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8. Leitlinien- und Mq&@@port
V
@

Derzeit vorliegende Information zur Pravalenz& Klinischen Bedeutung genitaler
Fehlbildungen entstammen Beobachtungen aus end retrospektiven Longitudinal studien.
Je nach Selektion des untersuchten Kolle&%y nd verwendeter Methodik variieren die
Ergebnisse erheblich zwischen etwa 0,2-0,4 % in“der allgemeinen Bevdlkerung und 3-13 % bel
Sterilitét/Infertilitét.

1. Epidemiologie

s ergab unter 4.561 konsekutiven Félen tot- oder
)R 6,4 % an Fehlbildungen des Urogenital systems, darunter
aber nicht ausschliefflich \g e Maformationen (4). Im Rahmen sonographischer
Untersuchungen aus nicht ({g Q Bildungsassoziierter Indikation bel 2.065 Madchen und Frauen
zwischen 8 und 93 Jal% anden sich uterine Anomalien in 0,4% (1), in einer weiteren
Sonographiestudie wendung dreidimensionaler Ultraschalltechnik an 1.046 Frauen
dagegen 5,4 % (5 ufallsbefund im Rahmen |aparoskopischer Sterilisationen (n = 2.639)

betrug die R@Q&\{?

Die Ube |@|de Zahl von Untersuchungen, die sich mit epidemiologischen Zahlen genitaler
Fehlbi .qu eh beschaftigen, sind motiviert durch die Frage der Relevanz vor allem uteriner
' unter dem Aspekt der Fertilitét und geburtshilflicher Fragestellungen.

2007 publizierte retrospektive Studie an einem Kollektiv von 5.571 Schwangeren, die im
Ustand nach Sectio nun eine Spontangeburt anstrebten, fand Muller-Fehlbildungen bei 165
dieser Frauen und damit entsprechend einer Rate von 2,96 % (2).

Im Hinblick auf die Frage der Therapieindikation bel septiertem Uterus wurde eine Population
von 679 fertilen Frauen untersucht, wobei sich eine uterine Fehlbildungsrate von 3,2 %, darunter
in 9 von 10 Falen in Form eines Uterus subseptus, ergab (10). In einer Hysteroskopie-Studie an
322 Frauen mit uterinen Blutungsstérungen betrug die Rate uteriner Fehlbildungen 10 % (6).
Unterschieden wurden ein Uterus arcuatus (6,5 %), subseptus oder bicornis (3,7 %) und
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unicornis (0,3 %). Im Vergleich zur Population von Frauen mit reguldrer Uterusentwicklung
resultierten bei vorhandener Fehlbildung signifikant hohere Abort- und geringere Raten an
Termingeburten.

Bel 3.000 Frauen mit unerfulltem Kinderwunsch unterschiedlicher Ursache fanden sich mittels
Hysterosal pingographie, Laparoskopie und/oder Hysteroskopie insgesamt 13 % kongenitale
Anomalien des Uterus. Dazu zéhlten 9,27 % Uteri arcuati, 2,67 % bicornes, 0,37 % partielle
Septen und 0,13 % komplette Septen sowie in 0,57 % unicornes und in 0,33 % didel phes (9).

Die erhohte Préavalenz von Fehlbildungen bel Infertilitét bestétigt eine retrospektive Analyse\v%
3.181 Patientinnen anhand hysterosal pingographischer, aber auch invasiv-operativer Dat@ .
Die Frequenz uteriner Fehlbildungen betrug hier insgesamt 4,0 %, variierte aber, ant
zwischen 6,3 % bei Infertilitét und 3,8 % bei fertilen Frauen sowie 2,4 % bei Sterilitat. Such die
verschiedenen Formen uteriner Fehlbildungen waren mit einer unterschiedlic eproduktiven
Prognose assoziiert, darunter Unicornis und Didel phys mit einer Chance von % fur eine
Lebendgeburt, Bicornis mit 62,5 % und Septus mit 62 % Chancen i L ebendgeburt.
Letztere Formen gingen aber mit einem besonders hohen Risiko fir Fehl (25-38 %) und
vorzeitige Wehentétigkeit (2547 %) einher. Die Chance auf eine endgeburt betrug beim

Uterus arcuatus dagegen 82,7 %.

Die umfangreichste Zusammenschau gewahrt eine Metaan %dem Jahr 1998 (7) unter
Einbeziehung von insgesamt 47 Studien aus 14 Léndelv&p em Resultat einer algemeinen
Pravalenz von Muller-Fehlbildungen von 1 auf 201 Fr rechend einer Rate von 0,5 %.

Uterusfehlbildungen gescreent worden waren,Sstiitzivsich das Ergebnis einer Pravalenz von 0,17
% entsprechend 1 von 594 fertilen Frauen. istisch hochsignifikant different ergab sich
demgegeniiber eine Pravalenz von 3,5 %eatsprechend 1 von 29 bei Infertilitét, beruhend auf
einer Anayse der Daten von 6.512 P&@ en.

Auf die Daten von insgesamt 573.138 Wie in 22 der genannten Studien auf
u

Dieselbe Metaanalyse betracht ch 19 Studien mit insgesamt 1.092 fertilen und 456
infertilen Frauen im Hinbli e Verteilung der Subtypen von Miller-Malformationen. Es
resultierte eine Pravalenz v o fUr den Uterus arcuatus, 34 % fur den septierten Uterus, 39 %
didelphys, 5 % unicornis und 4 % fir hypoplasti sche/aplastische

fur den Uterus bicornis,
und andere Formen.

©

&

Statements o&
_ NN

Literatur

1. Byrne J, Nussbaum-Blask A, Taylor WS, Rubin A, Hill M, O’'Donnell R, Shulman S. Prevalence of Millerian
duct anomalies detected at ultrasound. Am J Med Genet 2000; 94 (1): 9-12

2. Erez O, Dukler D, Novack L, Rozen A, Zolotnik L, Bashiri A, Koifman A, Mazor M. Trial of labor and vaginal
birth after cesarean section in patients with uterine Millerian anomalies: a population-based study. Am J
Obstet Gynecol 2007; 196 (6): 537

Seite 3



S1-Leitlinie Gyndkologie 015/052: Weibliche genitale Fehlbildungen

3. Gupta S Jain M. Incidental observations during routine laparoscopic sterilisation. J Indian Med Assoc 1998;
96 (12): 365366

4. Gutermann M, Tennstedt A, Schreiber D. Malformations of the urogenital system in autopsy material of
children. Zentralbl Allg Pathol 1984; 129 (3): 209-214

5. Jurkovic D, Gruboeck K, Tailor A, Nicolaides KH. Ultrasound screening for congenital uterine anomalies. Br J
Obstet Gynaecol 1997; 104 (11): 1320-1321

6. Maneschi F, Zupi E, Marconi D, Valli E, Romanini C, Mancuso S Hysteroscopically detected asymptomatic
muillerian anomalies. Prevalence and reproductive implications. J Reprod Med 1995; 40 (10): 684-688

7. Nahum GG. Uterine anomalies. How common are they, and what is their distribution among subtypes? J &
Reprod Med 1998; 43 (10): 877-887 @

8. Raga F, Bauset C, Remohi J, Bonilla-Musoles F, Smon C, Pellicer A. Reproductive impact of congeni
Millerian anomalies. Hum Reprod 1997; 12 (10): 2277-2281

9. Roézewicki S Bielewicz W, Iwanicki M, Puchalski A. Developmental anomalies of the uterus in a popul
3000 women with various causes of infertility. Ginekol Pol 1992; 63 (10): 515-517

10. Smdn C, Martinez L, Pardo F, Tortajada M, Pellicer A. Millerian defects in women with normay’ ctive

outcome. Fertil Seril 1991; 56 (6): 1192-1193
°§9

2. Atiologie /\\/

Aufgrund der embryologischen Prozesse sind uterine Fehlbildung@ﬁg mit vaginalen und
zervikalen Anomalien sowie Fehlbildungen der Adnexe und des tes assoziiert. Sie sind
haufig im Kindesalter klinisch inapparent und werden mit 3@ setzen der Menarche, der

sexuellen Aktivitét oder dem Wunsch nach einer Schwang symptomatisch.

Die Miuller-Gange entstehen durch longitudinale Ei n@ngen des Z6lomepithels im Bereich
der anterolateralen Oberfléche der Urogenitalleiste. In der Mittellinie trifft der eine Miller-Gang
auf den der anderen Seite. Die beiden Gange anfangs durch ein Septum voneinander
getrennt, vereinigen sich jedoch spater zum Ut inalgang. Das Septum zwischen den beiden
Gangen kann eine gewisse Zeit weiterbestghen, Die gemeinsame untere Spitze der beiden Gange
IS g\hf die Hinterwand des Sinus urogenitalis trifft.
Beidseits des Uterovaginalkanals nifiidé) die Wolff-Gange getrennt in den Sinus urogenitalis
ein, die sich aber beim weiblicheq ‘S&schlecht bei der Entwicklung der Vagina bis auf wenige
Uberreste zurtickbilden. Im :* Geschlecht entwickelt sich der Mller-Gang weiter und
bildet die Eileiter, den UterleVagi na.

A
en

Das Spektrum an
gemeinsamen Auftyes 03

ang-Fusionsanomalien ist grof3 und beinhaltet die Moglichkeit des
doppelt angelegten Uteri (Uterus bicornis, didelphys), partiellen
Fusionsstorungen Uller-Gange (Uterus arcuatus, septus, subseptus), doppelt angelegten
Zervizes undé%gae aufgrund von longitudinalen Vaginal septen.

N
Nerusentwicklung, HOXAL1 fur den kaudalen Uterus- und Zervix-Anteil, HOXA13 fiur die
bere Vagina und HOXA9 fur die Eileiterentwicklung verantwortlich ist. Eine
Hemmungsfehlbildung der Muller-Génge (Aplasie oder inkomplette Fusion der Gange) wird
nach derzeitigem Wissensstand als Ursache genitaler Malformationen gesehen.

Neben chromosomalen Aberrationen in komplexen Fehlbildungssyndromen konnten kirzlich

auch submikroskopische genomische Imbalancen, die Chromosomen 1g21.1, 17912, 22g11.21
und X21.31 betreffend, beschrieben werden.
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Als Beispiel ist das Mayer-Rokitansky-KUster-Hauser-Syndrom (MRKHS) mit kompletter
Vaginal- und Zervixaplasie bel rudimentéren Uterushornern anzufiihren. Das MRKH-Syndrom
ist ein klinisch und genetisch heterogenes Krankheitsbild. Bei einer kleinen Untergruppe von
MRKH-Patientinnen, die zusétzlich eine Hyperandrogenamie aufwiesen, konnten Mutationen im
WNT4-Gen in 1p35 nachgewiesen werden. Die Hypothese, dass eine Aktivierung des Anti-
Muller-Hormons (AMH) zur Regression der Mller-Gange und somit zur Vaginaatresie bzw.
Uterusagenesie fuhrt, konnte fir das MRKHS nicht belegt werden. Als Beispiele komplexer
Syndrome, die mit Mduller-Gang-Fehlbildungen und anderen assoziierten Fehlblldungen
einhergehen, sind das McKusick-Kaufman-Syndrom (MKKS), das Hand-Ful3-Genital-Syndro
(HFGS) und das Wolf-Hirschhorn-Syndrom (WHS) aufzufihren. Mittlerweile konnte gez
werden, dass sowohl das Bardet-Biedl-Syndrom (BBS) assoziiert mit Uterus bicorni

Vaginalseptum als auch das MKKS durch Mutationen im MKKS- bzw. synonym |rr4> en
bedingt sein konnen. Dieses Syndrom wird autosomal rezessiv vererbt. Neben’ chen

Anaatresen. Beim  weiblichen  Geschlecht schlieft das F gsspektrum
Hydrometrokolpos, Vaginadatresien/-stenosen und transversae V branen, bel
méannlichen Individuen einen Kryptorchismus ein. Als besonderes Mer ist bel diesen
Patienten eine Syn-/Polydaktylie vorhanden. Im Kontext mit Fehlbi gen der Mller-Gang-
Derivate kann dieses Symptom diagnoseweisend sein. Bem H elches bel welblichen
Individuen mit Fusionsanomalien der Mller-Gange und Fehlhjld der distalen Extremitéten
verbunden ist, sind dagegen Mutationen im Transkriptionsf OXA13 beschrieben. Jedoch
konnte bisher keine Mutation in HOXA13 bel isolierten M ang-Aplasien gefunden werden.
Das Wolf-Hirschhorn-Syndrom (WHS), bedingt durch e Deletionen auf Chromosom 4p,
geht mit schwerer psychomotorischer Retardierun her. Mehrfach wurden assoziierte
Uterusaplasien beschrieben. Beim WHS ko’:@gﬂ keine eindeutigen Hinweise erbracht

anderen Stigmata besteht die Mdglichkeit des Auftretens eines Morbus lescbﬁun und von

werden, dass WHSC1, WHSC2 und MSX1 i von 4pl6 in die Pathogenese involviert
sind.

Neben genetischen Ursachen sind e Faktoren wie polychlorierte Biphenyle a's auch
das Diethylstilbestrol sowie alle dle in die Geschlechtshormonregulation als auch
ihrer beeinflussenden Faktoren e e|ngre|fen Zu erwdhnen.

Diagnostik, Therapie und ement der meist primar oder sekunddr endokrin bedingten
,disorders of sex devel “ (DSD) oder des Adrenogenitalen Syndroms sind Gegenstand
anderer Leitlinien, Arbeitsgemeinschaft Padiatrische Endokrinologie der Deutschen
Gesellschaft fur K@md Jugendmedizin (www.paediatrische-endokrinol ogie.de).

Statements %9
W %)

Bislan \t@mten keine Gendefekte bei isolierten Millergangfehlbildungen nachgewiesen
Wi RA

4

p

)

mische Imbalancen scheinen haufiger bel komplexen Syndromen mit weiblichen
italfehlbildungen assoziiert zu sein. GoR B

Exogene Faktoren scheinen in Kombination mit genetischen Faktoren einen gemeinsamen
Einfluss auf die weibliche Genitalentwicklung zu haben. GoR D
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. KIassf?l%ﬁUon

|edI|chen Ausprégungen der genitalen Fehlbildungen einzugliedern, fihrte 1907
(10) erstmals eine systematische Unterteilung in Uterus bilocularis (septus,
sy und Uterus bifidus (bicornis, didelphys) ein. Anhand dieser groben, lediglich auf den

o e\\».\ begrenzten Einteilung war eine Zuordnung vieler Fehlbildungen nicht mdglich, so dass
199 Buttram (3) eine in sechs Untergruppen gegliederte Klassifikation vorschlug. Diese wurde

988 von der ,American Feritility Society* (AFS) Uberarbeitet (2). Der hauptséchliche
Unterschied gegeniiber der Klassifikation von Buttram besteht darin, dass der Uterus arcuatus in
einer eigenen Untergruppierung gegentber dem Uterus subseptus abgegrenzt wird.

Die AFS-Klassifikation ist einfach zu verstehen und aus diesem Grund die derzeit weltweit am
meisten benutzte Einteilung (Abbildung 1). Allerdings weist die aktuelle AFS-Klassifikation
einige Defizite in der Handhabung auf. So lassen sich nicht alle genitalen Fehlbildungen
eindeutig den einzelnen sieben Gruppen zuordnen. Aufgrund der Komplexitét kommen bei
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bestimmten Fehlbildungen mehrere Gruppen im Zuge der Beschreibung in Betracht. Weiterhin
werden vaginale und assoziierte Fehlbildungen anderer Organe vernachl&ssigt.

