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1 Einleitung

In dieser Arbeit werden Patientinnen mit komplexen obstruierenden genitalen
Fehlbildungen der Millergdnge ausgewertet, die sich zwischen 2004 und 2017
an der Uni-Frauenklinik Tubingen vorstellten.

Auf dem Gebiet komplexer obstruierender Mullergangfehlbildungen kommt es
nicht selten zu verzdgerten oder falschen Diagnosestellungen und
standardisierte evidenzbasierte Therapiemethoden fehlen oder werden nicht
korrekt angewandt. Mit den bestehenden Klassifikationen gelingt eine
Eingruppierung aufgrund der Komplexitat und Heterogenitat oft nur
unvollstandig.

Ziel ist es, Gemeinsamkeiten und Unterschiede sowie Fehler in der Diagnostik
und Therapie in Bezug auf das Outcome zu erkennen und die Entwicklung tber

die Jahre zu betrachten.

1.1 Entwicklung des weiblichen inneren Genitals

Die Entwicklung des weiblichen Phanotyps unterliegt, anders als das bei der
Befruchtung festgelegte genetische Geschlecht, einem mehrwochigen
Entwicklungsprozess (Reichman and Laufer, 2010).

Die Urkeimzellen entwickeln sich in der Hinterwand des Dottersacks unter den
Endodermalen Zellen und lassen sich in der vierten Entwicklungswoche
nachweisen (Reichman and Laufer, 2010).

Im Laufe der sechsten Schwangerschaftswoche beginnen sich die Millergénge
zu formen und zu kanalisieren. Zwischen der siebten und der neunten
Schwangerschaftswoche fusionieren dann die beiden kaudalen Anteile der
Mullergange. Ein gemeinsames Lumen entsteht nachfolgend in der neunten bis
13. Schwangerschaftswoche durch die Absorption des Septums (Theodoridis et
al., 2019).

Wahrend sich bei Jungen durch SRY-Proteine, Anti-Muller-Hormone und

Androgene die Mdullergdnge nach der zundchst gemeinsamen Entwicklung



beider Geschlechter in der siebten Schwangerschaftswoche zurtickbilden,
entwickeln sie sich bei Madchen zu den inneren Genitalien (Rall et al., 2017).
Im weiblichen Embryo entwickelt sich auf beiden Seiten aus der jeweiligen
kranialen Anlage der Eileiter. Der Uterus und die oberen zwei Drittel der Vagina
entstehen aus den kaudalen Anlagen, die sich zu einem Schlauch verbinden,
wobei die inneren Wéande aufgeldst werden (Rall et al., 2017).

Die Vagina setzt sich aus einem oberen und einem unteren Teil zusammen. Der
obere Teil besteht aus einem Anteil des Lumens, welches durch die Fusion der
beiden Mullergange entstanden ist. Aus dem sinovaginalen Wulst formt sich der
untere Teil (Theodoridis et al., 2019).

la  Ductus paramesonephricus
(Mller)

2a Ductus mesonephricus (Wolff)

3a unteres Gubernaculum

4a Utero-vaginaler Kanal

5a  Sinus urogenitalis

© www.embryology.ch
Abbildung 1: Bildung des Uterus, 7.-8. Woche (EMBRYOLOGY.CH © www.embryology.ch,
2020).

la  Ductus paramesonephricus
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2a Ductus mesonephricus (Wolff)

3a unteres Gubernaculum

4a Utero-vaginaler Kanal

5a  Sinus urogenitalis

© www.embryology.ch
Abbildung 2: Bildung des Uterus, nach 8 Wochen (EMBRYOLOGY.CH © www.embryology.ch,
2020).
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1b  Tuba uterina

2b Ductus mesonephricus (Wolff)
zuruckgebildet

3b Ligamentum ovarii proprium

3c Ligamentum teres uteri

4b Uterus

5b  Vagina

© www.embryology.ch

Abbildung 3: Bildung des Uterus, ca. 3. Monat (EMBRYOLOGY.CH © www.embryology.ch,
2020).

1.2 Fehlbildungen

An angeborenen uterinen Fehlbildungen leiden etwa 4,3 - 6,7 % der gesamten
weiblichen Bevdlkerung (Theodoridis et al., 2019). Dies kann unterschiedliche
Ursachen wie zum Beispiel fehlerhafte Differenzierungsvorgange oder
Stérungen in der Entwicklung der Mullergdnge haben (Theodoridis et al., 2019).
3,4 — 8% der unfruchtbaren Frauen leiden an einer Fehlbildung des Uterus und
auch bei 12,6 - 18,2 % der Frauen, die wiederkehrende Fehlgeburten erlitten
haben, war die Ursache eine angeborene Fehlbildung des Uterus (Theodoridis
et al., 2019, Grimbizis et al., 2001).

1.3 ESHRE/ESGE-Klassifikationen

Um den betroffenen Frauen bestmdoglich helfen zu kénnen, ist es wichtig, dass
ein einheitliches Klassifikationssystem besteht, sodass die verschiedenen
Krankheitsbilder eingeordnet werden kdnnen.

Das aktuelle Klassifikationssystem der European Society of Human
Reproduction and Embryology (ESHRE) und der European Society for
Gynaecological Endoscopy (ESGE) soll die Einstufung der Fehlbildungen
erleichtern und einheitlicher machen. Gemeinsam haben die beiden
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Vereinigungen die Arbeitsgemeinschaft CONUTA (CONgenital UTerine
Anomalies) gegriindet (Grimbizis et al., 2013a).

Zuvor wurde das Klassifikationssystem AFS (American Fertility Society)
verwendet. Es ergaben sich dabei jedoch Schwierigkeiten, alle Anomalien zu
klassifizieren sowie die Definitionen der Kategorien unmissverstandlich zu
deklarieren. Auch konnten obstruierende Fehlbildungen nicht eingestuft werden
(Theodoridis et al., 2019).

