

15.4 Spezielle Vorgehensweisen/ Situationen: Kinder und 819 
Jugendliche 820 

Eine altersgemäße und wiederholte Besprechung der Diagnose mit Kindern und 821 
Jugendlichen ist wicht ig und unterscheidet sich nach Zeitpunkt der 822 
Diagnosestellung und Auswirkungen der Fehlbildung: 823 

 824 

15.5 Fehlbildung des äußeren Genitales  825 

Durch die äußerliche Sichtbarkeit  ist  eine frühe Diagnosestellung möglich, i.d.R. 826 
in der frühen Kindheit.  Hier ist eine kontinuierl iche altersgemäße Unterstützung 827 
notwendig. 828 

15.6 Fehlbildung des Genitales mit Auswirkungen auf die 829 
Pubertät und/ oder Sexualität 830 

Diese werden meist erst spät (in der Pubertät) diagnostiziert.  Die 831 
Diagnosebesprechung sollte im Beisein einer Vertrauensperson erfolgen. Die 832 
Einbeziehung des Partners wird oft  gewünscht und posit iv erlebt.  833 

 834 

Konsensbasier tes S ta tem ent   15.S 66  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  
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Konsensbasier tes S ta tem ent   15.S 66  
Die Diagnose e iner genitalen Fehlb i ldung kann insbesondere Kinder und 
Jugendl iche veruns ichern und be lasten.  Die Themen berühren die Int imsphäre 
der Betrof fenen, was schambesetzt  sein kann. 

 835 

Konsensbasier te  Empfehlung   15.E64  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Es sol l  auch bei minderjähr igen Betrof fenen die Anwesenheit  der Eltern/  
Erziehungsberecht igten themat is iert  und den Betrof fenen ein vert rau l iches  
Gespräch angeboten werden.  

 836 

15.7 Spezielle Vorgehensweisen/ Situationen: Operative 837 
Behandlung zur Anlage einer Vagina 838 

Für die operative Anlage einer Vagina ist eine emotionale bzw. sexuelle Reife 839 
eine wichtige Voraussetzung. Hierzu scheint ein Alter von 16-18 Jahren günstig 840 
zu sein. 841 

 842 

Konsensbasier tes S ta tem ent   15.S 67  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++  

Die emot ionale bzw. sexuelle Reife ist  für die Compliance der Betrof fenen 
nach Operat ion e iner Vaginalaplasie eine wicht ige Voraussetzung.  

 843 

Konsensbasier te  Empfehlung   15.E65  

Expertenkonsens  Konsensusstärke +++  

Die operative Behandlung zur Anlage einer Vagina soll mit den 

Betroffenen zusammen geplant werden. Dabei scheint weder eine frühe 

(vor emotionaler/ sexueller Reife) noch späte Behandlung günstig.  
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Konsensbasier te  Empfehlung   15.E65  
Ein i.d.R.  notwendiges Tragen eines Dilatators soll mit den Patientinnen 

vor Behandlungsbeginn ausführlich vorbesprochen und nach der 

Operation in der Klinik mit geschultem Fachpersonal eingeübt werden. 

 844 

15.8 Psychosomatische Interventionen 845 

Während rückblickend Betroffene von einem hohen Unterstützungsbedarf direkt nach 846 

Diagnosestellung sprechen scheint zu diesem Zeitpunkt die Hürde zur Inanspruchnahme hoch. 847 

Die regelhafte Vorstellung psychosomatischer Beratungs-und Unterstützungsangebote sowie 848 

die Herstellung des Kontakts zu (altersgleichen) Betroffenen scheint hilfreich (26, 44). 849 

 850 

Konsensbasier tes S ta tem ent  15 .S68  
Expertenkonsens Konsensusstärke +++ 

Psychosomat ische Intervent ionen können Betrof fene unterstützen,  mit  der 
Fehlbi ldung besser zurechtzukommen. Die Schwel le,  diese in Anspruch zu 

nehmen, scheint  hoch.  

 851 

Konsensbasier te  Empfehlung  15.E66  
Expertenkonsens  Konsensusstärke +++ 

Für ein regelhaf tes psychosomat isches Beratungs- und Behandlungsangebot 

sol l te ein niederschwel l iger Zugang gewählt  werden.  Auf  Beratungsangebote 

soll te baldmögl ichst  nach Diagnosestel lung h ingewiesen werden.   