Andere Einteilungen wie die revidierte Version von Acien orientieren sich hauptséchlich an der
embryologischen Entwicklung (1). Diese erfasst neben der uterinen Fehlbildung auch
Veranderungen von Vaging, Adnexen und renadem System, ist aber in der klinischen
Anwendung &uf3erst komplex und schwierig in der jeweiligen Zuordnung.

TT > :

() Vaginal (b} Cenvical | (@) {b) MNon

W Communicating  Communicating
(c) Fundal (d) Tubal (&) Combined % i I

(o) Mo cawvity {dl} Mo horn M paete (b)) Partial
V Seplate V1 Arcuale M DES drug related

T Ty

{a) Completa (b} Partial
Abb. 1: AFSKlassifikation \/V

Die Einschrankungen der aktuellen Rlassifikation liegen in der nicht gegebenen
el in exakte Organuntergruppe einzugliedern. Alle
RNSCh hauptséchlich auf den Uterus und die Vagina und

Pwaren 4, 7, 9), wurde die VCUAM-Klassifikation entwickelt,
omlschen Variationen des auferen und inneren Genitale der Frau

orientiert. Zigl er flkatlon ist eine moglichst individuelle und exakte Beschreibung der
Fehlbildun Beschreibung sollte reproduzierbar und klinisch einsetzbar sein (5).

Das 3 und innere Genitale der Frau wurde entsprechend der Anatomie in folgende
U en eingeteilt: Vagina (V), Cervix (C), Uterus (U). Daim Rahmen von IVF bzw. ICSI
R sportmechanismus keine Rolle spielt, wurden Tube und Ovar unter dem Begriff
e (A) zusammengefasst. In jeder Gruppe erfolgte eine systematische Untergliederung der
@ndglichen Organveranderungen. Fir das Fehlen einer Pathologie wurde die Ziffer 0 gewahlt. Je
stérker die Malformation ausgepragt war, umso hoher erfolgte die numerische Einteilung. Die
hochste Zahl in jeder Gruppe galt der Atresie bzw. Aplasie (Tabelle 1).

Assoziierte Fehlbildungen treten haufig bel Malformationen der Miller-Géange auf. Diese
wurden in der separaten Untergruppe ,,assoziierte Maformationen® (M) in die Klassifikation
aufgenommen. Auf eine exakte Gliederung der ,assoziierten Malformation* wurde wegen der
Vielzahl an moglichen Variationen bewusst verzichtet. Stattdessen soll lediglich die betroffene
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Organgruppe wie z.B. renaes System ,R* oder Skelett ,S* erfasst werden. Eine
Mehrfachnennung in der Gruppe (M) ist moglich (Tabelle 1).

Lasst sich eine Veranderung mit der vorliegenden Einteilung nicht erfassen, sollte diese mit dem
Zeichen ,+“ dokumentiert werden. Wurde eine Fehlbildung nicht komplett abgeklart, wird fur
die Erfassung der jeweiligen Untergruppe das Zeichen ,#* vorgeschlagen.

Tab.1: VCUAM-Klassifikation <>°©§

Vagina (V) 0 unauffélig
la partielle Hymenalatresie Q
1b komplette Hymenalatresie @&

2a inkompl ettes Scheidenseptum < 50 %

2b komplettes Scheidenseptum/Duplex & @
Introitusstenose @
Hypoplasie o Q&

einseitige Atresie \

komplette Atresie @

Sinus urogenitalis (tiefe Konfluenz) @

Sinus urogenitalis (mittlere Konfluenz)

Sinus urogenitalis (hohe Konfluenz) &
Kloake @
sonstige @

unbekannt
Cervix (C) unauffallig
Cervix duplex °, &
Atresie/Aplasie einseitig x
Atresie/Aplasie beidseitig
sonstige
unbekannt \/
Uterus (U) 0 unauffélig \/
la arcuatus A
1b subseptus <,5 avum
1c @& Cavum
5 X .
3 efier Uterus
da adimentér oder aplastisch
4b fig rudimentér oder aplastisch
+

#
Adnexe (A) 0 @ :
@ Fehlbildung Tube einseitig, Ovarien unaufféllig
o Fehlbildung Tube beidseitig, Ovarien unauffélig
Hypoplasie/Streakgonade einseitig (gof. inkl. Fehlbildung Tube)
Hypoplasie/Streakgonade beidseitig (ggf. inkl. Fehlbildung Tube)
Aplasie einseitig
Aplasie beidseitig
sonstige
unbekannt
unauffélig
renales System
Skelettsystem
kardiales System
neurol ogisches System
sonstige
unbekannt

T T

Ibildungen

H+ZO0NTVOH+WWN
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Statements

Die am haufigsten angewandte Klassifikation ist die der ,American Feritility Society” (AFS).
GoRD

Die VCUAM-Klassifikation erlaubt eine exakte und reproduzierbare anatomische Beschreibung
der Fehlbildung inkl. assoziierter Maformationen. GoR D @%9

Literatur Klassifikation

00
1. Acien P, Acien M, Sanchez-Ferrer M. Complex malformation of the female genital tract. New typ@ :

revision of classification. Hum Reprod 2004; 19: 2377-2384
2. American Fertility Society. The American Fertility Society classifications of adnexal adhesi oo, tubal
occlusion secondary due to tubal ligation, tubal pregnancies, millerian anomalies and intrauter hesions.

Fertil Seril 1988; 49: 944-955 o
3. Buttram VC, Gibbons WE. Miillerian Anomalies: A proposed classification. Fertil Steril

4. Nahum GG. Uterine anomalies. How common are they, and what is their distrigti ng subtypes? J
Reprod Med 1998; 43: 877-887

5. Oppelt P, Renner SP, Brucker S, Strissel P, Srick R, Oppelt PG, Doerr HG, tt GE, Hucke J, Wallwiener
D, Beckmann MW. The V-C-U-A-M-Classification (Vagina-Cervix-Uterus-Ad ciated Malformation) A
new classification for genital malformations. Fertil Steril 2005; 84 (5): 14

6. Oppelt P, Renner SP, Kellermann A, Brucker S, Hauser GA, Ludwig.K j PL, Strick R, Wallwiener D,
Beckmann MW. Clinical aspects of Mayer-Rokitansky—Ku&ster-% ndrome: recommendations for
clinical diagnosis and staging. Hum Reprod 2006; 21 (3): 792—79

7. Oppet P, Srissel PL, Kellermann A, Seeber S Humeny A, nn MW, Strick R; Correlation of DNA
Sequence Variations of the Entire Anti-Mallerian Hor H) Gene Promoter and AMH Protein

Expression with the Mayer-Rokitanski-Kister-Hauser Syndrome Hum Reprod 2004; 20 (1): 149-157
8. Oppelt P, von Have M, Renner SP, Paulsen M, Kell Ny A, Strissel PL, Srick R, Brucker S, Ludwig KS,

Wallwiener D, Beckmann MW. Female geni rmations and their associated abnormalities:
recommendations for clinical diagnosis and staging. il Seril 2007; 87 (2): 335-342

9. Smpson JL. Genetics of the femal e reproductiye ducts. Am J Med Genet 1999; 89: 224239

10. Srassmann P. Die operative Vereinigung ei elten Uterus. Zentral Gynak 1907; 43: 1322-1335

Y
O
%

Grundsétzlich sollte h bei der Diagnostik im Kindes- und Jugendalter auf moglichst
wenig invasive men beschréanken und eine Strahlenbelastung auf ein Minimum
reduzieren. ‘\ rzahl aler genitalen Fehlbildungen erkennt man durch die einfache
Inspektion v/,»\‘o dominale Sonographie relativ sicher. Physische und psychische Traumen durch
unn('jti atersuchungen missen vermieden werden. Das ableitende Harnsystem kann bel
genét ~ehlbildungen mitbetroffen sein und sollte in die Diagnostik einbezogen werden (z. B.

rosonographie). Narkoseuntersuchungen kdnnen erforderlich sein, sollten jedoch nur

S nderen Ausnahmefall zum Einsatz kommen.

4. Diagnostik

4.1 Vorbemerkungen

@dbstversténdlich muss bel V. a auf eine genetisch bedingte Fehlbildung die entsprechende
genetische Diagnostik und bei vermuteter endokriner Ursache die Hormondiagnostik mit
weiterfihrenden Tests veranlasst werden. Die interdisziplindre Kooperation mit Kinderédrzten,
pédiatrischen Endokrinologen, Kinderchirurgen und Kinderurologen ist notwendig.

Besonders wichtig ist die Antwort auf die Frage, ob die diagnostizierte Fehlbildung isoliert oder
als Tell eines Symptomenkomplexes (z. B. Androgeninsensitivitét) bzw. eines Syndromes zu
sehenist (z. B. Klitorishypertrophie beim adrenogenitalen Syndrom).
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4.2 Spezielle Mallhahmen

Der Ausschluss von Fehlbildungen beginnt bereits unmittelbar nach der Geburt eines Madchens
im Rahmen der Erstuntersuchung (U 1). Bei der Inspektion der Anogenitalregion sollte vor alem
auf einen gedffneten Anus, auf die GrolRe der Klitoris und auf das Vorhandensein eines Fluor
neonatalis geachtet werden. Durch vorsichtiges Spreizen der meist sehr sukkulenten grof3en und
kleinen Labien sind der in der Regel gut 6strogenisierte Hymen und die Urethral 6ffnung gut @%9
einsehbar. Fehlt der typische weildliche Fluor, ist an eine Uterus- und/oder Vagi nalaplasie<>°©
(Mayer-Rokitansky-K tister-Hauser-Syndrom, MRKHS) oder eine Hymenalatresie zu denke

Liegt eine komplexe Fehlbildung oder ein uneindeutiges auf3eres Geschlecht vor, wird nach ‘

interdisziplinare Diagnostik und Beratung eingeleitet (DSD = disorders of sexuaL

Auch in der hormonellen Ruhephase bis zum Beginn der Ovarialfunktion l@l der Regel die
einfache Inspektion, um Pseudofehlbildungen und echte Fehlbildungen erkennen. Eine
Vaginoskopie ist nur bei unklarer Genitalblutung (Ausschluss ein unfors) und chronisch
rezidivierendem, Ubelriechendem Fluor (Ausschluss eines Fremdkorpers) gerechtfertigt. Der
Nachweis von Normvarianten oder Anlagestérungen (z.B. D anlagen) spielt in dieser
Zeitspanne keine Rolle, da zu diesem Zeitpunkt keine Tk@ orderlich ist. Erst mit dem

Beginn der Pubertdtsentwicklung, der Menarche und/odes unsch nach Kohabitation kann
sich hier Handlungsbedarf ergeben. \

Die Differenzierung zwischen einem Mayer-RolWy-KUster-Hauser-syndrom (MRKH) und
eink  Hymenalatresie kann in der horrg/ Ruhephase schwierig sein und die
Ultrasonographie zu falsch negativen Ergebni fUhren. Deshalb ist eine Abklarung erst mit
Beginn der Pubertdt sinnvoll, da zu di e&@e&tpunkt der Uterus mit seinem Endometriumecho
deutlich besser darstellbar ist. @

geteilten (schmalen) Specula meist gefahrlos mdglich.
der Ostrogene gut dehnbar und wird daher bei der
icht verletzt. Auf ein behutsames Vorgehen ist jedoch zu

Dann ist auch der Einsatz der Ubhic
Der Hymen ist unter d
vorsichtigen Spiegeleinstel
achten.

Die genaue Inspek@ Vaginaist zum Ausschluss von Septen und Doppelanlagen (z. B. zwel
Portiones) voongg{; edeutung.

Die Abdg sonographie bel geflllter Harnblase erlaubt eine schnelle, gefahrlose,
kosteng { und nicht invasive Beurteilung des inneren Genitales ohne Strahlenbelastung.
B Sonographie der Nieren und des ableitenden Harnsystems ist bel einigen
¥dbildern elne wichtige Erganzung der Diagnostik.

SN
@e Kernspintomographie mit Fullung der Vagina mit Sonogel ist erst bei unklarer Situation im
leinen Becken indiziert. Eine mit Strahlenbelastung verbundene Computertomographie ist in
aler Regel vermeidbar.

Eine diagnostische Laparoskopie ist nur in Ausnahmeféllen indiziert, nicht jedoch bei V. a en

MRKH-Syndrom, weil dieses durch die typische Anamnese, den Inspektionsbefund, rektale
Pal pation und abdominale Sonographie eindeutig diagnostizierbar ist.
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Finden sich ultrasonographisch Hinweise auf eine Doppelanlage des Uterus oder das Vorliegen
eines Uterusseptums, wird im Kindes- oder Jugendalter keine Hysteroskopie durchgefihrt. Diese
diagnostische Mal3nahme ist nur bel Sterilitatspatientinnen gerechtfertigt.

Eine Karyotypisierung sollte bel Patientinnen immer dann erfolgen, wenn endokrinologisch ein
hypergonadotroper Hypogonadismus nachgewiesen wird, bei fehlendem Uterus laborchemisch

ein Hinwels auf eine Stérung der Androgenproduktion oder eine Androgeninsensitivitdt sowie %p
ein uneindeutiges aulReres Genitale vorliegen. Bei auffalligem ACTH-Kurztest wird dnes
molekulargenetische Untersuchung auf ein AGS oder Late-onset-AGS durchgefuihrt. Liegt

diskrepantes phanotypisches zu karyotypischem Geschlecht nach der Chromosomenanalyse Q

so orientiert man sich an den Empfehlungen der Arbeitsgruppe Ethik (Ethische Grundsét

Empfehlungen bel DSD, Monatssch Kinderheilkd 2008; 156: 241-245) zur We|tere|3

und Beratung.

9,
Eine endokrinologische Diagnostik ist in  Abgrenzung zu einer @Xtutionellen
Entwicklungsverzégerung in der Kinder- und Jugendgynékologie bed ausbleibender
Pubertatsentwicklung jenseits des 14. Lebengahres zum Ausschluss o Nachweis ener
Ovariainsuffizienz. Liegen klinische Hinweise auf eine Hyperandrogefgmie vor oder zeigt sich
eine Klitorishypertrophie, so werden die Androgene bestimmt, TH-Kurztest und ein
Dexamethasonhemmtest durchgefihrt. Ergibt der ACTH-T?& ochemischen Hinwels auf

ein AGS, so schliefdt sich die molekulargenetisch ntersuchung an. Zeigt der
Dexamethasonhemmtest keine Suppression der Androgex& d eine bildgebende Diagnostik
des Abdomens zur Tumorsuche durchgefihrt.

Statements \/
AN\

Die Diagnostik bei V. a. gynakologische Fehl bw%ngen im Kindes- und Jugendalter setzt viel
Erfahrung, ein kindergerechtes Instrum g und Ambiente und gutes Einfihlungsvermogen
des Untersuchers/der Untersucherin Nur dann gelingt es, die Kinder und Jugendlichen
vor ungerechtfertigten Mal3nahmen Itzen.

Die interdisziplindre K @)n mit Kinderarzten, péadiatrischen Endokrinologen,
Kinderchirurgen und Kind%@gen ist im Einzelfall notwendig.