In der aktuellen ESHRE/ESGE-KIlassifikation werden funf Hauptklassen (siehe
Abbildung 4), basierend auf Uterusanomalien, unterschieden. Zudem gibt es die
Klasse 0O fur einen normalen Uterus, sowie die Klasse 6 fiir unklassifizierbare
Anomalien (Theodoridis et al., 2019).

Neben den finf Hauptklassen der Uterusanomalien bestehen jeweils noch

vier Nebenklassen der Cervix- und Vaginalanomalien (siehe Abbildung 4). Die
Klasse 0 steht auch hier fur eine normale Cervix bzw. Vagina (Grimbizis et al.,
2013a).



f@ J‘ashyc ESHRE/ESGE classification
S Female genital tract anomalies

Uterine anomaly Cervical / Vaginal anomaly
Main class Sub-class Co-existent class
uo Normal uterus pree Normal cervix
U1 Dysmorphic uterus  a. T-shaped c Septate cervix
b. Infantilis = =
¢. Others 2 Double “normal” cervix
u2 Septate uterus a. Partial c3 Unilateral cervical aplasia
b. Complete
(<} Cervical Aplasia
u3 Bicorporeal uterus  a. Partial
b. Complete
¢. Bicorporeal septate vo Normal vagina
U4 Hemi-uterus a. With rudimentary cavity Longitudinal non-obstructing
{communicating or not horn) v vaginal septum
b. Without rudimentary cavity (horn Longitudinal obstructing
without cavity / no horn) vz vaginal septum
us Aplastic a. With rudimentary cavity (bi- or va Transverse vaginal septum
:nllatehral h°’:) (b and/or imperforate hymen
. Without rudimentary cavity (bi- or
unilateral uterine remnants / Aplasia) w Vaginal opiady
U6 Unclassified Malformations
u C "4

Associated anomalies of non-Miillerian origin:

Drawing of the anomaly

Abbildung 4: ESHRE/ESGE-Klassifikationssystem der Anomalien des weiblichen Genitaltrakts
(Grigoris F. Grimbizis, 2013).



1.4 Begriffsdefinitionen

Agenesie: Storung wahrend der Embryogenese mit resultierendem
vollstandigem Fehlen der Organanlage (Pschyrembel-Redaktion,
2016).

Atresie: Verschluss eines Hohlorgans, entweder angeboren oder erworben
(Weingartner, 2020).

Aplasie: Fehlende Entwicklung eines Organes, aber vorhandene Anlage
(Fanghanel, 2017).

1.5 Uterusfehlbildungen

Je nachdem bei welchem Schritt der embryologischen Millergang-Entwicklung
ein Defekt in der Ausbildung des weiblichen Genitals auftritt, kommt es zu
unterschiedlichen Krankheitsbildern. In den meisten Féllen entstehen diese
Fehlbildungen de novo ohne erbliche Assoziationen (Reichman and Laufer,
2010). Dennoch spielen genetische Faktoren sowie Umwelteinflisse bei der

Entstehung von Millergangfehlbildungen eine Rolle (Luo et al., 2020).

1.5.1 Dysmorpher Uterus Ul

Unter die Kategorie dysmorpher Uterus fallen all die Anomalien, welche eine
normale aufRlere Uterusform aufweisen, jedoch eine abweichende Form der
Uterushohle besitzen (Grimbizis et al., 2013a).

Nach Grimbizis et al unterscheidet man hierbei drei Unterkategorien; Ula, Ulb,
Ulc. Die Kategorie Ula wird auch als T-férmiger Uterus beschrieben, mit dicken
lateralen Wanden und einer schmalen Uterushdhle (Grimbizis et al., 2013a).
Ulb beschreibt einen auf der kindlichen Entwicklungsstufe stehen gebliebenen
Uterus mit schmaler H6hle und nicht verdickten lateralen Wanden. Alle weiteren

Abweichungen einer normalen Uterusform werden unter der Kategorie Ulc



zusammengefasst. Darunter fallen beispielsweise kleinere Einkerbungen in der
Uterushohle (Grimbizis et al., 2013a).

Class U1/Dysmorphic Uterus

"
)

a. T-shaped b. Infantilis ¢, Others

Abbildung 5: Dysmorpher Uterus (Grimbizis et al., 2013).

Class UO/normal uterus

Abbildung 6: Normaler Uterus (Grimbizis et al., 2013b).

1.5.2 Resorptionsdefekt U2

Bei einem Resorptionsdefekt des uterinen Septums kommt es zu einem Uterus
(sub)septus (Rall et al., 2017).

Diese Form der Fehlbildung entsteht im Laufe der Entwicklung einen Schritt nach
dem Fusionsdefekt (Reichman and Laufer, 2010). Die Fusion der beiden
Millergange ist in diesem Fall erfolgreich gewesen (Rall et al., 2017).

Bei einem kompletten Resorptionsdefekt entstehen zwei Uterushéhlen mit einem
mehr oder weniger ausgepragten Septum dazwischen (Reichman and Laufer,
2010).Auch hier kdbnnen zwei Unterkategorien unterschieden werden; U2a und
U2b. U2a beschreibt eine partielle Septierung oberhalb des Muttermundes. Die
Klassifikation U2b hingegen wird bei einer vollstandigen Septierung der

Uterushohle vergeben (Grimbizis et al., 2013a).



Class U2/septate uterus

YAV

a. Partial b. Compleate

Abbildung 7: Uterus (sub)septus (Grimbizis et al., 2013b).

1.5.3 Fusionsdefekt U3

Liegt ein Fusionsdefekt vor, bildet sich ein Uterus bicornis/didelphys (Rall et al.,
2017).