Für belastete Frauen mit  MRKHS sind zwei evaluierte spezif ische 

psychotherapeut ische Intervent ionen beschrieben, an welchen sich 
Unterstützungsangebote für belastete Pat ient innen or ient ieren soll ten.  Für 

Frauen mit  anderen genita len Fehlbi ldungen fehlen bislang spez if ische 

evalu ierte Programme.  
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 852 

15.9 Selbsthilfeangebote/ Vernetzung 853 

 854 

Konsensbasier tes S ta tem ent   15 .S69  
Expertenkonsens Konsensusstärke +++ 

Es exist ieren Selbsthi l fegruppen für verschiedene Fehlb i ldungen. Der 

Austausch mit  anderen Betrof fenen wird a ls sehr ent lastend und h i l f re ich 

er lebt .  

 855 

 856 

Konsensbasier te  Empfehlung   15.E67  
Expertenkonsens  Konsensusstärke +++ 

Frauen mit  genitalen Fehlbi ldungen sol len f rühzeit ig nach Diagnoses icherung 

mit  anderen Betrof fenen in Kontakt  kommen können. Behandlungszentren 

sollen Kontakte von Betrof fenen über z.B.  Selbsthi l fetage oder Onl ine-

Angebote (z.B.  geschlossene Foren) ermöglichen.  

 857 
  858 
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16 Tumorrisiko  859 

 860 
Risiko für Blasentumore bei Extrophie-Patienten  861 

 862 

Konsensbasier tes S ta tem ent   16 .S70  
Expertenkonsens Konsensusstärke +++ 

Das Vorl iegen einer genita len Fehlb i ldung kann mit  einem erhöhen 

Tumorr is iko (B lasenextrophie) assozi iert  oder typische Symptome 

verschle iern (Endometr iumkarz inom).  Auch in  einer Neovagina wurde die 
Entstehung eines Tumors beschr ieben.  

 863 

Konsensbasier te  Empfehlung   16.E68  
Expertenkonsens  Konsensusstärke +++ 

An die Möglichkeit  e iner Koinzidenz von uterovagina ler Fehlbi ldung und 

Endometr iumkarzinom sol l te gedacht werden.  

Nach Neovagina-Anlage so ll te e ine Vorsorge wie be i Pat ient innen ohne 

Fehlbi ldung erfo lgen.  

Bei asymptomat ischen Pat ient innen mit  genitaler Fehlbi ldung und 

Blasenaugmentat ion,  sol l  eine jähr l iche Nachsorge ab 10 Jahre postoperat iv 
mit  Endoskopie der Blase und Sonographie empfohlen werden. Liegen 

Symptome wie Makrohämatur ie oder zunehmende Hydronephrose vor,  sol l  

eine ze itnahe d iagnost ische Abklärung erfolgen. 

 864 
  865 
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Tumorrisiko bei “Disorder of sex development” (DSD) 866 

 867 

 868 

Konsensbasier tes S ta tem ent   16 .S71  

Expertenkonsens Konsensusstärke +++ 

Aktuelle Untersuchungen bestät igen ein erhöhtes Risiko für TSPY-posit ive 

DSD-Varianten.   

Siehe auch „Leit l inie var iante Geschlechtsentwicklung“ 

(ht tps: / /www.awmf.org/uploads/ tx_sz leit l in ien/174-

001l_S2k_Geschlechtsentwicklung-Var ianten_2016-08_01.pdf)  

 869 

Konsensbasier te  Empfehlung   16.E69  
Expertenkonsens  Konsensusstärke +++ 

Da sich viele Tumore aber erst  im Jugend- oder Erwachsenenalter 

entwicke ln,  sol l ten d ie Gonaden n icht  mehr unref lekt iert  im Kindesalter 
ent fernt  werden. Im Kindesalter böte sich e ine Biops ie im Rahmen e iner 

Orchidopexie oder anderer chirurgischer Maßnahmen an.  Wicht ig ist  dabei 

eine entsprechende Aufarbeitung der Proben wie o.g. ,  um 

Fehleinschätzungen zu vermeiden [22] .  Auch im Jugend- und 

Erwachsenenalter so l l te jede Entscheidung zur Gonadektomie indiv iduel l  

erfolgen unter Berücksicht igung o.g.  Ris ikofaktoren.  Beläßt man Gonaden, 

die e in erhöhtes Risiko für e ine Tumorentwicklung haben, sol l t e ein 

jähr l iches Screening erfolgen mit tels Palpat ion und Ult raschall .  

 870 
 871 

 872 

 873 
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