Das ableitende Har ann bei gyndkologischen Fehlbildungen betroffen sein und muss
ggfs. mit abgeklar

Grundswa'tzlico rsRzu Uberlegen, ob eine Fehlbildung isoliert oder as Teil eines Syndroms bzw.
eines Symp komplexe zu sehen ist. GoR D
N

oo@erapieoptionen der einzelnen Fehlbildungen
@% Hymenalatresie (VCUAM V1a/b)

Die operative Korrektur zur Herstellung eines normal konfigurierten Hymenrings kann
grundsétzlich zu jedem Zeitpunkt erfolgen, ideal erweise aber erst dann, wenn der Hymenalsaum
einer dstrogenen Stimulation unterworfen ist (beim Neugeborenen oder in der Adoleszenz). Die
Abgrenzung zu einer Vaginalaplasie ist in der hormonellen Ruhephase u. U. schwierig. Deshalb
sollte eine Korrektur nach der Thelarche und vor der zu erwartenden Menarche erfolgen (ca. ein
Jahr nach Thelarche).
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Die operative Korrektur wird durch mittige Inzision des Hymens und Resektion tber einem in
der Scheide geblockten Blasenkatheter mit einem Laser oder monopolarer Stromnadel
vorgenommen. Die Resektion bel partieller Hymenalatresie (Hymen bifenestratus, Hymen atus,
Hymen punctatus, Hymen cribriformis) erfolgt in identischer Weise. Eine primére Inzision
ertibrigt sich dabel.

Statement

Eine Korrektur sollte nach der Thelarche und vor der zu erwartenden Menarche erfolgen. GoR

Literatur Hymenalatresie

o \Q
Anthuber S, et al. [ Abnormalities of external and internal genitalia. Gynakol Geburtshilfliche Rundsc3 3):
136-145

Garden AS, Bramwell R. Treatment of imperforate hymen by application of Foley catheter. Eﬁg\%bstet Gynecol

Reprod Biol 2003; 106 (1): 3-4

5.2. Scheidenseptum (VCUAM V 2a/b) &@

5.2.1 Longitudinal es Scheidenseptum @

Die operative, vollstandige Entfernung des longitudi Sche| denseptums ist bel
K ohabitationsbeschwerden indiziert. Auch bei asympto Patienten muss spétestens vor

Eintreten einer Schwangerschaft bzw. vor einer vagin urt die Entfernung des Septums
diskutiert werden, um héhergradige Geburtsverletzun vermeiden.

Die Resektion erfolgt kranial und kaudal zwei@@er, langer Klemmen, die vom Introitus bis
zu den zwe Portiones auf das Septum gesetzt™\erden. Mit der Resektion und der Naht im
Scheidenniveau wird eine Scheidenwu eymieden. Die Scheidenvorder- und Hinterwand
werden dann mit Einzel knopfnahteng& ]

der Miller-Géange vor, so kommt es bei einem Uterus
ransversalseptum und damit zu enem ensetigen
e Therapie besteht aus einer Resektion des Septums, indem an
unéchst mit einer Kanlle aspiriert und dann der partielle Antell
ird.

duplex zu enem partid
Hamatokol pos/M ukokol pos) Q
der sich vorwolbenden '&)\
des Septums scharf «:-.:ez PN

522 Transvg&@ﬂ denseptum

Scheidenseptum &auRert sich in einer Amenorrhoe mit Ausbildung eines
. Die operative Therapie besteht in der Exzision des Septums Zur Vermeidung

Statement

\ Ein Scheidenseptum sollte vor einer vaginalen Geburt entfernt werden. GoR D

5.2.3 Literatur

Grinberger W. Operative Korrektur kongenitaler Fehlbildungen. Frauenarzt 2006; 47: 2
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5.3. Hypoplasie und Atresie der Vagina (VCUAM V4-5a/b)

5.3.1 Definition

Als Vaginalhypoplasie wird eine zu kleine Anlage der Vagina bezeichnet. Das Wort Atresie
(griechisch: atretos = ohne Offnung) bezeichnet die Nichtanlage oder den angeborenen
Verschluss eines Hohlorgans oder einer (natlirlichen) Korperdffnung. %9
S
>

5.3.2Klinik

Das Leitsymptom der Vaginalaplasie ist die primdre Amenorrhoe meist ohne zykli Q
Unterbauchbeschwerden. Diese Malformation kommt selten isoliert vor, oft in Kombiqgt
einer Uterusaplasie z. B. im Rahmen eines Mayer-Rokitansky-KUster-Hauser-Synd98
Uterus normal ausgebildet, treten zyklische, zunehmende Unterbauchschmerz
Ansammlung des Menstruationsblutes im Sinne einer Hamatometra auf. %%9

Ein Teil der Patientinnen stellt sich primér aufgrund der Unfahigkeit zur Kol eby ation vor.

5.3.3 Therapieoptionen @@&

A. Nichtoper ative Dehnungsver fahren

Letzteres wurde erstmals 1938 von Frank et al. beschq . Die motivierte Patientin sollte
hierbei taglich mehrmals mit Glasdilatatoren d ange und Durchmesser wurden
kontinuierlich gesteigert. Nach 6-8 Wochen waren angebiich Scheidenlangen von bis zu 7,5 cm
erreicht, Kohabitation war ohne Probleme mgg Andere Autoren mit héheren Fallzahlen
beschreiben mittlere Behandlungszeitraume vorysigben Monaten, haufig mit Erfolgsraten unter
50 % (35, 38). Ingram et al. gelang es, dieDilatation fur die Patientinnen zu erleichtern, indem
se einen Fahrradsitz entwickelten, ) es moglich wurde, die Dehnung im Sitzen
vorzunehmen. Mit dieser Methode gute Ergebnisse (Patientinnenzufriedenheit in Bezug
auf Koitus) bel Patientinnen mjt KH-Syndrom, aber auch bel anderen Ursachen der
Vaginalaplasie oder -stenose erz den (41).

Mittlerweile werden Dila l@' aus unterschiedlichen Materialien, vorwiegend aber Plastik oder
Hartgummi, verwende Q

Nachteil dieser n@seranven Methode ist, dass sie eine hohe Motivation der Patientin

voraussetzt, kautig schmerzhaft, langwierig und belastend ist. Als vorteilhaft anzusehen ist, dass
die Risiken gi peration fehlen.
Daha ur eine inkomplette Invagination im Dammbereich besteht, die nur bel stéandiger

ktivitdt aufrechterhalten werden kann, ist diese Methode fur die noch jugendliche
ertin ohne regelmal3igen Verkehr eher nicht geeignet. Die Indikation zur nichtoperativen

Rehnung besteht unserer Meinung nach zumindest bei Patientinnen, die hochmotiviert und sich

-

er langen Therapiedauer bewusst sind sowie ener operativen Methode ablehnend
gegenlberstehen.

Statements

Vorteil: ,unblutiges’ Verfahren mit weniger Risiken und Komplikationen, keine Narkose. GoR
D

Seite 13



S1-Leitlinie Gyndkologie 015/052: Weibliche genitale Fehlbildungen

Nachteil: langwierige Therapie, erfordert hdchste Motivation, schmerzhaft, falsche Technik mit
z.B. Dilatation der Urethra, dauerhafte Anwendung nétig, da Schrumpfungsneigung,
Prolapsgefahr. GoR D

Indikation: hochmotivierte, gut angeleitete Patientin, die operativem Vorgehen zundchst oder
Uberhaupt ablehnend gegenuibersteht. E

o
B. Operative Rekonstruktionsverfahren °©

KR
Vaginale Tunnelung o§@

a) Mclndoe-Scheide 0%’&?

Zahlreiche operative Methoden mit ihren Modifikationen sind beschrieben.

N
Hautlappen werden zur Bildung der Neovagina schon sehr lange verwer -’ den meisten
Falen erfolgt die Hautentnahme von der Vorderseite des Oberschenkels u,,/ vom Gesdl3. Die
Tunnelung der Neovagina erfolgt bis zum Douglasperitoneum. Der tlappen wird auf eine
Prothese gezogen und diese in die Vagina eingelegt. Der Hautlap d am Introitus befestigt
und entweder die Labien mit einer Naht vereinigt oder die Prgth die Labien angendht, um
diesein situ zu halten. &6

<
Bel den Erstbeschreibern wurde nach zwel Wochen di @@e entfernt, der Hautlappen war in
der Regel mit der Unterlage verwachsen. Eine postoperative Prothese wurde fUr mindestens
sechs Monate getragen. Probleme waren partielle se des Hautlappens und als Folge davon
Granul ationsgewebebildung, Drucknekrosen dexUyethra und Fistelbildungen (37).

Lang et a. verwendeten in den YO@Q in Anlehnung an die Therapie ausgedehnter

Hautverbrennungen erstmals Maschgy lantate (33). Diese Methode erlaubte eine sparsame
Entnahme der Haut. Die Verwendur 35‘ perforierten Phantoms ermoglichte die Drainage von
Blut und Wundsekret. Ohne spjiatische Nachbehandlung mit Prothesen wurden bel der
Mehrzahl der Patientinnen QUIE atomische und funktionelle Ergebnisse erreicht (in der
Mehrzahl Scheidenléngen ). Die haufigste Komplikation ist ein Nicht- oder nur partielles
Anwachsen des Transp . Erheblichen Einfluss auf die perioperative Komplikationsrate
haben hierbei vor vaginale oder perineale Operationen. So werden Komplikationen
wie Fisteln, Blutu enosen und Absterben des Transplantats in 25-40 % der Patientinnen
beschrieben, gigeinevorausgehende Operation in diesem Bereich hatten (10).

N

Die po%@ve Scheidenlénge lag zwischen 6 und 9,5 cm, wobei 78-100 % der Patientinnen

sichz im Bezug auf ihr Sexualleben aul3erten (2, 22, 27, 38, 41, 45). Allerdings existiert
kej ifische Studie, die die sexuelle Zufriedenheit untersucht, um diese Ergebnisse zu

o)

s algemeine Nachtelle der McIindoe-Technik werden die Schrumpfungstendenz mit
dauerhafter postoperativer Dilatationsnotwendigkeit, die fehlende bis maliige Lubrikation sowie
die Gefahr des Vaginalprolaps aufgrund fehlender Verankerung angesehen. Des Weiteren sind in
der englischen Literatur bislang mindestens fiunf Falle von Karzinomen im Bereich der
Neovagina beschrieben, die aufgrund des meist jungen Alters der Patientinnen besondere
Herausforderungen darstellen (24, 28, 39). Vorteil der Methode ist das relativ einfache Vorgehen
und damit das kleine Operationstrauma, so dass wir die Indikation fur die Mclndoe-M ethode bel
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Patientinnen nach groferen Voroperationen und/oder Kontraindikation fur ein abdominales
V orgehen sehen.

b) Verwendung von Amnion

Ashworth et a. verwendeten Amnion anstelle von Spalthaut mit verglei chbaren Resultaten.
¢) Davydov-Scheiden @é

Auch diese beinhaten keine Transplantation menschlichen Gewebes auf einen frem
Empfanger, sondern verwenden autologes Peritoneum. Zur Gewinnung von Periton 1S
alerdings zusétzlich eine Laparoskopie oder Laparotomie mit zusétzlichem Operati ma
und Risiken notwendig (40). 1970 fuhrten Davydov et a. eine bedeutende Anderunt ndem
sie die Operation ausschliefdlich von vagina durchfiihrten. Um das Dougl itoneum von
Blase und Rektum unterscheiden zu kénnen, wurde 2—3 Tage vor dem Eingri viskopie
durchgefuihrt. Das Anlegen eines Pneumoperitoneums bewirkte eine v, Bildung von
Peritonedflissigkeit, was das Auffinden des Douglasperitoneums erleighterte. Sobald die
Neovagina gebildet war, wurde das Douglaspertitoneum punktiert u zidiert. Der Abschluss
zur Bauchhohle erfolgte mit einer Tabaksbeutelnaht, die Neovagi rde austamponiert. Die
Entlassung der Patientinnen war am 15.-16. Tag. Kohabitatiq in der Regel ohne Probleme
und fUr beide Partner zufriedenstellend moglich (12). Anatomizeke Und funktionelle Erfolgsraten

liegen bei 95 %. o\&

d) Sonstige Methoden

Einzelne Félle sind beschrieben mit Kop M Entnahmestelle mit dem Vortell der
unsichtbaren Narbe und grof3er Entnahm he, guter Durchblutung sowie schneller
Heilungstendenz (26) sowie mit Voll kgnsplantaten, die allerdings den Nachteil der
hyperpigmentierten Narbenbildung . des Haarwachstums im Bereich der Neovagina
haben (1). In einer Studie, in der e Mukosa as Vollhauttransplantat verwendet wurde,
werden als Vortelle die Schle tion mit konsekutiv adaquater Lubrikation und Fehlen
einer Dyspareunie sowie feh hrumpfungstendenz beschrieben (46).

Statements @
Q)

Vorteil: einfaches @e&/\en bei gelibtem Operateur; relativ kleines Operationstrauma. GoR D

Nachteil: & fungstendenz mit dauerhafter postoperativer Dilatationsnotwendigkeit;
maldige Lubrikation, Haarwachstum; Prolaps, Fisteln;, Dam- und
eiverletzung; Karzinomentstehung. GoR D

Die Verwendung von lleum zur Neovagina-Anlage geht auf Baldwin (1904) zurlick (4). Ein
ausgeschaltetes Dunndarmsegment mit erhaltener Blutversorgung von gut 12 cm Lange wurde
hierzu verwendet. Der Diinndarm wurde reanastomosiert und die Enden des Dinndarmsegments
verschlossen. Nach Bildung eines Tunnels zwischen Rektum und Blase wurde das Segment als
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Schleife in die Neovagina gebracht und am Introitus befestigt. Die Operationsrisiken waren
damals hoch. Nicht selten kam es zur Nekrose des Darmsegments bel ungenligender
Blutversorgung. Nachteile wie Irritation durch das Diunndarmsekret (Besiedlung mit typischer
Darmflora) und Dyspareunie (éhnlich Darmkoliken) wurden beschrieben. Die
Dunndarmschleimhaut ist sehr verletzlich, so dass es haufiger zu Blutungen nach Koitus kam.

b) Rektum

Bryan (1949) verwendeten Rektum, was eine hohe Mortalitétsrate aufgrund von InfektlonQ

sowie haufig Stuhlinkontinenz zur Folge hatte (8).

c) Sigma o°©
Nach Einfihrung der Antibiotika und einer verbesserten Darmvorbereitungo;% ggmehrere

Autoren dazu Uber, Sigma zur Auskleidung der Neovagina mit recht stellenden
Ergebnissen zu verwenden.

Novak et al. beschreiben postoperative Vaginallangen von 12 cm odef\anger, eine Vagina, die
weit und dehnbar und frel von Narben sowie von einer feuchten ausgekleidet ist (33).
Aus Erfahrungen an einem Missionshospital in Bangladesh Igerten Del Rossi et al.,
dass die Vaginoplastik mittels Sigma in Entwicklungs ander béste Alternative aufgrund des
einfachen Managements und der wenig aufwendigen N arstellt (13).

Vorteile dieser Methode sind die geringe pfungsneigung, eine genigende
Schleimbildung und das Fehlen einer langerefaNachbehandlung. Ein weiterer Vorteill der
Methode ist, dass das Darmstiick potentiell @imﬁn mitwéchst, wodurch der Eingriff
auch bei jungen Madchen mdglich ist, die noch Rénen regelméaliigen Geschlechtsverkehr haben
(41). Mindestens ein Todesfall aufg ru Rastomoseninsuffizienz und mehrere Falle von
Darmnekrosen relativieren allerding ebnisse (37).

d) Laparoskopisch-assistiertesVa : 2N bel der Sigmascheide

Immer mehr Autoren .." ) pen ein |aparoskopisch-assistiertes Vorgehen zur Neovagina-
pent.  Erfahrenen Operateuren wird hierdurch  ermdglicht, das

Operationstrauma die psychische Belastung durch die Operation fur die Patientin

geringer zu halten 36, 42).
Neben oben g ten Nachteilen und Risiken liegen mehrere Fallberichte zum Auftreten eines
Prolaps denokarzinomen, von Coalitis ulcerosa und anderen Colitiden mit ernsthaften
Folge ke Patientin vor (19, 20, 25, 31, 40).