Die aulReren Konturen des Fundus verlaufen entweder mit einer partiellen (U3a)
oder einer kompletten (U3b) Einziehung in der Mitte des Fundus (Grimbizis et al.,
2013a). Liegen ein Fusions- und Resorptionsdefekt gleichzeitig vor, kommt es zu
einem bikorporalen septierten Uterus (U3c) (Grimbizis et al., 2013a). Je nach
Grad der inkompletten Fusion, zeigen sich unterschiedlich schwere oder milde
Auspragungsformen (Reichman and Laufer, 2010).

Beim Uterus didelphys handelt es sich um eine komplette Doppelanlage des
Uterus mit doppelter Zervix, wobei unter Umstanden auch eine doppelte Vagina
vorliegen kann (Rall et al., 2017).

Patientinnen mit einem Uterus didelphys leiden zudem haufig an einer
angeborenen Nierenanomalie. Bezeichnet wird dies als OHVIRA (obstructed
hemivagina with ipsilateral renal anomaly) (Reichman and Laufer, 2010) bzw. als
Herlyn-Werner-Wunderlich-Syndrom (HWWS). Bei den Patientinnen kommt es
neben einem Uterus didelphys zu einer obstruierten Hemivagina und einer

ipsilateralen Nierenagenesie (Tigga, 2019).



Class U3/Bicorporeal Uterus
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a. Pamtal b. Complete ¢. Boorporeal seplate

Abbildung 8: Uterus bicornis (Grimbizis et al., 2013b).

1.5.4 Hemiuterus U4

Besitzt die betroffene Patientin einen lediglich einseitig angelegten Uterus spricht
man von einem Hemiuterus. Dabei kann die Uterusanlage auf der kontralateralen
Seite rudimentar vorhanden sei (U4a) oder vollstandig fehlen (U4b) (Grimbizis et
al., 2013a).

Class U4/Hemi Uterus
a. Wih rudimentary cavity D. Without rudimentary cavety

Abbildung 9: Hemiuterus (Grimbizis et al., 2013b).

1.5.5 Aplasie U5

Die Uterusaplasie kann in Form einer rudimentéren Hohle (U5a) oder durch das
vollstandige Fehlen (U5b) einer Uterusanlage zutage treten (Grimbizis et al.,
2013a).

Fur die Symptomatik der Patientin ist es entscheidend, ob ein rudimentar
angelegtes Horn eine Hohle besitzt oder nicht. Ist dies der Fall, treten oft
zyklische Beschwerden und/oder eine Hamatometra auf, letztere aber selten
(Grimbizis et al., 2013a).



a. With rudmantary cavity

b. Without rudimentary cavity

Abbildung 10: Uterusaplasie (Grimbizis et al., 2013b).
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Class U4/Hemi Uterus

NI

a. With rudimentary cavity
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a. With rudimentary cavity b. Without rudimentary cavity

Class U6/Unclassified

Abbildung 11: Klassifikation der Mullerganganomalien (Grimbizis et al., 2013).

1.6 Cervixfehlbildungen

Es koénnen drei verschiedene Arten der Cervixdysgenesie vorliegen. Einerseits
kann eine intakte Cervix mit einem obstruierenden Os externum vorliegen,
andererseits kann die Cervix auch nur aus einem fibrinésen Strang bestehen.

Des Weiteren kdnnen die Patientinnen auch eine zervikale Fragmentation

aufweisen (Rall et al., 2015).
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1.6.1 Absorptionsdefekt C1

Bei einem Absorptionsdefekt liegt eine aul3erlich unauffallige Cervix mit einem

Septum vor (Grimbizis et al., 2013a).

1.6.2 Fusionsdefekt C2

Von einer Doppelzervix spricht man, wenn die betroffene Patientin einen
Fusionsdefekt der Cervix erlitten hat. Dabei kbnnen die beiden Cervizes komplett

getrennt oder teilweise fusioniert vorliegen. (Grimbizis et al., 2013a).

1.6.3 Unilaterale Aplasie C3

Durch die Hinzunahme dieser Unterteilung kbnnen gerade seltene und komplexe
Fehlbildungen besser eingestuft werden, beispielsweise beim Vorliegen eines
bicorporalen Uterus mit einer einseitigen cervicalen Aplasie (Grimbizis et al.,
2013a).

1.6.4 Cervicale Aplasie C4

Hierunter versteht man zum einen das komplette Fehlen einer Cervix, aber auch
sehr schwere Defekte, bei denen lediglich rudimentdres Cervixgewebe

vorhanden ist (Grimbizis et al., 2013a).

1.7 Vaginalfehlbildungen

Vaginalsepten kénnen in longitudinaler und transversaler Form vorkommen und
dabei sowohl komplett als auch inkomplett sein. Im Durchschnitt betragt ihre

Dicke nicht mehr als 1 cm (Burgis, 2001a).

1.7.1 Longitudinales Vaginalseptum V1, V2

Fusionieren die beiden Millerganganlagen longitudinal nicht korrekt miteinander,

bildet sich eine septierte Vagina (Breech and Laufer, 1999).
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In manchen Fallen kann es auch zu einer asymmetrischen Fusionsstorung
kommen, wodurch nur eine Halfte der Vagina obstruiert ist (Breech and Laufer,
1999).

Das longitudinale Vaginalseptum zeigt sich bei vielen Patientinnen
asymptomatisch. Es entsteht durch eine nicht physiologisch ablaufende
Resorption der Zwischenwand, welche sich nach der Fusion beider Ductus
paramesonephricus ausbildet (Schdller et al., 2016).

Die Patientinnen werden meist darauf aufmerksam, wenn es trotz
Tampongebrauch zum Austritt von Menstruationsblut kommt oder Beschwerden
beim Geschlechtsverkehr auftreten (Scholler et al., 2016).

In vielen Fallen ist das longitudinale Vaginalseptum mit einem Uterus didelphys
oder einer Hypo- oder Aplasie der Niere im Falle einer obstruierten Seite
assoziiert (Burgis, 2001a). Es kann zwischen einem nicht-obstruierenden (V1)
und einem obstruierenden (V2) longitudinalen Septum unterschieden werden
(Grimbizis et al., 2013a).

1.7.2 Transversales Vaginalseptum V3

Das transversale Vaginalseptum flhrt zu einer Verschlussfehlbildung, wobei das
Menstruationsblut nicht adaquat ablaufen kann. Durch partielle transversale
Vaginalsepten kann es auch zu halbseitigen Abflussstérungen kommen (Schoéller
et al., 2016).

Hierbei handelt es sich um eine vertikale Fusionsanomalie zwischen den
Millergangen und den Sinus urogenitales. Dabei kann das Septum auf jeder
Hohe in der Vagina vorkommen. In vielen Fallen ist das transversale
Vaginalseptum nicht mit anderen urologischen Fehlbildungen oder
Millerganganomalien verbunden (Burgis, 2001a).

Aufgrund der gleichen Klinik wird auch das unperforierte Hymen (die

Hymenalatresie) unter der Klassifikation V3 gefiihrt (Grimbizis et al., 2013a).
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1.7.3 Vaginalaplasie V4

Fehlt die Vagina komplett oder teilweise spricht man von einer Vaginalaplasie
(Grimbizis et al., 2013a).

1.8 Vaginalhypoplasie, Vaginalaplasie, Zervixaplasie

Leiden Patientinnen unter einer Vaginalhypoplasie/-agenesie und/oder einer
Zervixaplasie, auBert sich dies meist als komplexes und individuell
unterschiedliches Krankheitsbild, welches einer umfassenden Therapie bedarf.
Das haufigste Krankheitshild, welches mit einer Vaginalaplasie einhergeht, ist
das MRKH-Syndrom (Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser-Syndrom) (Rall et al.,
2017), welches durch eine zuséatzliche Uterusaplasie gekennzeichnet ist und sich
durch eine asymptomatische primare Amenorrhd &auf3ert. Ist der Uterus der
betroffenen Patientinnen in selteneren Féllen regelhaft angelegt, kommt es zu
einer primaren Amenorrhé mit daraus resultierender Hamatometra (Rall et al.,
2017).

1.9 Obstruierende Fehlbildungen

Einige der oben genannten Fehlbildungen gehen mit einer Obstruktion einher.
Hierunter fallen das transversale vaginale Septum, eine cervicale Dysgenesie,
eine cervico-vaginale Agenesie, eine verschlossene Hemivagina, rudimentare
Uterushdrner, eine (distale) vaginale Atresie sowie eine Hymenalatresie (Dietrich
et al., 2014).

In der folgenden Arbeit wird das Hauptaugenmerk auf Patientinnen mit einer
obstruierenden Komponente geleqgt.

Die Patientinnen bemerken ihr Krankheitsbild meist daran, dass ihre
Menstruationsblutung  ausbleibt  (primdre  Amenorrhd) und  aufgrund
zunehmender Schmerzen im Unterbauch. Tritt bei den Patientinnen in seltenen
Fallen trotz einer Fehlbildung eine Blutung ein, fuhrt dies meist zu einer
verzogerten Diagnose (Dietrich et al., 2014). Fur den optimalen

Behandlungsverlauf der Patientin ist eine frihe Diagnose und Therapie
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entscheidend. Um die Zeit bis zu einer eventuell anfallenden Operation fur die
Patientin zu Uberbriicken, kbnnen hormonelle Medikamente zur Unterdriickung
der Menstruation eingesetzt werden (Dietrich et al., 2014).

Da es sich um sehr komplexe Krankheitsbilder handelt und das Outcome
entscheidend fur die weitere Lebensqualitat der Patientin ist, werden die besten
Erfolge in spezialisierten Zentren erzielt (Dietrich et al., 2014). Eines dieser
Zentren ist das Zentrum fir seltene genitale Fehlbildungen (ZSGF) des

Departments fur Frauengesundheit am Universitatsklinikum Tubingen.

1.10 Assoziierte Fehlbildungen

Haufig geht mit einer genitalen Fehlbildung auch eine Fehlbildung der
ableitenden Harnwege einher. Dies ist durch die gemeinsame embryonale
Entwicklung aus der Urogenitalleiste zu erklaren. Kommt es hier im Laufe der
Entwicklung zu einer Storung, kénnen sowohl die Genitalorgane als auch das

Harnsystem betroffen sein (Stolzlechner et al., 1995).

1.11 Diagnostik und Bildgebung

Bereits bei der U1-Untersuchung sollte darauf geachtet werden, dass das aul3ere
Geschlechtsorgan des Neugeborenen unauffallig ist (Scholler et al., 2016).
Betrachtet werden sollten die Anogenitalregion, Klitoris und die Urethral6ffnung.
Dartber hinaus sollten der Fluor neonatalis und ein dstrogenisiertes Hymen
vorhanden sein (Scholler et al., 2016).

Historisch  betrachtet war der Goldstandard zur Diagnostik bei
Mullergangfehlbildungen die Laparoskopie und Hysteroskopie (Pfeifer et al.,
2016).

Um die Uterushohlen darzustellen, eignet sich diese Methode besonders gut. Um
aber in jedem Fall eine definitive Diagnose stellen zu kbnnen, muss die aul3ere
Uteruskontur mitbeurteilt werden, was bei der Hysteroskopie nicht mdglich ist.
Zudem sollte diese Untersuchungsmethode unter Anésthesie erfolgen
(Reichman and Laufer, 2010).
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Deshalb wird heutzutage als Goldstandard zur Beurteilung des Uterus (Uterus
septus bzw. bicornis) der 3D-Ultraschall und das MRT verwendet (Pfeifer et al.,
2016).