<,

die durchschnittliche Erfolgsrate der Neovagina-Anlage durch Darmsegmente mit 77—
angegeben wird, ist die Komplikationsrate nicht zu vernachléssigen, so dass diese Methode
schwerere Félle reserviert bleiben sollte, bel denen die einfacheren Methoden nicht zum
Erfolg fuhrten und/oder postoperativ eine ausgedehnte vaginale Narbenbildung vorliegt. Sigma
stellt hierbei den optimalen Darmabschnitt nicht zuletzt aufgrund der Néhe zur Vagina und des
leicht zu mobilisierenden Gefalistiels dar.
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Statements

Vortell: geringe Schrumpfungsneigung; geniigende Schleimbildung; keine Nachbehandlung mit
Phantomen notwendig. GoR D

Nachteil: aufwendige Operation, schwere Komplikationen bis zur Todesfolge, Ubelriechender
Fluor; Dyspareunie, Prolapsneigung, Colitiden, Karzinomentstehung. GoR D

<
Indikation: Patientinnen, bei denen einfachere Methoden nicht zum Erfolg fuhrten, be
ausgedehnter Narbenbildung nach Voroperationen im Bereich der Vagina. {({
G

O
a) Vulvovaginoplastik °%\/§9

Eine weniger angewandte Methode ist die Vulvovaginoplastik nac tams (34). Das
Vorgehen ist dhnlich dem bel einer hinteren Kolpoperineoplastik. Eine {UA0rmige Inzision,
beginnend an der hinteren Kommissur, wird nach ventral innerhalb aarlinie bis zu einem

Punkt ventral und 4 cm lateral des Meatus urethrae externus f ihrt. Die Inzison wird
vertieft bis zum Freilegen des Musculus bulbocavernosusssin Perinealmuskulatur. Die

Lappenplastiken

beiden inneren Schenkel der U-formigen Inzision werd n, beginnend am Perineum,

vereinigt. Die erste vaginale Untersuchung erfolgt nach chen, wenn die Wunde verheilt
ist. Einwand gegen diese Methode ist die abnorme L agina, der dadurch resultierende
fir den Koitus unginstige Winkel sowie ggf. die f e Lubrikation (37). Teilweise wurde

diskutiert. Vortell ist das einfache Vorgehen, e vesikorektale Tunnelung mit der Gefahr
der Verletzung dieser Strukturen Uberfllssig macht (41).
&)

b) Gracilis-, Glutaeus-, VuIvoperine%@apulalappen

Andere Verfahren wie Gracilis-, Gluipeus-, Vulvoperineal- oder Skapulalappen werden seltener

auch die Moglichkeit der Ansammlung von@uter dem resultierenden hohen Perineum

Infektionsrisiko. Des Weit delt es sich hierbel um Vollhauttransplantate, wodurch die bei
Spalthauttechniken Wie% clndoe-Methode postoperative Schrumpfungsneigung ausbleibt.

Prinzipiell lieRen § dieser Technik gute Ergebnisse erzielen in Bezug auf ene
funktionierende V arbenbildung, Komplexitét und Lappenunverléfdlichkeit machen diese
Verfahren ab verbreitet (10). Da es sich hdufig um Spenderregionen mit Haarfollikeln
handelt, 14 ieRvein gewisses Haarwachstum im Bereich der Neovagina oft nicht vermeiden,
was zu nie und unangenehmem Ausfluss filhren kann. Ahnliche Probleme traten auch
auf, n Gewebeexpander benutzt wurden, um Uberschiissige Vulvahaut zu produzieren,
di derhaut dienen sollte (15).

O
ments
©
\orteil: kein intraabdominaler Ei ngriff notwendig, wenig Stenosen, gute Erfolgsraten. GoR D

Nachteil: Haarwachstum im Bereich der Neovagina;, Fluor; Dyspareunie; Narbenbildung im
Bereich der Entnahmestelle, Lappennekrosen. GoR D

Indikation: Patientinnen mit malignen Erkrankungen und daraus resultierender Notwendigkeit
zur Exenteration oder anderen ausgedehnteren pelvinen Operationen vorbehalten.
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Vecchietti-Methode und Modifikationen

Anders as in den USA, wo, wie bereits oben erwédhnt, die Abbe-Mclndoe-Methode die am
welitesten verbreitete Methode zur Anlage einer Neovagina ist, hat in Europa in den letzten 30

Jahren die 1965 von Vecchietti eingefihrte Methode der operativen Dehnung zunehmend
Verbreitung gefunden (5). Vorteil dieser Methode ist, dass sie eéine Neovagina schafft, die auf %p
hormonelle Veranderungen reagiert und von demselben jodpositiven Plattenepithel ausgekleldet<>©
wird wie eine normale Vagina. Es ist somit nicht notwendig, andernorts Gewebe zu entnehm

oder eine (Lappen-)plastische Operation vorzunehmen. Eine Narbenbildung bleibt aus und@
funktionelle Erfolg wird schnell erreicht. Es ist aulRerdem problemlos méglich,

Endometriose oder uterine Fehlbildungen (41) gleichzeitig zu behandeln oder im Fal @@ IS

wéhrend des Eingriffs die Gonaden zu entfernen.

9,
Die urspriingliche Vecchietti-Technik besteht aus einem Abdominalschnik@&ereich der
vesikouterinen Peritonealfalte und der Dissektion zur Tunnelung, um el vesikorektalen
Raum zu schaffen (43). Nachdem Gauwerky und Wallwiener (22) 199 Heidelberg die
Laparotomie durch eine Laparoskopie ersetzten, wurden viele Beri Uber Erfahrungen mit
dieser Methode veroffentlicht, in der Regel aber nur mit klein ahlen (7, 29, 30). Der
komplexe Schritt, das scharfe abdominovaginale Tunneln des talen Raumes, wurde bis
dahin von allen Autoren vorgenommen (16, 22). @

Einigen Autoren gelang es schliefdlich, das Iaparoa& e Vorgehen mit sonographisch
gesteuerter Fadenfihrung anzuwenden und somit auf korektale Tunnelung zu verzichten
(9, 23). In einigen Fallen verliefen die Spannfadéy allgrdings mitten durch den Bauchraum, was
das Risiko eines postoperativen Darmverschl @ie eines Prolapses der Vagina (aufgrund
nicht komplett subperitoneal verlaufender Spannf&den) deutlich erhohte (5).

&)

Studien mit héheren Patientenzahl @ von Fedele (16) und Folgueira (17) beschrieben.
Ersterer berichtet Gber die Anlage el vaginain einer Gruppe von 52 Patientinnen nach der
Vecchietti-Methode, alerdings mplette vesikorektale Tunnelung. Nach subperitonealem
EinfUhren der Spannfaden f eide Gruppen aber eine laparoskopisch-assistierte, scharfe
abdomino-vaginale Tunnel @/lschen Blase und Rektum durch.
In der Arbeitsgrupp ¢ ﬂ(‘?@ cker et al. wird das Vaginalgribchen vagino-abdominal perforiert,

SER oder zu tunneln. Die F&den werden dann intraabdominal von einem
gebogenen Fe (-‘7' aufgenommen und préperitoneal vor die Bauchdecke unterhalb des
Nabels gez ). In einer Studie von 101 Frauen und M&dchen wurde zum ersten Ma die
konventjo @paroskopische Methode mit einer modifizierten Technik und optimiertem
Instru rum verglichen, ohne eine Tunnelung oder Dissektion und ohne andere Bildgebung
GK

<>
@%«abe&eﬁe Technik und Instrumentarium resultierte in einer kirzeren Operationszeit und

it auch kirzerem Krankenhausaufenthalt sowie einer geringen Rate an intra und
postoperativen Komplikationen. Aulerdem wurde die Spanndauer bei besseren funktionellen
Ergebnissen mehr als halbiert. Ein weiterer Aspekt im Bezug auf die Funktionalitét einer
Neovagina ist ihre Ahnlichkeit zur normalen Scheide. Brucker et al. konnten zeigen, dass die
Neovagina mit der Zeit vom selben nichtverhornenden Plattenepithel ausgekleidet ist wie jede
Vagina. Dies bietet einen grof3en Vorteil gegentber Techniken, die sich nicht der Dehnung
bedienen und stattdessen einen plastischen Eingriff notig machen.
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Haben die Frauen regelmallig Geschlechtsverkehr, so ist es nach einer Anfangszeit nicht mehr
notwendig, ein Phantom zu tragen, um eine Schrumpfung oder Synechien zu verhindern.

Mit minimalem Trauma und der nahezu habierten Spanndauer stellt diese Methode eine gute
Therapieoption bei Patientinnen mit kongenitaler Vaginalaplasie dar. Trotz Vereinfachung des
Vorgehens bleibt dies ein komplexes chirurgisches und endoskopisches Verfahren, das in einem
hochspezialisierten Zentrum durchgefiihrt werden sollte. Die behandelnden Arzte sollten o %9
Erfahrungen mit der Diagnostik, Therapie, psychosozialem Follow-up und mbglichen<>©

Komplikationen haben. Q
Statements @&

Vorteil: gute Erfolgsraten, physiologische reagible Mukosa, gute Lubrikation, i kein
Prolaps, kurze Spanndauer. GoR D 0%&

Nachteil: postoperative Phantombehandlung tUber mehrere Monate. GoR @

Indikation: eine der Methoden erster Wahl bei Patientinnen mit V aplasie (ohne grofiere
V oroperationen). A
4
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5.4 Zervix duplex (VCUAM C1)

5.4.1 Definition o

Kongenitale Anomalien der Zervix sind insgesamt sehr seltene Fehlbildungen, die |
verschiedenen Auspréagungen beschrieben wurden. Die Zervix duplex bezeichnet den kompl G (0

Miiller-Fusionsdefekt auf der Hohe der Zervix. @
S
5.4.2 Klinik @

o
o%%g
Die Zervixduplikatur wird mit oder ohne Korpusfehlbildung (1, éi % sowie as

Einzelfallbericht auch als Divertikelbildung ausgehend von der Zervix (7). Mit der
Duplikatur kann eine priméare Sterilitét assoziiert sein (4).

5.4.3 Therapieoptionen @Q
Im Vordergrund steht bel einer Duplikatur der Zervix die &der Begleitfehlbildungen.

Beschrieben sind die Korrektur von Septierungen der V4 4, 5) und des Uterus (9) ohne
Eingriffsnotwendigkeit an der doppelten Zervix, aber e erfolgreiche Zervixdissektion im
Rahmen einer Metroplastik und V aginal septumentfer ei Uterus duplex und Vagina duplex

©) \y

Statements

A
Unter Zervix duplex versteht m @kompletten Fusionsdefekt auf Hohe der Zervix.
Anomalien der Zervix sind selten.

Eine primére Sterilitat kann \a@m LoE V

é FeKtur von Begleitfehlbildungen (Uterus, Vagind) im Vordergrund;

&z‘\ﬁ ion der Duplikatur sind beschrieben. GoR D

>

>
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5.5 Zervixaplasie (VCUAM C2a/b)
5.5.1 Definition %:

Eine fehlende Zervix stellt das Vollbild der Zervixaplasie im Sinne einer kompletten Agen%@
dar. Gefunden werden aber auch dysgenetische Formen im Sinne einer Obstrukti
vorhandener Zervix, einer Fragmentierung mit segmentalen Zervixresiduen (1%)
bindegewebiger Strang, gegebenenfalls mit Endometriumsinseln (31).

5.5.2 Klinik é&%?

In etwa der Halfte der Félle wird die Atresie isoliert, ansonsten in Ko@gﬂlion mit anderen
Fusionsdefekten der Mller-Gange beobachtet, wie eine Analyse von SQ: en der Literatur bis
1997 ergab (17).

Bezogen auf die begleitende Ausbildung der Vagi nalverhalt ; /Vommen Kombinationen mit
j [ i j i i pfter Hemivagina oder auch mit
N prpus werden Kombinationen mit
Bicornis (18, 24) oder kompletter

A\
Aplasie im Rahmen des MKRH-Syndroms beoba%

Das Vorkommen einer Zervixatresie mit oder Vaginafehlbildung, aber reguldrem Corpus
uteri stellt die Hypothese einer unldlr ignalen kraniokaudalen Muller-Fusion in Frage
zugunsten der Hypothese eines Beginns im zerviko-isthmischen Bereich mit
Ausbreitung nach kranial und kaud

In Abhéngigkeit von der z\’b; Fehlblldung besteht die Symptomatik in einer priméren

g~ mit Hamatometras und Hamatosalpinxformation sowie
zyklischen Unterbauch IREEZen bel obstruktiver ZerV|xfeth|Idung und vorhandenem Korpus
mit funktionellem E
Sterilitét beschréan

Die Assozi at?&%;it einer Endometriose im Rahmen der retrograden Menstruation wird vermutet

(18, 27). @
5. 5@% ieoptionen

o% erapie ist chirurgisch, Erfahrungen beschrénken sich aber auf Fallbeschreibungen oder
ospektive Erhebungen an kleinen Patientinnenkollektiven. Rekonstruktive Konzepte

@onkurriam bereits seit den 70er-Jahren (11, 12) mit der Hysterektomie.

Eine obstruktionsbedingte Symptomatik bei Zervixatresie kann durch Hysterektomie, bei
gleichzeitigem Vorliegen einer Vaginalatresie eventuell kombiniert mit einer Neovagina-Anlage,
behandelt werden (2, 10, 14, 16, 18, 24, 30, 33). Zum Einsatz kommt bel Uterus duplex mit
einsaitiger Zervixatresie und/oder Vaginalfehlbildung auch die Hemihysterektomie (25).
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Eine Dysgenesie der Zervix kann je nach Auspragung durch zerviko-zervikale Anastomose bel
Fragmentierung, aber vorhandenen Zervixsegmenten (19) oder Fistelformierung (23) erfolgen,
gegebenenfalls unter Verwendung von Haut- (26) oder Blasenmukosatransplantaten (4) zur
Aufrechterhaltung der Durchgéngigkeit des Kanals der Neozervix.

Bel Zervixagenesie, aber vorhandenem Uteruskorpus und Vagina kann eine uterovaginale

Anastomose erfolgen (20, 34). o %p

o
Liegt eine kombinierte Zervix- und Vaginalagenesie vor, wird zundchst eine Neovagina formie; @
Dann kann eine Anastomose mit dem vorhandenen Uterus (3, 7, 8, 32), ggf. mit zervi&o®
isthmischer Resektion residuden Gewebes (1), angelegt werden. Neben o
Operationsverfahren wurden auch laparoskopisch assistierte Techniken im Ei nzelfalg an
einer Serie von 12 Patientinnen (13) erfolgreich durchgefiihrt.