Aber auch der zweidimensionale Ultraschall, eine Hysterosalpingo-Kontrast-
Sonographie und eine Hysteroskopie, kommen ggf. zur Diagnostik zum Einsatz.
Auch wird weiterhin die Laparoskopie vor allem bei unklaren Befunden als

Diagnosemedium hinzugezogen (Passos and Britto, 2020).

1.12 Aktuelle Therapieformen

Je nach Auspragung der Fehlbildung stehen unterschiedliche Therapieformen
zur Verfugung. Gerade bei symptomatischen Patientinnen ist in den meisten
Féllen eine OP indiziert, teilweise auch, um das Reproduktionsoutcome der

Patientinnen zu verbessern (Theodoridis et al., 2019).

1.12.1 Vaginalseptum

Das longitudinale Vaginalseptum wird elektrochirurgisch disseziert oder
reseziert, sowohl bei symptomatischen als auch bei asymptomatischen
Patientinnen, wenn diese eine Schwangerschaft mit vaginaler Geburt anstreben
(Scholler et al., 2016).

Das transversale Vaginalseptum &uf3ert sich durch eine Abflussstérung mit
Hamatokolpos und Hamatometra. Man kann hier zunachst mit einer Kanule

punktieren und das Septum anschlie3end resezieren (Scholler et al., 2016).

1.12.2 Uterus (sub)septus

Um das Septum zu resezieren, verschafft man sich mittels Hysteroskopie eine
freie Sicht auf die Uterushohle und beginnt am distalen Ende das Septum
abzutragen. Sobald die dreieckige Form der Uterushohle wieder sichtbar wird
und sich das Hysteroskop frei zwischen den beiden Ostien bewegen kann, war
das Prozedere erfolgreich (Theodoridis et al., 2019).

Neben einer Hysteroskopie empfiehlt sich eine diagnostische Laparoskopie, um

einen Uterus bicornis auszuschliel3en (Scholler et al., 2016).
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Obwohl man formell eine hysteroskopische Septumdissektion bei einem Uterus
(sub)septus erst bei z.B. rezidivierenden Aborten durchfuhrt, sollten die
Patientinnen ausreichend uber die bestehenden Optionen aufgeklart werden.
(Scholler et al.,, 2016). Aufgrund des relativ kleinen Eingriffs und des in
erfahrenen Handen geringen Komplikationsrisikos, kann auch eine
prophylaktische Operation erwogen werden.

Nach einer hysteroskopischen Septuminzision berichteten Grimbizis et al. Uber
einen signifikanten Abfall an Fehlgeburten (von 86,4% auf 16,4%) und ein
Anstieg der terminierten Geburtenrate von 3,4% auf 76,2% (Grimbizis et al.,
2001).

1.12.3 Uterus bicornis/didelphys

Besteht der Uterus bicornis/didelphys ohne eine Verschlussfehlbildung, ist keine
operative Intervention nétig. Wahrend einer Schwangerschaft sollte dennoch
eine engmaschige Betreuung erfolgen (Scholler et al., 2016).

Eine Operation bei dieser Art der Fehlbildung kann sehr traumatisch fur den
Uterus sein und unter Umstanden zu einer herabgesetzten Fruchtbarkeit fiihren
(Theodoridis et al., 2019).

1.12.4 Uterus unicornis

Ein Uterus unicornis bereitet den Patientinnen in der Regel keine Beschwerden,
weist allerdings ein verringertes Uterusvolumen auf, was je nach dem in der
Schwangerschaft das Risiko von Frihgeburten, intrauteriner
Wachstumsrestriktion etc. erhoht. Im Falle eines symptomatischen rudimentéaren

Uterushorns, sollte dieses operativ entfernt werden (Schoéller et al., 2016).

1.12.5 Vaginalhypoplasie, Vaginalaplasie, Cervixaplasie

Diese Form von Fehlbildungen stellt sich sowohl im Krankheitsverlauf der
Patientinnen als auch in der Therapie als sehr komplex dar (Schéller et al., 2016).
Rekonstruktionsoperationen oder verschiedene Interponate kénnen hier zum

Einsatz kommen (Schdller et al., 2016).
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Bis zum Beginn der operativen Therapie kann die Einnahme von oralen
Kontrazeptiva die Beschwerden der Patientinnen etwas lindern (Scholler et al.,
2016).

1.12.6 Obstruktive Fehlbildungen

Je nach dem durch welche Art der Fehlbildung die Obstruktion verursacht ist, ist
der Ansatzpunkt des Eingriffes auch ein anderer.

Beim Vorliegen eines queren Vaginalseptums, kann eine Resektion ausreichend
sein. Liegt jedoch eine cervicale und/oder vaginale Agenesie vor, muss flr ein
bestmogliches Outcome mit einer komplexen rekonstruktiven Operation
gerechnet werden (Deutsche Gesellschatft fir Gynakologie und Geburtshilfe e.V.,
2020).

1.12.7 Selbstdehnungstherapie

Eine nichtinvasive und kostengunstige Methode zur Therapie der Vaginalaplasie
ist die Selbstdehnungstherapie, bei der die Patientin Uber mehrere Monate
hinweg ihr Vaginalgribchen durch Druck dehnt. Voraussetzung ist hierbei
jedoch, dass das Vaginalgribchen ausreichend angelegt und nicht vernarbt ist

und die Patientin zudem eine hohe Compliance mitbringt (Rall et al., 2015).

1.12.8 Neovaginaanlage durch Dissektion zwischen Rektum und Blase

Um eine Neovagina zu bilden, stehen mehrere Techniken zur Verfigung. Neben
der Mcindoe-Technik werden sowohl die Davydov-Technik als auch die Wharton-
Sheares-George-Methode angewandt (Rall et al., 2015).