9,
Alternativ wurde in Form eines Fallberichts mit dreijahrigem Follow-up Ub@fdgrdche
Z

freie mikrovaskulére Transplantation von Kolon und Appendix als Neovagia ervix-Ersatz
berichtet (22).
Wadhrend einige Autoren rekonstruktive Verfahren vor dem Hint eventuell notwendiger

Revisionsoperationen und fraglichem reproduktionsmedizini
und die Hysterektomie as Standard formulieren (28, 31), b
einen Anteil von 23 von 39 wiederherstellend operiert
Menstruationen und Schwangerschaften bel vier Patienti (17). Neben dlteren Fallberichten
mit Erzielung von Schwangerschaften bis sieben Jah h Primar-OP und mit Geburt durch
Sectio (21, 34) liegen auch neuere Erfahrungen Wei cher Verlaufe als Case Reports vor (1,

). v

Die retrospektive Anayse von 18 Patienti bei denen ein rekonstruktives Operationskonzept
mit uterovaginaer Anastomose z dung kam, ergab in alen Féllen die technisch
erfolgreiche Durchfthrbarkeit mi jonsbedurftigkeit in nur einem Fall, obwohl finf

h rfolg kritisch diskutieren
tetf ein Review von 1997 Uber
tinnen mit Eintreten normaler

Patientinnen bereits erfolglos v bert waren. Wahrend eines Follow-up-Zeitraumes von 4,5
Jahren trat bei zehn Patienti bne Schwangerschaft ein. Der Versuch eines rekonstruktiven
Vorgehenswird auf der B Erfahrungen empfohlen (9).

Bel der Entschei
Komplikationen begi

Assoziation @@@9
Statem@

PEAN

ung zu rekonstruktiven Verfahren missen auch potentielle
itt einer Schwangerschaft berticksichtigt werden, etwa eine mogliche
tationsstorungen wie der Plazenta praevia (15).

2Sie bezeichnet das komplette Fehlen der Zervix; gefunden werden aber auch
he Formen mit unterschiedlicher Ausprégung einer Zervixanlage. LoE V

) e Zervixaplasie kommt isoliert oder kombiniert mit anderen Mller-Fehlbildungen vor. LoE V
Die klinische Symptomatik besteht je nach Auspréagung in primérer Amenorrhoe oder
Kryptomenorrhoe mit zyklischen Unterbauchschmerzen, kann aber auch fehlen oder sich auf

eine primére Sterilitét beschranken. LoE V

Als Therapieoptionen konkurrieren rekonstruktive Konzepte mit der Hysterektomie oder
Hemihysterektomie. GoR D
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5.6 Uterus arcuatus/Uterus subseptus/Uterus septus (VCUAM Ula—c) /M

5.6.1 Definition O

Bei den kongenitalen Fehlbildungen des Uterus arcuatus, des S subseptus und des Uterus
septus hat im Bereich der Gebarmutter die Fusion de(> n’ Gange komplett oder nahezu
komplett stattgefunden. Hieraus resultiert aurSerllch f
zentralen, sagittal verlaufenden bindegewebigen '<~.~\ at jedoch gar nicht (Uterus septus)
oder in unterschiedlicher Auspragung stattgefund&(?erus subseptus und Uterus arcuatus).

Der Uterus arcuatus ist die Fehlbildung mit Mi ngsten Ausprégung. Die aulere Form des
Uterus ist meist normal evtl ist der Utext 4%11 Fundusbereich etwas breiter ausladend. Vom
ges Fundus uteri vermehrt konvex geformt und reicht
tiefer als normal ins Cavum uteri £§n&n. Die Tubenwinkel sind hierdurch langer und tiefer
".;* auchals die kleinste Form eines uterinen Septums
mterpretlert werden. Eine -: exakte, objektive Definition ist nicht existent. Die Diagnose
beruht in der Regel auf ektiven Einschétzung des Untersuchers. Dies wirft grof3e
Probl eme auf in Bezug a Vergle|chbarke|t verschiedener Publikationen, da nicht gesichert
-\(*b g , Uterus arcuatus‘ wirklich immer identische Formen uteriner
g erden. In der historischen Klassifikation der American Fertility
Society (A FSO) irc é!\ Uterus arcuatus als eine eigene Subgruppe (Klasse 6) aufgeftihrt (3).

Der Uteru xptus ist definiert as ein aul3erlich oft normal geformter, evtl. etwas breiter

auslad erus mit einem sagittalen Septum, welches nicht die gesamte Lange des Cavum
uted iIt. Diese Septum ist langer als beim Uterus arcuatus, aber kirzer als beim Uterus
R andelt sich al'so um en partielles uterines Septum.

o)

Uterus septus wird der Uterus bezeichnet, bei dem das Septum komplett vom Fundus uteri

is in die Zervix uteri hinabzieht. In vielen Féllen ist diese komplette Septum kombiniert mit
einem Scheidenseptum, welches sich dann meist ohne Unterbrechung an den zervikalen
Septumanteil anschliefdt. In sehr seltenen Einzelféllen kann das Septum auch an verschiedener
Stelle unterbrochen sein, d. h., es findet sich eine Verbindung von der einen zur anderen
Cavumhalfte. AuRerlich ist der Uterus septus in den meisten Fallen im Fundusanteil deutlich
breiter als ein normaler Uterus und lasst in vielen Falen median eine leichte Einkerbung
erkennen. Gelegentlich kann diese Eindellung aber auch nur als verminderte Geweberesistenz
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durch Abtasten zur Darstellung gebracht werden. Sie kann in Einzelfélen aber auch gar nicht
nachweisbar sein.

Uterus subseptus und Uterus septus werden in der Klassifikation der AFS in Klasse V ds
»Septierte Uteri“ zusammengefasst (3).

5.6.2 Uterus arcuatus (VCUAM Ula) > %9
o
Diagnose Q@

Die Diagnose kann mittels Hysteroskopie, MRT, 3D-Ultraschall oder Ultraschall mit Fillu
Cavum uteri mittels Flussigkeit (Saline Infusion Sonography = SIS) gestellt werden (3,
17, 26). Die native Sonographie kann den Verdacht auf einen Uterus arcuatus erg aber
aleine nicht ausreichend. Die radiologische Methode der Hysterosal pingograplie: ( ) ist oft
unzuverldssig, da durch die Achsenkippung des Uterus Uberlagerungspha auftreten,
welche das Erkennen eines Uterus arcuatus unméglich machen kdnnen % Laparoskopie

dal

ehlbild

zur aulferen Beurteilung des Uterus ist nicht grundsétzlich notwendig, Uterus arcuatus
aufgrund des nur minimal ausgeprégten Septums keine relevante éu&@ ung darstellt.

Fertilitat @

Die Bedeutung des Uterus arcuatus fur die Reproduktt iIrd ausgesprochen kontrovers
diskutiert. Wahrend viele den Uterus arcuatus as ei hte Normvariante ohne negative
Auswirkung auf die Reproduktionsfahigkeit betrach en einige ihn as bedeutsam und
unterbewertet an und verbinden ihn mit e eutlich negativen Beeintrachtigung der

Reproduktionsfahigkeit mit erhohter Abortrate(25)\s gibt keine gesicherten Daten dartiber, ob
der Uterus arcuatus eine Sterilitdtsursache darstelNy/

&)
Indikation zur Therapie @@

Es gibt keine Daten, die klar zd@; ob bei einer Patientin mit aktuellem oder zukinftigem
Kinderwunsch und der zuf§ @» iagnose eines Uterus arcuatus eine operative Korrektur
erfolgen sollte. Esfehlen Daten, ob durch die operative Korrektur eines Uterus arcuatus
bei Sterilitétspatientinn ertilitét verbessert wird. Es gibt Hinweise, dass bel Patientinnen
mit  habituellen die operative Korrektur eines Uterus arcuatus das

B v@ s arcuatus wird das kleine, in der Regel breit ausladende Septum in der Mitte
Vorderwand und Hinterwand mit der Nadelelektrode des Resektoskopes

a 0,5 cm eingehalten werden. Die Inzision wird soweit ausgefihrt, bis eine nach subjektiven
riterien normal erscheinende Form des Cavum uteri resultiert. Der Eingriff kann unter
laparoskopischer oder unter transabdominal ultrasonographischer Kontrolle durchgefihrt
werden. Der erfahrene Operateur kann aber auch auf beide Hilfsmal3nahmen verzichten. Der
Eingriff sollte nur bei gering proliferiertem Endometrium durchgefuhrt werden. Es bietet sich an,
die Operation in den ersten postmenstruellen Tagen durchzufiihren. Alternativ ist eine
hormonsuppressive ~ Vorbehandlung  mittels ~ GnRH-Agonisten  oder auch  die
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Kontrazeptivumeinnahme zum Timing der Operation moglich. Die Notwendigkeit dieser
Mal3nahme muf3 individuell beurteilt werden

Nachbehandlung

Eine spezifische Nachbehandlung nach der operativen Korrektur ist nicht notwendig.

5.6.3 Uterus subseptus (VCUAM U1b) @%3
Diagnose &Q

Der Ubergang vom Uterus arcuatus zum Uterus subseptus ist flieend und bei e@
Septum eher eine Frage der personlichen Interpretation des Untersuchers.

Die Diagnose kann mittels Hysteroskopie, MRT, 3D-Ultraschall, Ultrasch @ullung des
Cavum uteri mittels FlUssigkeit (SIS, s. 0.) oder HSG gestellt werden (5, 17, 26). Die
native Sonographie kann den Verdacht auf einen Uterus subseptus ergeb aber alein zum
eindeutigen Nachweis nicht ausreichend. Fir die native Sonogr die sekretorische
Zyklusphase zum Erkennen eines Septums am besten. Das By es hoch aufgebauten
Endometriums kann im kranialen Gebarmutteranteil getrennt d as Septum nebeneinander
dargestellt werden (sog. ,Katzenaugenphdnomen®). Djie\ rafliologische Methode der

Hysterosal pingographie kann durch Uberlagerungsphine el Achsenkippung des Uterus
unzuverlassig sein. Eine Laparoskopie zur auf3eren Beu des Uterus mit Abgrenzung zum
Uterus bicornis ist anzuraten. MRT und 3D-Ultr konnen meist eine Differenzierung

ermdglichen, sind aber nicht immer zuverléssig. \/
Fertilitat v

@(@ Ohte Rate friher und spéter Aborte negativ auf die
mehrt Lageanomalien, eine erhdhte Rate an
nd Dystokien beobachtet (1, 2, 10, 11, 13, 14, 21, 23,
aten, ob ein Uterus subseptus per se eine Sterilitétsursache
darstellt. Allerdings zeig el prospektive Untersuchungen, dass Frauen mit einem
Uterusseptum und idiop@%« Sterilitét von der Septumdissektion profitierten (16, 19).

ZI0 ’
>

#itiven Beweise, die eindeutig zeigen, dass bel einer Patientin mit aktuellem
Kinderwunsch und der zuféligen Diagnose eines Uterus subseptus eine
operati rektur erfolgen sollte. Dennoch sollte aufgrund der heute einfachen Form der
orrektur mittels Hysteroskopie eine solche praventive Behandlung in Erwéagung
erden, wobel dies um so sinnvoller erscheint, je langer das uterine Septum ist. Es gibt
eise, dass die operative Korrektur eines Uterus subseptus bei Sterilitatspatientinnen die
tilitét verbessert. Vor Einleitung von Mal3nahmen der assistierten Reproduktion sollte eine
operative Septumdurchtrennung erfolgen. Es gibt deutliche Hinweise, dass bei Patientinnen mit
habituellen  Aborten die operative Korrektur eines Uterus subseptus das
Schwangerschaftsoutcome durch Reduktion der Abortzahl, Senkung der Friihgeburtlichkeit und
Senkung der Totgeburten verbessert (4, 9, 10, 12, 20, 28, 30).

Der Uterus subseptus wirkt sich dur
Fertilitdt aus. Waelterhin  werd
Wachstumsretadierungen, Totgebgid
24, 27). Es gibt keine gesic

Indikation zur The

Es gibt ke| e’
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Therapie

Das uterine Septum wird in der Mitte zwischen Vorderwand und Hinterwand mit der
Nadelelektrode des Resektoskopes hysteroskopisch, elektrochirurgisch durchtrennt. Von einer
Schlingenresektion des Septums ist abzuraten. Die Inzision wird soweit ausgefuhrt, bis eine nach
subjektiven Kriterien normal erscheinende Form des Cavum uteri resultiert. Esist anzuraten, den

Eingriff unter simultaner laparoskopischer Kontrolle durchzuftihren (12). Bel eindeutig o @%9
bekannter Diagnose eines Uterus subseptus und Ausschluss eines Uterus bicornis kann die<>©
hysteroskische Operation unter transabdominal ultrasonographischer Kontrolle oder vo
erfahrenen Operateur unter Verzicht auf Laparoskopie und Sonographie durchgefiihrt werdgn)

Der Eingriff sollte nur bel gering proliferiertem Endometrium durchgefihrt werden. Es

sich die Durchfihrung in den ersten postmenstruellen Tagen an. Alternatiy‘ ne
hormonsuppressive  Vorbehandlung mittels ~ GnRH-Agonist oder °@> die
Ovulationshemmereinnahme zum Timing der Operation moglich. Die Not igRelt dieser
Mal3nahme muf3 individuell beurteilt werden (7, 22). Die Technik der abdomi etroplastik
ist vollkommen durch die operative Hysteroskopie ersetzt worden und d h obsolet.

Nachbehandlung &

Eine spezifische Nachbehandlung nach der operativen (@M ist nicht notwendig.
Vergleichende Untersuchungen konnten zeigen, dass postoperative Einlage eines
Fremdkorpers (IUP, Ballonkatheter) keinen Vorteil bi 10). Die Rate postoperativer
Synechien ist auch ohne diese Mal3hahme gering.?& ne postoperative medikamenttse
Ostrogenbehandlung sinnvoll ist, ist nicht bekannt ( s findet eine Epitheliaisierung des
Wundgebietes mit normalem Endometrium stattN\V 6glicherweise wird dieser Heilungsprozess
durch die exogene Hormonzufuhr gefbrdert% undheilung ist nach etwa drei Monaten
abgeschlossen. Eine sichere Antikonzeption fur dig'Dauer der Heilungsphase erscheint ratsam.
&)
5.3.4 Uterus septus (VCUAM Ulc) &@

Diagnose

( steroskopie, MRT, 3D-Ultraschall, Ultraschall mit Flllung des
Cavum uteri mittels Flugsigikelt (SIS, s.0.) oder HSG gestellt werden (5, 6, 10, 15, 17, 26). Die

Wgen Verdacht auf einen Uterus subseptus ergeben, ist aber zum
eindeutigen Nach SRS picht ausreichend. Fir die native Sonographie ist die sekretorische
Zyklusphase EyRennen eines Septums ideal. Das hoch aufgebaute Endometrium kann
getrennt durc Septum nebeneinander dargestellt werden (sog. , Katzenaugenphanomen®).

es Uterus unicornis oder eines Uterus didelphys. Das Erkennen von zwei

Z %a jalingen oder eines Scheidenseptums im Rahmen der gynékologischen Untersuchung
o% fien Uterus septus relativ wahrscheinlich, da er mit deutlich hoherer Inzidenz vorkommt
< Uterus didel phys. Eine Laparoskopie zur ul3eren Beurteilung des Uterus mit Abgrenzung
@;@w Uterus bicornis ist dringend anzuraten. MRT und 3D-Ultraschall kdnnen meist eine
ifferenzierung ermoglichen, sind aber nicht immer zuverlassig (6, 15, 17).

Fertilitat
Der Uterus septus wirkt sich durch eine erhéhte Rate friher und spéter Aborte negativ auf die

Fertilitdt aus. Weterhin werden vermehrt Lageanomalien, ene erhdhte Rate an
Wachstumsretadierungen, Totgeburten und Dystokien beobachtet (1, 2, 10, 11, 13, 14, 21, 23,
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24, 27). Es gibt keine gesicherten Daten dartiber, ob ein Uterus septus eine Sterilitdtsursache
darstellt. Hier gilt die oben fir den Uterus subseptus genannte Studienlage.