Es werden Vollhauttransplantate, Lappenplastiken und Darmabschnitte zur
Bildung und Auskleidung einer Vagina verwendet (Rall et al., 2015).

Bezuglich der priméaren Wundheilung bietet die Lappenplastik deutliche Vorteile.
Allerdings kommt es bei Verwendung von Spalthauttransplantaten, die aus
Regionen mit Haarfollikeln entnommen wurden, héaufig zu Dyspareunie,
unangenehmem Ausfluss, Narbenbildung, insuffizienter Lubrikation und der

Entstehung von Plattenepithelkarzinomen (Rall et al., 2015).
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1.12.9 Modifizierte Vecchietti-Methode

Die urspriungliche Methode nach Vecchietti besteht darin, bei Patientinnen mit
einer Vaginalagenesie das Vaginalgribchen mit Hilfe einer operativen Methode
zu dehnen. Hierzu wird mittels eines Dilatators, der Uber Faden an einem
Spannapperat auf der Bauchdecke befestigtist, das Vaginalgribchen nach innen
in Lange und Weite gedehnt. (Vecchietti, 1965 , Brucker et al., 2008).

Ein Team aus Heidelberg und Tubingen entwickelte eine modifizierte Technik,
bei welcher unter anderem die Laparotomie durch eine Laparoskopie ersetzt
wurde (Brucker et al., 2008). Dabei kann eine Neovaginalange von 10-12 cm
erreicht werden, indem Uber 5-7 Tage der Zug Uber den Spannapperat taglich
erhoht wird (Rall et al., 2015).

1.12.10 MclIndoe-Technik

Nach einer Dissektion des rektovaginalen Raums wird der Vaginalstent mittels
eines Spalthauttransplantates vom Gesald oder Oberschenkel der Patientin
uberzogen und in die Neovagina eingefuhrt, wo er fur einige Tage verbleibt.
Durchschnittlich wird eine Neovaginaldange von etwa 8 cm erreicht, wobei die
Patientinnen postoperativ eine Zeit lang Dilatatoren tragen missen, um das neu

erschaffene Lumen offen zu halten (Rall et al., 2015).

1.12.11 Davydov-Technik

Bei dieser Technik wird nach einer Dissektion des rektovaginalen Raums das
Peritoneum von abdominal mobilisiert und an den Introitus vaginae angenaht.
Der Apex der dadurch entstandenen Neovagina wird mit einer Tabaksbeutelnaht
vernaht (Rall et al., 2015).

1.12.12 Wharton-Sheares-George-Methode

Durch sogenannte Hegarstifte werden die rudimentéren Millergange aufgedehnt

und anschlieBend die mediane Raphe perinei durchtrennt und mit einem
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Vaginalstent offengehalten. Es besteht die Notwendigkeit einer anschlieRenden
Dilatation durch die Patientin (Rall et al., 2015).

1.12.13 Darmscheide

Fur diese Technik kbénnen lleum, Rektum und Sigma verwendet werden, wobei

letzteres bevorzugt verwendet wird (Rall et al., 2015).

1.12.14 Cervixaplasie

Da die Patientinnen im Falle einer Cervixaplasie meist auch eine komplexere
Fehlbildung der inneren Genitalien aufweisen, ist es schwierig eine

allgemeingultige Therapieempfehlung auszusprechen (Rall et al., 2015).

1.13 ICD10 Codes

Q51. Angeborene Fehlbildungen des Uterus und der Cervix uteri (ICD-
Code.de, 2020c)

Q515 Agenesie und Aplasie der Cervix uteri
Inklusiv: angeborenes Fehlen der Cervix uteri (ICD-Code.de,
2020c)
Q51.9 Angeborene Fehlbildungen des Uterus und der Cervix uteri, nicht

naher bezeichnet (ICD-Code.de, 2020c)

Q52. Sonstige angeborene Fehlbildungen der weiblichen Genitalorgane
(ICD-Code.de, 2020d)

Q52.0 Angeborenes Fehlen der Vagina (ICD-Code.de, 2020d)
Q52.4 Sonstige angeborene Fehlbildungen der Vagina
Inklusiv: Angeborene Fehlbildungen der Vagina o.n.A.

Zyste: embryonal, vaginal
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N85.

N85.7

N89.

N89.7

20

Zyste: Processus vaginalis peritonei (Nuck-Kanal),
angeboren (ICD-Code.de, 2020d)

Sonstige nichtentztindliche Krankheiten des Uterus, ausgenommen

der Cervix
Exklusiv: Endometriose N80.
Entzundliche Krankheiten des Uterus N71.
Nichtentzindliche Krankheiten der Cervix uteri ohne
Lageanomalien N86.- N88.
Polyp des Corpus uteri N84.
Uterusprolaps N81. (ICD-Code.de, 2020a)
Hamatometra
Inklusiv: Hamatosalpinx mit Hamatometra
ExKlusiv: Homatometra mit H&amatokolpos N89.7 (ICD-

Code.de, 2020a)

Sonstige nichtentztindliche Krankheiten der Vagina
Exklusiv: Carcinoma in situ der Vagina D07.2
Entziindung der Vagina N76
Leukorrhoe durch Trichomonaden A59.0
Senile (atrophische) Kolpitis N95.2 (ICD-Code.de,
2020b)

Hamatokolpos
Inklusiv: Hamatokolpos mit Hamatometra oder Hamatosalpinx
(ICD-Code.de, 2020b)



1.14 Fragestellung

Anhand der Patientendaten, welche am ZSGF (Zentrum fur seltene genitale
Fehlbildungen Tibingen) im Zeitraum von 2004-2017 erhoben wurden, ergab
sich folgende Fragestellung.