Indikation zur Therapie

Es fehlen Daten, die eindeutig zeigen, dass bel einer Patientin mit aktuellem oder zukinftigem
Kinderwunsch und der zufélligen Diagnose eines Uterus septus eine operative Korrektur %9
erfolgen muss. Dennoch sollte aufgrund der heute einfachen Form der operativen Korrektur<>©
mittels Hysteroskopie eine solche préventive Behandlung dringend in Erwdgung gezog

werden (11, 18). Es gibt eindeutige Hinweise, dass die operative Korrektur eines Ut @
subseptus bel Sterilitatspatientinnen die Fertilitét verbessert. Vor Einleitung von Mal3nahm
assistierten Reproduktion sollte eine operative Septumdurchtrennung erfolgen. Es gi9 he
Hinweise, dass bel Patientinnen mit habituellen Aborten die operative Korrektur & terus
septus das Schwangerschaftsoutcome durch Reduktion der Abortzahly ng der
Fruhgeburtlichkeit und Senkung der Totgeburten verbessert (4, 9, 10, 12, 20

Therapie @

Beim Uterus septus ist das Septum meist durchgehend vom FunduSiargzur Zervix ausgebildet.
Das Belassen des zervikalen Septumanteils erscheint empfehl ert, da in einer spéteren
Schwangerschaft ads  Folge ener  Durchtrennun d Zervixseptums  eine
Zervixverschlussinduffizienz denkbar ist (11). Das uteri m wird in der Mitte zwischen
Vorderwand und Hinterwand mit der Nadelelektro Resektoskopes hysteroskopisch,
elektrochirurgisch durchtrennt. Die Dissektion wird¥y der Regel im unteren Cavumdrittel
begonnen, wobe aufgrund der durchgehenden Ermﬂes Septums zunéchst die kontralaterale

Seite ,blind* gesucht werden muss. Das E des kontralateralen Cavums kann durch
Einlegen eines Hegar-Stiftes oder einer Uterussofide in dieses Cavum und Bewegen gegen das
Septum erleichtert werden. Von einer Sc esektion des Septums ist abzuraten.

simultaner Iaparoskopischer q /@ e durchzufuhren Bel eindeutig bekannter Diagnose eines
Uterus septus und Ausschl pies Uterus didel phys kann die hysteroskopische Operation unter
transabdominal  ultrason@grap ischer Kontrolle durchgefihrt werden. Der Eingriff erfordert
umfangreiche hyster \ 3isghe Erfahrung und sollte daher dem erfahrenen Operateur Uberlassen

sein. Er sollte nur b

Durchfuhrun ¥ersten postmenstruellen Tagen an. Alternativ ist eine hormonsuppressive
Vorbehandl |ttels GnRH-Agonisten oder auch die Ovulationshemmereinnahme zum
Timing d ation moglich. Die Notwendigkeit dieser Mal3nahme muss individuell beurteilt
Werd D|e Technik der abdominalen Metroplastik ist vollkommen durch die operative

pie ersetzt worden und damit heute obsolet.

o
behandl ung

@Der Wert einer spezifischen Nachbehandlung nach der operativen Korrektur ist nicht gesichert.
Vergleichende Untersuchungen konnten zeigen, dass die postoperative Einlage eines
Fremdkorpers (IUP, Ballonkatheter) keinen Vorteil bietet. Die Rate postoperativer Synechien ist
auch ohne diese Mallnahme gering (10). Ob ene postoperative medikamentdse
Ostrogenbehandlung sinnvoll ist, ist nicht bekannt (22). Es findet eine Epithelialisierung des
Wundgebietes mit normalem Endometrium statt. Dieser Prozess ist nach etwa drei Monaten
abgeschlossen. Eine sichere Antikonzeption fur die Dauer der Heilungsphase erscheint ratsam.
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Spétfolgen

Nach hysteroskopischer Septumdissektion wurde in spéteren Schwangerschaften eine vermehrte
Rate tiefer Plazentationen beobachtet (10). Der Geburtshelfer sollte auf die Mdglichkeit von
Plazental 6sungsstorungen einschliefdlich einer Plazenta increta vorbereitet sein.

Statements

o

4

Die Definition des Uterus arcuatus ist unscharf und beruht in der Regel auf einer subjektiv
Einschétzung des Untersuchers. LoE |11 {ﬁ

Die Bedeutung des Uterus arcuatus in Bezug auf das Reproduktionsvermégen ist unI
Die prophylaktische Operation eines Uterus arcuatus erscheint nicht indiziert. L@%

I
Bel Patientinnen mit habituellen Aborten ist die operative Korrektur @terus arcuatus
indiziert. LoE |1-3

Die prophylaktische Operation eines Uterus subseptus oder € erus septus ist nicht
zwingend, aber vertretbar. LoE |11

Bel Sterilitétspatientinnen oder bei Patientinnen mit ky @en Aborten sollte ein Uterus
subseptus/Uterus septus hysteroskopisch operiert werd [l

durchgefiihrt werden. Dies kann am ei mittels Durchfuhrung des Eingriffes
postmenstruell erreicht werden. Eine medi tose Vorbehandlung ist nicht grundsétzlich
notwendig, kann aber zum Timing des Ei @@ vertretbar durchgefihrt werden. LOE |1-3

Eine hysteroskopische Septumdissektion sollte i Zustand des flachen Endometriums
nﬁh%
k

AL

Die Einlage eines intrauterinen Fr Bfpers nach Septumdissektion bietet keine erwiesenen
Vortelle. Esist unklar, ob eine elle medikamentdse Nachbehandlung zur Férderung der
Wundheilung sinnvoll und/o endigist. LOE 11-3

N>
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Ki&@)bl cornis (VCUAM U2)

>

Nheraple des Uterus bicornis hangt im Wesentlichen von der Anamnese ab. In verschiedenen

eiten konnte gezeigt werden, dass die Zahl ausgetragener Schwangerschaften beim Uterus

bicornis lediglich zwischen 30 und 50 % liegt (1, 6). Bis zu 47 % der Schwangerschaften beim
Uterus bicornis enden als Frithaborte (1). Dem gegeniiber stehen aber wieder Fallberichte, die
selbst von ausgetragenen Zwillingsschwangerschaften bei Patienten mit einem Uterus bicornis
unicollis berichten (2). Insofern ist eine Therapie bel Patienten mit einer entsprechenden
geburtshilflichen Anamnese zu diskutieren, d. h. bei Patienten mit rezidivierenden Frih- und
Spétaborten oder Frihgeburten. Ayhan et a. (3) konnten zeigen, dass hier die fetae
Uberlebensrate von 3,7 % vor der Operation auf 75 % nach einer Metroplastik ansteigt. Auch
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Borruto et a. (4) konnten in der Studie zeigen, dass bei 38 Patienten mit einer Metroplastik eine
fast 100 %ige Baby-take-home-Rate postoperativ zu erreichen ist. Auch in der Studie von
Candiani et a. (5) wurde eine Erfolgsrate von Uber 70 % bei 71 Patienten, die sich einer
Metroplastik wegen eines Uterus bicornis unterzogen, erreicht. Das Problem der meisten
vorliegenden Studien ist, dass nicht strikt zwischen einem Uterus subseptus und einen Uterus
bicornis bei der Bearbeitung der Daten getrennt wurde. Bei genauerer Betrachtung der Studien
konnte jedoch gezeigt werden, dass eine deutliche Verbesserung der Baby-take-home-Rate bei
Patienten mit rezidivierenden Spétaborten und Frilhgeburten bei einem Uterus bicornis zu
erzielen ist (3-8, 10). Die abdominale Metroplastik bleibt der einzige Zugangsweg beim Uter
bicornis (8). Dem gegentiber stehen aber auch Arbeiten, die den Wert der Metroplastik in Fr%
stellen (9). Ludmir et al. (11) beschrieben, dass eine intensive geburtshilfliche Betreuu
Tokolyse und Cerclage eine Verbesserung der Resultate lediglich von 52 % en
normalen Schwangerschaften auf 58 % bringt. Dies ist nicht statistisch signifikant. i toren
schlussfolgern daraus, dass die traditionelle Indikation fir die Metroplastik bethehal tert werden
sollte. Zahlreiche weitere Untersuchungen stellten dar, dass durch eine lastik eine
Verbesserung der Schwangerschaftsraten zu erzielen ist (13, 14, 16, 19) trate sinkt von
80 % préoperativ auf 524 % postoperativ (13, 14, 16, 19). Aus diesen Lit rdaten l&sst sich
schlussfolgern, dass die Metroplastik bel Patienten mit rezidivierend ituellen Aborten beim
Uterus bicornis bzw. auch Frilhgeburten zu einer Verbesseru Baby-take-home-Rate
beitragt. Die ausgetragenen Schwangerschaften beim Uterug_bi S liegen unter 50 %. Mit
einer Metroplastik konnen nachfolgend L ebendgeburtraten in@h eisten Féallen von Uber 80 %
erzielt werden. Insofern ist die Metroplastik die Methode | bel habituellen Aborten und
einem bestehenden Uterus bicornis. Mikrochirurgi benrekonstruktionen kdnnen bel
Notwendigkeit simultan miterfolgen (15). Au ach einer Metroplastik muissen
Schwangerschaften engmaschig Uberwacht werdéh. Beyweise, dass eine prophylaktische Cerclage
in diesen Fallen einen generellen Nutzen hat, Wicht. Hier ist je nach Klinischer Situation
die Entscheidung zu treffen. Als Entbindungsmsdus nach abdominaler Metroplastik ist wegen
der Gefahr der Uterusrupturen grof3zUgig~die) Indikation zur primdren Sectio zu empfehlen,
obwohl auch Einzelfallberichte von geburten vorliegen (15). Als Operationsmethode ist
die abdominae Metroplastik derzei andard. Wahrend Strassmann (1907) die Metroplastik
noch primér auf dem vaginalen urchfihrte (17), hat sich doch zunehmend die abdominale
Technik insbesondere bei S bicornis durchgesetzt. Modifikationen der Strassmann-

Einlage eines IUD z A onsprophylaxe als auch eine Ostrogenlserung der Patientin Uber
drei Monate ist ; In Ausnahmefédlen wurde auch noch Uber vaginae
Metroplastik b tet (18). Ei ne experimentelle Methode stellt der kombinierte
Iaparoskopi inlle Weg dar. Pelos et a. (12) zeigten an einem Fall eine erfolgreich
, agina-kombiniert durchgefiihrte Metroplastik.

‘b mesi tuation stellt eine Hématometrain einem Horn des Uterus bicornis dar. Hier ist

gpétere reproduktive Prognose zu verbessern.
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Statements

Bel Patientinnen mit habituellen Aborten bzw. Friihgeburten ist bel einem Uterus bicornis mit
einer abdominalen Metroplastik eine signifikante Verbesserung der Geburtenrate und Reduktion
der Abort- und Frihgeburtenrate zu erreichen. Die Operation bedarf einer strengen
Indikationsstellung. GoR B

Beim Vorliegen einer Hamatometra bei einem gleichwertigen Uterushorn beim Uterus bicornis<>°©§
mit Beschwerden ist eine abdominale Metroplastik auch bel unauffaliger geburtshilflich
Anamnese indiziert. GoR C K

(/k\//

Nach einer abdominalen Metroplastik ist eine grol3ziigige Sectioindikation gegeben. A@@@X@
\)/

ie des Uterus bicornis @
| _ @{\/

Sterilitét habituelle Aborte ( 2—3@

5.7.1 Therapie

unauffallige Anamnese

[Frithgeburten o\&
Sterilitats- abdominale M etrop ik Spontan-
diagnostik- schwangerschaften
und Therapie anstreben
(gof. IVF) ﬁt\% \
habituelle Aborte experimentell (laparoskopisch/

habituelle Ab@
@ vaginae Metropl astik)

fenplan der Therapie des Uterus bicornis

@ SFn: Hamatometra mit Beschwerden in einem gleichwertigen Uterushorn — abdominale
<o
plastik

@Operati onstechniken:

Strassmann (auch vaginal moglich)

Jones

Tompkins

Bret-Palmer

laparoskopisch-vaginal (PELOSI et a. 1996)

Seite 33



S1-Leitlinie Gyndkologie 015/052: Weibliche genitale Fehlbildungen

5.7.2 Literatur

1. Acién P. Reproductive performance of women with uterine malformations. Hum Reprod 1993; 8: 122-126

2. Arora M, Gupta N, Neelam, Jindal S. Unique case of successful twin pregnancy after spontaneous conception
in a patient with uterus bicornis unicallis. Arch Gynecol Obstet 2007; 276: 193-195

3. Ayhan A, Yicd I, Tuncer ZS, Kisnici HA. Reproductive performance after conventional metroplasty: an
evaluation of 102 cases. Fertil Steril 1992; 57: 1194-1196

4. Borruto F, Fistarol M. Experience with hysteroplasty. Indications, technical references, postoperative and
long-term outcome. Gynakol Geburtshilfliche Rundsch 1997; 37:) 48-51 &

5. Candiani GB, Fedele L, Parazzini F, Zamberletti D. Reproductive prognosis after abdominal metroplasty i @
bicornute or septate uterus: a life table analysis. Br J Obstet Gynaecol1990; 97: 613-617

6. Heinonen PK, Saarikoski S, Pystynen P. Reproductive performance of women with uterine anomali%
evaluation of 182 cases. Acta Obstet Gynecol Scand 1982; 61: 157-162

7. Heinonen PK. Reproductive Performance of Women with Uterine Anomalies after Abdominal of K
Metroplasty or no Surgical Treatment. J Am Assoc Gynecol Laparosc 1996; 3: 17 °

8. Khalifa E, Toner JP, Jones HW Jr. The role of abdominal metroplasty in the era of oper \\‘. eroscopy.

S

Surg Gynecol Obstet 1993; 176: 208-212 A/

9. Kirk EP, Chuong CJ, Coulam CB, Williams TJ. Pregnancy after metroplasty for uteri @ie& Fertil Seril
1993; 59: 11641168

10. Lolis DE, Paschopoulos M, Makrydimas G, Zikopoulos K, Sotiriadis A, Parask is E. Reproductive
outcome after strassmann metroplasty in women with a bicornuate uterus. J R K%M 2005; 50: 297-301

11. Ludmir J, Samuels P, Brooks S, Mennuti MT. Pregnancy outcome of pat with uncorrected uterine
anomalies managed in a high risk obstetric setting. Obstet Gynecol 1990; 910

12. Pelosi MA, Pelos MA. Laparoscopic-assisted transvaginal metropl for the”freatment of bicornute uterus. a
case study. Fertil Steril 1996; 65: 886-890 ah

13. Raga F, Bauset C, Remohi J, Bonilla-Musoles F, Smén C,
Mullerian anomalies. Hum Reprod 1997; 12: 2277-2281 %

87=

. Reproductive impact of congenital

14. Ribic-Pucelj M, Cizelj T, Tomazevic T, Vogler A, Tomka gical treatment of symmetrically developed
uterine abnormalities. Jugos Ginekol Perinatol 1989; 29: 1 9

15. Romer T, Lober R, GoretzZiehener G, Bojahr B. Uteru%dung und Tubenschaden — operative Korrektur in
einer Stzung? Zentbl Gynékol 1992; 114: 486—496V

16. Spirtos NT, Comninos AV. Fertility after operation folNGterus bicornis. Reproduccion 1982; 6: 1-7

17. Srassmann P. Die operative Vereinigung einesgdoppelten Uterus. Zentbl Gynakol 1907; 43: 1322-1335

18. Weise W, Bernoth E, Kosmowski A. Die vagiale Metroplastik. Zentbl Gynékol 1983; 105: 504-509

19. Zorlu CG, Yalcin H, Ugur M, Ozden SHoysal S, Gokmen O. Reproductive outcome after metroplasty. Int
J Gynaecol Obstet 1996; 55: 4548 §

5.8 Hypoplastischer Uterus N@M u3)

Der hypoplastische Uter n mit einer erhdhten Abortrate verbunden sein (1). Sollten hier
Fehbildungen wie &iUtelis subseptus vorliegen, kann auch durch eine hysteroskopische
Metroplastik bel 7 ten mit einer Infertilitdt oder wiederholten Fehlgeburten eine
Verbesserung, angerschaftsraten erreicht werden. Dies konnten Barranger et al. in ihren

achweisen, indem durch eine hysteroskopische Metroplastik beim
septierten Uterus die Geburtenrate von 3,8 % auf 63,2 % gesteigert werden
eit mit hormonellen Therapien (z. B. Pseudograviditét) eine Verbesserung der

Fur den hypoplastischem Uterus gibt es derzeit keine entsprechenden Therapieempfehlungen,
aul3er es liegt zusétzlich eine Uterusfehlbildung vor (Therapieempfehlung siehe dort).

5.8.1 Literatur

1. Barranger E, Gervaise A, Doumerc S Fernandez H. Reproductive performance after hysteroscopic
metroplasty in the hypoplastic uterus. a study of 29 cases. BJOG 2002; 109: 1331-1334
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5.9 Uterus unicornis (VCUAM U4a)

Der Uterus unicornis kann mit einer Beeintréchtigung der Fertilitét einhergehen (1, 2). Die
Lebendgeburtenraten werden mit 2740 % angegeben (1-3, 11). Akar et al. (1) berichten von
Fruhgeburtenraten von 44 % und Abortraten von 29 % beim Uterus unicornis. Donderwinkel et
a. (2) bestétigten diese Daten bel 45 Frauen mit einer Abortrate von 38 % und einer
Fruhgeburtenrate von 18 %. Auch Fedele et a. (3) konnten in 58 % Aborte und in 10 %

Frihgeburten beim Uterus unicornis nachweisen. Die Therapie hangt in erster Linie von den o°§§x

Endometriumanteilen vor, so ist eine Entfernung, die heute meist [aparoskopisch erfolt enykann,

notwendig. Insbesondere bei nichtkommunizierenden rudimentéren Hornern sollte o'\a};*:

werden, da diese Situation meist zu einer Hdmatometra mit Beschwerden fuhrgikans=(8). Dies

geht wiederum mit einer hohen Inzidenz einer Endometriose einher (ver retrograde

Menstruation), die zusdtzlich die Fertilitdt beeintrachtigen kann. % em grof3eren,
di

nichtkommunizierenden Horn ist die Uberlegung zu treffen, ob Horn in ener
Schwangerschaft hinderlich sein kann. Unter Umstanden muss dieses Horn entfernt
werden, ggf. kann das Endometrium in diesem Horn mit € oller-Ball-Koagulation
koaguliert werden (6). Bei der Diagnostik und Therapie, meist per Laparoskopie
durchgefuihrt werden, ist daher sorgféltig auch nach en ndometriose zu suchen. Die
Koinzidenz wird hier mit 2030 % angegeben (8). Auch I et a. (9) konnte zeigen, dass
die Abortrate mit 55% beim Uterus unicornis erhg ¥ Es ist daher weniger mit einer
Beeintrachtigung der Fertilitdt beim Uterus u s, sondern mit geburtshilflichen
Komplikationen zu rechnen (10-12). Eine besorgere, Situation stellt eine Schwangerschaft im
rudimentdren Horn dar. Es wurde hier Uber @@oskopische Entfernung des schwangeren
rudimentéren Horns berichtet (13, 14).

Statements g&@ K

Die Abort- und Fehlgeburtenratm@k\t\)ei m Uterus unicornis erhdht. GoR B

Eine Indikation zur Thergple™ (Resektion des rudimentaren Horns) besteht nur bei
endometriumenthal tend \4 munizierenden oder nichtkommunizierenden Hornern zur
Vermeidung von D@roen, Hamatometra und Endometriose sowie zur Vermeidung von
Problemen im Fall Schwangerschaft im eigentlichen Uterushorn. GoR B

Schwangersc in rudimentédren Hornern konnen laparoskopisch erfolgreich behandelt
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5.9.1 Therapie
Tab. 2: Therapie des Uterus unicornis
Kommunizierendes  Nichtkommunizierendes Kein Cavum Kein Schwanger schaft
Horn mit  Horn mit Endometrium im rudimentéres im
Endometrium rudimentdren Horn rudimentérem

Horn nachweisbar  Horn

nachweisbar
Differentialdiagnostik: Sonographie, ggf. MRT &°
keine Therapie (ggf. laparoskopische keine keine laparoskopische @
Koagulation des Resektion des Horns Therapie Therapie Resektion des Q
Hornes oder (Hamatometragefahr und rudimentéren &
Resektion bei hohe Horns @
Hématometrabildung) Endometrioseinzidenz o° @
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5.10 Fe&lyﬂ)i dul gen im Bereich der Adnexe (VCUAM A1-3)

\4

5.%@?@

kausale Therapie der angeborenen Adnexfehlbildungen ist nicht méglich. In Abhangigkeit
m Ausmal’ der Verdnderung koénnen die weiteren Malnahmen nur individuell adaptiert

ausgewahlt werden.

Liegt durch beidseitige Aplasie oder Hypoplasie der Ovarien eine primére ovarielle Insuffizienz
vor, kann in Abhangigkeit von der Symptomatik eine Hormonsubstitution (HRT) sinnvoll sein.
Eine Schwangerschaft 1asst sich in dieser Situation nur durch Eizellspende erzielen, welche in
Deutschland verboten ist.
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Haufiger sind Probleme aufgrund einer bestehenden Uterusfehlbildung wie z. B. normale
Adnexe bel ipsilateralem rudimentarem Uterushorn und kontral ateraler Adnexpathologie.

In dieser Situation sind friher in Einzelféllen chirurgische Versuche unternommen worden, um

durch Transposition der unauffélligen Adnexe und Anastomose mit dem kontralateralen
Uterushorn eine Schwangerschaft zu erzielen (24, 6, 8, 9). In derartigen Situation bietet die In-
vitro-Fertilisation (1VF) aber heute bessere Ergebnisse, so dass diese als Sterilitétstherapie bel %9
kombinierter Uteruss und Adnexfehlbildungen zum Einsatz kommen sollte. Chi rurglsche<>

Therapieversuche bleiben weiterhin absoluten Einzelféllen vorbehalten. Q
5.10.2 Prognose &
Eine ovarielle Insuffizienz bei Fehlbildungen der Adnexe ist selten und o@Jurch
Hormonsubstitution (HRT) ausgeglichen werden. o%

Bei ener Sterilitdt (zumeist aufgrund kombinierter  Uterusf b@hg) ist die
Schwangerschaftschance neben dem. andrologischen Faktor hauptsach om biologischen
Alter der Frau, der individuellen ovariellen Reserve SOWI Nidations- und

Entwicklungsbedingungen der Gebarmutter abhangig.

Gelegentlich wird das Fehlen der tubaren Zilien (Kart ndrom) im Rahmen der
Sterilitatsabklarung diagnostiziert (1, 5). Dabel bleibt Iar welchen Stellenwert die
gestorte Zilienfunktion besitzt, da zumindest der Sperml ort hiervon unabhangig ist (7).
Die Sterilitdtstherapie besteht beim Kartag ndrom in Methoden der assistierten
Reproduktion (ART). \/

Statements @q
P>

Angeborene Fehlbildungen im Ber WAdnexe sind selten. LoE |11

Einseitige Fehlbildungen bed& fig keiner Behandlung. LoE 1V

Bel einer ovarielen f|2|enz aufgrund beidseitiger Ovarfehlbildung ist ene
Hormonsubstitution , aReregen. Lok |V

Zur Steril |tatst§{a?@ nd die Methoden der assistierten Reproduktion Standard. LoE 1V

Ein Versug,l@x)peratlven Rekonstruktion ist nur in Einzelfdlen indiziert. LoE IV

o %?@awr

< eccaldi PF, Carré-Pigeon F, Youinou Y, Delépine B, Bryckaert PE, Harika G, Quéreux C, Gaillard D.
@ Kartagener’s syndrome and infertility: observation, diagnosis and treatment. J Gynecol Obstet Biol Reprod
2

2004; 33 (3): 192194
Goldberg JM, Friedman CI. Microsurgical fallopian tube transposition with subsequent term pregnancy. Fertil
Steril 1988; 50 (4): 660—661

3. Gome V, McComb P. Microsurgical transposition of the human fallopian tube and ovary with subsequent
intrauterine pregnancy. Fertil Steril 1985; 43 (5): 804-808

4. Kim SJ, Cho DJ, Song CH. Ovarian transposition with subsequent intrauterine pregnancy. Fertil Steril 1993;
59 (2): 468469

Seite 37



S1-Leitlinie Gyndkologie 015/052: Weibliche genitale Fehlbildungen

5. Lurie M, Tur-Kaspa I, Welll S, Katz I, Rabinovici J, Goldenberg S. Ciliary ultrastructure of respiratory and
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1989; 95: 578-581

6. Okamura H, Furuki Y, Matsuura K, Honda Y. Microsurgical transposition of the human fallopian tube: report
of a successful case of pregnancy. Fertil Steril 1988; 50 (6): 980-981

7. Ott HW, Schmiedehausen K, Kat S, Binder H, Gall C, Kuwert T, Heute D, Virgolini I, Wildt L. Tubal transport
of spermatozoa does not appear to be dependent on normal cilia function. Fertil Steril 2007; 88 (5): 1437

8. Rosenfeld BL, Taskin O, Chuong CJ. Term pregnancy after fallopian tube transposition. Fertil Steril 1993; 60
(1): 165-166

9. Volk M, Obermeier W, Sang B, Berndt F. Term pregnancy after fallopian tube transposition. Fertil Seril
1991; 56 (6): 1194-1195

5.11 Assoziierte Fehlbildungen (VCUAM M)

Bel der Betrachtung genitaler Fehlbildungen richtet man das Augenmerk pri°"
Veranderung des Uterus, was sich auch in fast allen Fehl blldungsklassflkan% ‘

Acien (1) versuchte mittels einer embryonalen Klassifikation Zusamm
genitalen und urologischen Verénderungen zu dokumentieren.

Im Vergleich der einzelnen uterinen Fehlbildungen (VCUAM Ula— mit ihren assoziierten
genitalen und extragenitalen Fehlbildungen besteht ein Zusammen er sich z. T. anhand der
Embryogenese erklaren lasst. So werden oft die enge raumliche Bgzeehung des Wolff- und des
Muller-Ganges as Erkldrung von uterinen Fehl bildu%g mit begleitenden renalen
Entwicklungsstorungen gesehen. Bereits Gruenwald (2) ee (3) zeigten einen direkten
Einfluss des Wolff-Ganges mittels Induktion auf die En ng des Muller-Ganges auf.

90% (N=96) zervikale, 92 % (n=98) utekine ie 30% (n=232) renale Fehlbildungen
begleitend auf (4). Eine enge Assoziation kann falls bei 20 Patientinnen mit Vagina duplex
(VCUAM V2a und b) gezeigt werden. en Falen wurde als weitere genitale Fehlbildung
eine Zervix duplex diagnostiziert (§ ompletten intrauterinen Septen, 15 x Uteri duplex).

Bel der Analyse von 107 Patientinnen mit \@/Fehl bildungen (VCUAM V1-5) wiesen

Am eindrucksvollsten zeigt sich d menhang im Rahmen des Mayer-Rokitansky-K Uster-

Hauser-Syndoms (5). Alle 7 tinnen mit einer beidseitigen Vaginalatresie zeigten

begleitend eine beidseitige Z nd Uterusaplasie.

Q&J“? ar die Fehlbildung, welche vom Miller-Gang ausgeht, so lassen
eitere Malformationen finden. Bei 202 uterinen Malformationen

V.}

in 15 Féllen keinerl el Fehl bildungen der Zervix oder der Vagina gefunden werden. Weiterhin ist
2 x Nierenagenesie, einseitige Doppelniere) aufwiesen.

Becke@%
%% nalyse der renalen Fehlbildungen konnte eine deutlich erhdhte Inzidenz parallel zur
réagung der uterinen Fehlbildung beobachtet werden. Wurden in der VCUAM-Gruppe Ul
ediglich funf renale Fehlbildungen (6 %) diagnostiziert, so zeigten sich in der Gruppe VCUAM
U2 ef (29 %) und in der Gruppe VCUAM U4 25 (32 %) Malformationen des Nierensystems.
Gleiches gilt auch fur anderweltig assoziierte Fehlbildungen, welche am meisten in der Gruppe
VCUAM U4 und vor dlem im Zusammenhang mit dem MRKH-Syndrom anzutreffen sind.
Acien versucht ein Verknupfung embryologisch herzuleiten. Eine molekulargenetische
Erklérung konnte aber bis dato nicht gefuhrt werden.
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Abzugrenzen hiervon ist die VCUAM-Gruppe U3. In den funf beschrieben Fallen konnte
lediglich eine Malformation des Skelettes beschrieben werden. Hier gilt wahrscheinlich der
fehlende Ostrogeneinfluss a's entscheidender Faktor. Primar wird es sich hierbei nicht um eine
genetische Mutation, sondern um eine ausbleibende Entwicklung handeln, die in diesem
Kollektiv in der fehlenden Hormonproduktion der Ovarien (4 x VCUAM A2b) zu suchen ist.

Abschliefiend sei nochmals darauf hingewiesen, dass genitale Fehlbildungen hadufig mit %9
assoziierten Fehlbildungen vergesellschaftet sind. Im Rahmen der Fehlbildungsdiagnostik sollte"@
neben ener sonographischen Abkld&rung des kleinen Beckens zumindest e
Ultraschalluntersuchung beider Nieren erfolgen. Inwieweit die Diagnostik und Abkléarung We@

ausgedehnt werden muss, sollte in Abhéngigkeit von der Auspragung der Malformation

dem Beschwerdebild der Patientin entschieden werden. In diesem Zusammenhang sio em
Krankheitsbilder im urologischen, neurologischen, orthopadischen und/oder kard schen
Bereich zu berticksichtigen. S

N
Die Frage, ob die Kernspintomographie die Hystero- und Laparosk er Diagnostik
ersetzen kann, wird kontrovers diskutiert. Aus eigener Erfahrung k(‘j n ir vor alem bei
komplexen  urogenitalen  Fehlbildungen  auf  Fehlinterpr seitens  der
Kernspintomographie verweisen (6).