Wie viele Patientinnen, aller dokumentierter Patientinnen im ZSGF, leiden an
einer komplexen obstruierenden Fehlbildung? Wie ist der Verlauf Gber die Jahre?
Wie aussagekraftig sind die ICD10-Codes? Inwieweit lassen sich Fehlbildungen
mit Hilfe der aktuellen Klassifikation eingruppieren?

Was lasst sich Uber die Diagnostik, Fehldiagnostik, Therapie, falsche Therapie
und gegebenenfalls das Outcome sagen? Gibt es ein
einheitliches/standardisiertes Vorgehen? Gibt es eine Entwicklung bzw.
Verédnderung Uber die Zeit bezlglich der Klassifikation der Patientinnen sowie
der OP-Anzahl?
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2 Material und Methoden

Bei der vorliegenden Arbeit handelt es sich um eine retrospektive Studie. Bei
komplexen obstruktiven Mullergangfehlbildungen sollen zu Diagnostik, Therapie,
Outcome, Vorgehen und die Entwicklung bzw. Verdnderung Uber die Zeit
Erkenntnisse gewonnen werden.

Eine hausintern angelegte Datentabelle (Excel Microsoft von 2010) mit Daten von
Patientinnen mit genitalen Fehlbildungen, die sich in den Jahren 2005-2017 im
ZSGF in Tubingen vorstellten, diente zunachst als Grundlage der
Datenerhebung.

Ein Ethikvotum wurde eingeholt und wird unter der Nummer 779/2018B0O2
gefuhrt.

Zur weiteren Datenauswertung wurde mit den Excel Versionen 16.30 und 16.37

(Microsoft von 2020) gearbeitet.

2.1 Auswahl der Patientinnen

Aus dem bereits erfassten Patientenkollektiv wurden Patientinnen ausgewabhilt,
die untenstehenden ICD10 Codes zugeordnet sind. Diese Codes waren bereits

im Programm SAP bzw. in der hausinternen Datentabelle dokumentiert.

Q51.5 Agenesie und Aplasie der Cervix uteri

Q51.9 Angeborene Fehlbildungen des Uterus und der Cervix uteri, nicht
naher bezeichnet

N85.7 Hamatometra

N89.7 Hamatokolpos

Insgesamt liegen Daten von 1645 Patientinnen vor, die im Zeitraum von 2004-
2017 mit einer genitalen Fehlbildung erfasst wurden. Unter diesen Fallen befindet
sich auch ein grofRer Anteil von Patientinnen mit dem Mayer-Rokitansky-Kuster-
Hauser-Syndrom (MRKH). Diese sollen in dieser Studie nicht im Detall
ausgewertet werden, da es sich um ein eigenstandiges komplexes Krankheitsbild
handelt. Lediglich in der Darstellung der Anzahl (Gesamtkollektiv), aller im

genannten Zeitraum erfasster Patientinnen, werden diese Félle einbezogen.
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Die MRKH-Patientinnen mit dem ICD10 Code Q52 wurden in der Tabelle
identifiziert und herausgefiltert.

Des Weiteren wurden alle Duplikate jener Patientinnen entfernt, die mehrfach in
der Tabelle aufgefihrt waren. Dies war beispielsweise der Fall, wenn einzelne
stationéare Aufnahmen dokumentiert wurden und nicht als Fallverlauf dargestellt
wurden. Die verbliebenen 180 Patientinnen sind den oben genannten ICD10
Codes zuzuordnen (N85.7, N89.7, Q51.5, Q51.9).

Im Verlauf der Auswertung wurden aus zwei separat angelegten hausinternen
Datentabellen noch 21 weitere Patientinnen in die Auswertung
miteingeschlossen (Patientinnen mit entsprechendem ICD10-Code 201,
Patientinnen total 1666). Drei dieser Patientinnen waren nicht mit den
ausgewahlten ICD10-Codes klassifiziert, wurden aufgrund der Uberschneidung
der Symptomatik jedoch eingerechnet. Dies war in zwei Fallen der ICD10-Code
Q52.4 und einmal Q52.0. Von den insgesamt 1666 Patientinnen war bei 771
Patientinnen ein Datum des Erstvorstellungstermins aufgefuhrt. Die restlichen
895 Patientinnen konnten somit nicht in die Auswertung miteinbezogen werden,

da nicht ersichtlich war, in welchem Jahr sie in Tubingen zur Behandlung waren.

2.2 Erhobene Daten

Bei den Patientinnen liegen die Merkmale in Tabelle 1 vor.

Tabelle 1: Erhobene Daten.

Fallnummer

Patientennummer

Fallart (stationar oder ambulant)
Aufnahmedatum
Entlassungsdatum

ICD10 Code

Bezeichnung ICD10

Ambulante Behandlung

QO N o O A W NP
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Um die individuellen Krankheits- und Behandlungsverlaufe besser verstehen und
darstellen zu konnen, wurden fur die 201 eingeschlossenen Patientinnen in
Tabelle 2 genannten Merkmale erganzt. Dafiur wurden anhand der Fall- und
Patientennummer die digitalen Akten in SAP ausgewertet.

Anhand der Arztbriefe und OP-Berichte konnte festgestellt werden, um welche
Diagnose es sich handelt und ob eine Komponente einer obstruierenden
Fehlbildung vorliegt. Auch konnten die verschiedenen Therapien dokumentiert
werden. Eine weitere Spalte fur sonstige Bemerkungen, wie die ESHRE/ESGE-

Klassifikation, wurde erganzt.

Tabelle 2: Weitere erhobene Daten.