Statements 6@
K

Bei ca. 30 % der Fehlbildungen ist mit assoziierten fobNationen (renales System, Skelett,
Adnexe, Leistenhernien) zu rechnen. GoR D

Im Rahmen der Fehlbildungsabkl&arung sollte 8®€Qraphie der Nieren essentieller Bestandteil

sein. GoRD

&)
Weitere Abklarungen sollten in Abha it von der Auspragung der Malformationen und dem
Beschwerdebild der Patientin entschy erden. GoR D

5.11.1 Literatur

1. Acien P, Acien M,
revision of classifi )y

genesis of malfor
3. Magee MG and Fried FA. A new embryologic classification for urogynecologic malformations. the
syndromes-Q nephric duct induced Muellerian deformities. J Urol 1979; 121: 265267
i Have M, Renner SP, Paulsen M, Kellermann A, Strissel PL, Srick R, Brucker S Ludwig KS,
' .~ D, Beckmann MW. Female genital malformations and their associated abnormalities:
f@)\ dations for clinical diagnosis and staging. Fertil Seril 2007; 87 (2): 335-342
e-J“ Renner SP, Kellermann A, Brucker S Hauser GA, Ludwig KS, Srissel PL, Strick R, Wallwiener D,

M\
\- mann MW. Clinical aspects of Mayer-Rokitansky-Kuester-Hauser syndrome: recommendations for
@ linical diagnosis and staging. Hum Reprod 2006; 21 (3): 792—797

Troiano RN, McCarthy SM. Mullerian duct anomalies. imaging and clinical issues. Radiology 2004; 233 (1):
19-34

6. Nachsor ge

Die Nachsorge von konservativ oder operativ behandelten Anlagestérungen und Fehlbildungen
ist im Gegensatz zu der mehr oder weniger schematisch ablaufenden Tumornachsorge eher
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individuell festzulegen. Es ist zu bedenken, dass Wohn- und Behandlungsort oft raumlich weit
voneinander getrennt sind. Die K ooperation mit den wohnortnah betreuenden Arzten ist sinnvoll.
Voraussetzung hierfur ist ein enger Gesprachskontakt und eine detaillierte Absprache Uber die
erforderlichen Mal3nahmen.

Im Wesentlichen sind bei Nachsorgeterminen die gleichen Grundsétze wie bei der Diagnostik

von Fehlbildungen zu bertcksichtigen: Beschrankung auf das wirklich Noétige, Einsatz von o

groitmoglicher Erfahrung und Einfihlungsvermdagen.

Eine besondere Bedeutung hat die Nachsorge bel  operativ behand
Fehl blldungen/AnIag&etorungen Soist dleVersorgung emer Patientin mit emer Vagi naI profpy

\J
kontrollieren. o
‘%a

Grundsétzlich richten sich die Nachsorgeintervalle nach der Art, der ung und dem
Behandlungserfolg der Fehlbildung/Anlagestorung. Selbstverstandlich st en einer lokalen
Inspektion die regelmallige Kontrolle entsprechender HormonwerteSgel endokrin bedingten
Grunderkrankungen ebenso wie z. B. die Osteodensidometrie bei edingtem Fehlen der
Ovarien oder Ovaridinsuffizienz anderer Genese erforderlich.

Statement (\\\&6

Die Nachsorge nach operativer Anlage einer Neovag@'?ol gt in monatlichen Abstéanden. GoR

D A A

7. Geburtshilfliches M anag

Beobachtungsstudien mi Evidenzlevel 1V oder V, so dass die Empfehlungen ein GoR C
selten und bessere en gar nicht erreichen.

7.1 Vagina o%

Hym lien: Eine der haufigsten kongenitalen Lasionen des weiblichen Genitaltrakts ist
der un te Hymen. Es wird haufig in der Pubertét nach Ausbleiben der Menarche entdeckt
u ann mit einem Hamatokolpos und einer Hadmatometra einher. Die Therapie ist eine

OOIS ion, ggf. partielle Resektion. Weniger ausgepragte Formen werden unterschiedlich und

chirurgisch behandelt. Es gibt keine Kontraindikation beziiglich einer vaginalen Geburt.
®Transverse Vaginalsepten: Diese Septen werden im Verlauf der Vagina in unterschiedlichen
Hohen gefunden. Die meisten finden sich im proximalen und mittleren Anteil der Vagina. Falls
die Therapie eine (Teil)Resektion und eine Anastomose der vaginalen Anteile erlaubt, ist eine
Konzeption moglich. Ca 3040 Schwangerschaften wurden in der Literatur erwéahnt. Von diesen
Frauen wurden ca. 50 % per sectionem entbunden, einige erhielten eine instrumentelle Dilatation
und Inzision unter der Geburt. Das Outcome ist generell gut.
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Longitudinale Vaginalsepten: Diese Form der Septierung ist haufig mit uterinen Anomalien
assoziiert. Selten betrift diese Form ausschliefdlich die Vagina. Bei asymptomatischen Frauen ist
eine Resektion nicht unbedingt erforderlich, kann aber eine vaginale Entbindung erleichtern.

Vaginale (partielle) Agenesie: Frauen mit einer Agenesie oder partiellen Agenesie sind auch
nach einer operativer Vaginaplastik in der Lage, vaginal zu entbinden.

Statements °°©§

Bel bestimmten, vor alem leichteren Formen kongenitaler Anomalien der Vagina ist %&g
vaginae Geburt mdglich, ansonsten muss eine Sektio empfohlen werden. Die Entschel dun@‘n

nur individuell angepasst getroffen werden. GoR C o°©

Ein Scheidenseptum sollte vor einer vaginalen Geburt entfernt werden. GoR D o,?(&

@

\\‘7
7.2 Uterus @
Uterus arcuatus. Diese Anomalie ist haufig, daher gibt es keine D zum geburtshilflichen
Management. Die Frauen kénnen in der Regel problemlos vagi entbinden. Bel nicht

operiertem Uterus kann mit Aborten/vorzeitigen Wehen/Errgic es Termins in folgenden
Fregquenzen gerechnet werden: 26 %/8 %/63 %. %
o,

Uterus subseptus/septus. Die Septen kénnen partiell plett sein. Uterussepten sind mit
einer Sterilitétsanamnese und vermehrten Aborten (21 0) assoziiert. Daher wird in der Regel
die hysteroskopische Resektion der Septen bei Kfaderyunsch empfohlen. Eine Schwangerschaft
kann aber auch mit einem nicht operierten Utw&qi nalem Weg beendet werden, wobel die
Fruhgeburtlichkeit in der Gruppe der nicht operreften Patienten mit 12—-33 % deutlich erhoht ist.

Bel nicht operiertem Uterus kann mit tgn/vorzeitigen Wehen/Erreichen des Termins in
folgenden Frequenzen gerechnet v& %I22 %I83 %.

Uterus unicornis unicoallis: Di ariante ist das Beispiel eines asymetrischen lateralen

Fusionsdefekts. Ein Uterus |s kann mit einem ektopen Ovar assoziiert sein. Aulderdem

ist das Risko von z.B. fejaben Anomalien, Sterilitdt, Endometriose, vorzeitigen Wehen,
«

geburtshilflichne Meagagedont richtet sich nach den individuellen Gegebenheiten, aber
grundsétzlich ist @

Aborten/vorz enWehen/Erreichen des Termins in folgenden Frequenzen gerechnet werden:
37 %/16 %/ e%o

ts anzusehen. Das Outcome von Schwangerschaften mit dieser kongenitalen
sollte mit dem Ergebnis der Normalbevdlkerung vergleichbar sein. Dennoch gibt es
erichte Uber Komplikationen wie Aborte, vorzeitige Wehen oder Lageanomalien des Feten.
nicht operiertem Uterus kann mit Aborten/vorzeitigen Wehen/Erreichen des Termins in
folgenden Frequenzen gerechnet werden: 36 %/23 %/41 %.

Uteru;@j%%mnis unicollis: Diese Variante ist als Beispie eines symmetrischen, partiellen
g

Uterus didelphys (bicornis bicallis): 15-20 % haben auch unilaterale Anomalien wie eine
Hemivagina oder ipsilaterale Nierenagenesie. Das Schwangerschaftsoutcome ist normalerweise
gut. Eine vaginae Geburt kann angestrebt werden. Bel nicht operiertem Uterus kann mit
Aborten/vorzeitigen Wehen/Erreichen des Termins in folgenden Frequenzen gerechnet werden:
32 %128 %/36 %.
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Statements

Geburtshilfliche Komplikationen bel kongenitalen Anomalien des Uterus sind haufiger und die
Sektiofrequenz hoher. GoR C

Geburtshilfliche Komplikationen sind haufiger beim Uterus septus und am geringsten beim
Uterus arcuatus. GoR D

Postpartal e Blutungen durch Plazentaretention konnen auftreten. GoR D

<
S

Bei begleitender Nierenagenesie ist ein schwangerschaftsinduzierter Hypertonus héufiger@

D

o°©
Aborte treten gehauft im ersten und zweiten Trimester auf. GoR D

0%\&
Bel Schwangerschaft in einem Uterus mit einem obstruierten oder rudim @orn betragt die
Gefahr der Uterusruptur fast 90 %. GoR C

Abwagung aller Optionen getroffen werden. a

Die Entscheidung tber das geburtshilfliche Vorgehen kann nur w% und nach sorgféltiger
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8. L eitlinien- und M ethodenreport &Q

Das vorliegende Leitlinienmanuskript wurde nach dem Stufenschema der AWM F@fel—
Leitlinie konzipiert und erfillt folgende Charakteristika:

0

« représentativ zusammengesetzte Expertengruppe der Fachgesellschaft @
« FErarbeitung einer Empfehlung im informellen Konsens.

Im Herbst 2004 beschloss die Deutsche Gesellschaft fur Gynékol ogi eburtshilfe auf ihrem
55. Kongress in Hamburg die Erstellung einer Leitlinie zur Di und Therapie weiblicher
genitaler Fehlbildungen und betraute damit die Arbeit haft fir Gynakologische
Endoskopie (AGE) e. V. (Prasident: Prof. Dr. G Wk cke, Wuppertal). Auf der
itgli [ r. Peter Oppelt, MBA (Erlangen,
Linz) als Leitlinienkoordinator beauftragt. Noch in H .:i:@\o wurde eine Projektgruppe der AGE
rekrutiert und PD Dr. Oppelt Ubernahm die Leituwl oordination des Projektes.

M ethodisches Vorgehen bel der Erstellung d gitlinie

Zusammensetzung der Projektgruppe @q

Fehlbildungen zu SICh
Literaturrecherche dur rt (MedLine, Pubmed) Jede relevante Aussage wurde mit dem
entsprechenden Evi (,, Level of Evidence") versehen. Diese Textabschnitte wurden vom
Koordinator zu G&%\mtmanuskrlpt zusammengefasst, das per elektronischer Post
wiederum am itglieder der Projektgruppe verschickt wurde. Jedes Mitglied der Gruppe
hatte die M@ e|t auf dieser Ebene Anderungs- und Erganzungsvorschlége anzubringen.

DigP ruppe,, Leitlinie Weibliche genitale Fehlbildungen* der AGE

S NDr. Christoph Anthuber/Starnberg
ine Anthuber/Mtinchen
@DD Dr. Helge Binder/Uri (Schweiz)

PD Dr. Sara Brucker/TUbingen

Dr. Ulrich Flllers/Krefeld

Prof. Dr. Olaf Hiort/Lubeck

Prof. Dr. Jirgen Hucke/Wuppertal

PD Dr. Matthias Korell/Duisburg

PD Dr. Peter Oppelt, MBA/Linz (Osterreich)
Dr. Katharina Rall/Tlbingen
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PD Dr. Stefan Rimbach/K onstanz
Prof. Dr. Thomas Romer/Kdln
PD Dr. Boris Utsch/Berlin

Prof. Dr. Peter Wieacker/M Unster

Konsensusverfahren

Ein wie von der AWMF forma gefordertes moderiertes Konsensmeeting wurde nicht <>°§§9
durchgefiihrt, da die Studienlage zu dem Thema so eingeschrankt ist, dass mit Zustimmung d
DGGG e ne Handlungsempfehlung auf S1-Niveau angestrebt wird. @

Ein erstes Teilnehmertreffen fand wahrend des DGGG-Kongresses in Berlin am ‘\f“*@

I\ omiingl
12.00 Uhr statt. °
<o
Teilnehmer K?

@
Prof. Dr. Thomas Romer %

Prof. Dr. Stefan Rimbach

Dr. Peter Oppelt %Q&
SC

Es wurden die Einteilungen der einzelnen zu bearbeitenden
und Formatierungen besprochen. Als Abgabetermin der
vereinbart. Ein weiteres Treffen wurde fur Januar 200
Main sowie fur Ma 2007 in Konstanz vereinbart. B

Textsubstanz abgesagt werden. \/
Ein neuer Anlauf erfolgte auf dem DGGG-KOI’M Hamburg am 18.9.2008.

nitte nochmals Uberarbeitet
skripte wurde der 15.12.2006
Uni-Frauenklinik Frankfurt am
effen mussten aufgrund mangelnder

Teilnehmer @ K

Prof. Dr. Christoph Anthuber/Star
Dr. Sabine Anthuber/Miinch @
Dr. Ulrich Fiillers/Krefeld &X
Prof. Dr. Olaf Hiort/LUbg é\

Prof. Dr. Jirgen Hueke :‘ ippertal

PD Dr. Matthias "' c

PD Dr. Peter al(tEZrlangen
Dr. Katharind Tubingen
PD Dr. St @ bach/K onstanz
Prof. D as Romer/Koln

o g
o warf der Leitlinie wurde bereits zuvor in Umlauf gebracht, so dass dieser auf dem

< en besprochen werden konnte. Es wurde eine To-Do-Liste fur die einzelnen Autoren erstellt
um eine zeitnahe Bearbeitung gebeten.

Nachdem nach mehrmaliger Aufforderung tber viele Monate einige Autoren ihren Aufgaben
nicht nachkamen, wurde die Leitlinie a's nicht durchfihrbar im Dezember 2009 an die AGE und
DGGG zuriickgegeben. Erst auf massive Intervention der Fachgesellschaft sollte ein letzter
Versuch gestartet werden. Fast alle Terminvorgaben wurden nun eingehalten, so dass die
Leitlinie zur Stellungsnahme im Méarz 2010 unter allen Autoren kommuniziert werden konnte.
Die Endversion konnte im April 2010 der DGGG Uberreicht werden
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Exter ne Begutachtung

Um die Leitlinie mit anderen relevanten Fachdisziplinen abzustimmen, wurde das Manuskript
mit der Bitte um Anderungswiinsche bzw. Einverstandniserklarung an offizielle Vertreter dieser
Fachgesellschaften verschickt. Dabel wurden folgende Fachgesellschaften konsultiert:

Vertreter Fachgesellschaft/Funktion

Dr. Sabine Anthuber Arbeitsgemeinschaft Kinder- und PN
Jugendgynékologie @

Prof. Dr. Dorothea Rohrmann Deutsche Gesellschaft fur Urologie

Prof. Dr. Olaf Hiort Deutsche Gesdllschaft fur Kinder- und &
Jugendmedizin @

Prof. Dr. Frank Nawroth Deutsche Gesellschaft fur Gynéakologische o@

PD Dr. Christoph Dorn Endokrinologie und Fortpflanzungsmedizin °©

Prof. Dr. Peter Wieacker Deutsche Gesellschaft fur Humangenetik o

Abschnitten, die jeweils ihr Fachgebiet betreffen. Diese Erkléru die an den

Alle aufgefiihrten Vertreter der Fachgesellschaften erklarten ihr E@ nis mit den
Leitlinienkoordinator adressiert wurden, liegen in schriftlicher Form @
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Unser herzlicher Dank gilt Frau Susanna Kramarz fur ihrg @ Unterstiitzung und die Geduld
fur die langwierige Erstellung sowie Prof. Dr. Tinn ur die Energie, die Autoren zur
Fertigstellung der ausstehenden Manuskripte zu bew

\v
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&D

systematisch entwickelte Hipsh
Situationen. Sie beruhen A8
Praxis bewahrten Ve
aber auch ('jkonom'
rechtlich nicht Qind

haftungsbefr Wirkung.

;t erfasst und publiziert die Leitlinien der Fachgesellschaften mit
her Sorgfalt - dennoch kann die AWMF fur die Richtigkeit des Inhalts
twortung Ubernehmen. Insbesondere fir Dosierungsangaben sind stets die
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