Jahreszahl des Aufenthaltes
Obstruierende Fehlbildung ja/nein
Diagnose im OP-Bericht/Arztbrief

Bemerkung

o BN P

Therapie

2.3 Screening der Patientinnen

Die 201 Patientinnen mit den oben genannten ICD10 Codes wurden zunachst in
die Studie eingeschlossen.
Es wurde Uberprtift, ob die ICD10 Bezeichnung mit der Diagnose der einzelnen
Patientinnen Ubereinstimmt. Hierzu wurden die OP-Berichte bzw. Arztbriefe in
SAP betrachtet. Die fehlenden Daten der Behandlungsaufenthalte sowie die
Daten der ambulanten Behandlungen wurden in der Tabelle ergénzt.
Die 201 Patientinnen, die laut ICD10-Codierung die Einschlusskriterien erfillten,
wurden nach Erhebung der Daten erneut grindlich geprtift.
- Einschlusskriterien:
o Fehlbildung mit obstruierender Komponente
- Ausschlusskriterien:
o Keine Fehlbildung

o Fehlerhafte Codierung
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Nach dieser Uberprifung verblieben 90 Patientinnen in der Studie.

Auch diese 90 Patientinnen wurden erneut geprift. Hier wurden nun die
Patientinnen ausgeschlossen, bei denen beispielsweise ein Hymen altus (9
Patientinnen) oder eine unzureichende Dokumentation vorlag (33 Patientinnen),
sodass am Ende noch 48 Patientinnen Ubrigblieben, die mit Sicherheit eine
Mullergang-Fehlbildung haben.

Eine Hymenalatresie kann eine &hnliche Symptomatik wie beispielsweise eine
Vaginalaplasie aufweisen, ist aber keine Fehlbildung der Muillergange und somit
kein Einschlusskriterium flr die weitere Auswertung.

Diese 48 Patientinnen wurden nun nochmals einzeln betrachtet und anhand der
klinikinternen Datenbank in SAP versucht, die Fallgeschichte mdglichst genau,
anhand von OP-Berichten und Arztbriefen zu rekonstruieren.

Bei diesen 48 Patientinnen sind die ICD10-Codes Q51.5, Q52.0, Q52.4, N85.7
und N89.7 vorhanden.
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Hausinterne
Datentabellen mit
Patientinnen

Ausschluss von
Duplikaten

Verbleib von n=1666
Patientinnen

Patientinnen mit Datum
der Behandlung n=771

Darstellung Anzahl der Ausschluss MRKH-
Patientinnen Uber die Jahre, Patientinnen; verbleibende
inklusive MRKH-Patientinnen Patientinnen n=201

Ausschluss aufgrund
unzureichender ICD10-
Codierung; verbleibende
Patientinnen n=90

Ausschuss aufgrund
Hymen altus (n=9)/ Verbleibendes

unzureichender Patientenkollektiv n=48

Dokumentation (n=33)

Abbildung 12: Flussdiagramm zur Darstellung der Auswahl der eingeschlossenen Patientinnen

(Patientenkollektiv).
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2.4 Auswertung

Bei den eingeschlossenen 48 Patientinnen wurden die Merkmale in Tabelle 3

ausgewertet. Diese Punkte dienen zur Gegenuberstellung der Patientinnen.

Tabelle 3: Schema zur Auswertung.

Alter Erstdiagnose:

Alter Erstvorstellung Tubingen:
Vorstellungsgrund:
Diagnose:

Assoziierte Fehlbildungen:
Bildgebung:

Vor-OPs:

Therapie Erstvorstellung:
Folge-OPs:
Familienanamnese:
Hormonelle Therapie:

Verlauf, Komplikationen, lost to follow up:

2.5 Statistische Auswertung

Bei den nominalen Daten wie Diagnosen, Operationen, assoziierte
Fehlbildungen, Bildgebung und hormonelle Therapie, wurde jeweils die Anzahl
angegeben. Das Alter der Patientinnen und die Verteilung Uber die Jahre konnten
als metrische Parameter mit Mittelwert, Minimum und Maximum betrachtet
werden. Alle statistischen Auswertungen erfolgten mit Excel (Version 16.30 und
16.37 Microsoft von 2020).

Die Konzeption der Studie sowie der statistischen Auswertung erfolgte in
Zusammenarbeit mit Frau PD Dr. Schénfisch, Biomathematikerin am
Forschungsinstitut fir Frauengesundheit. Ebenfalls in Zusammenarbeit mit Frau
PD Dr. Schonfisch erfolgte die Identifizierung der MRKH-Patientinnen, die

daraufhin ausgeschlossen wurden.
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3 Ergebnisse

3.1 Alter der Patientinnen

Im Durchschnitt waren die Patientinnen bei der Erstvorstellung in Tubingen 16,6
Jahre alt (Mittelwert). Die jungste Patientin war 10 Jahre alt (Minimum), die
alteste Patientin 46 Jahre (Maximum).

Der Median liegt bei 13 Jahren. 83,3% der Patientinnen waren somit bei der
Erstvorstellung unter 20 Jahre alt.

Das Alter der Erstvorstellung in Tubingen entspricht nicht in allen Fallen dem

Alter der Erstdiagnose.
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Abbildung 13: Verteilung des Alters (in vollendeten Lebensjahren) der ausgewerteten
Patientinnen bei Erstvorstellung in Tibingen.

3.2 Verlauf der Fallzahlen

Um einen Uberblick tiber die Entwicklung der Fallzahlen aller sowie insbesondere
der obstruierenden Fehlbildungen Uber die Jahre zu erhalten, wurde eine
Ubersicht, der nach Jahren sortierten Fallen erstellt. Dies ist in den
nachfolgenden Abbildungen 14 und 15 graphisch dargestellt.

Von den insgesamt 1666 Patientinnen war bei 771 Patientinnen ein Datum des
Erstvorstellungstermins aufgefihrt. Die restlichen 895 Patientinnen konnten
somit nicht in die Auswertung mit einbezogen werden, da nicht ersichtlich war, in

welchem Jahr sie in Tubingen zur Behandlung waren.
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Von den 771 Patientinnen, die mit den entsprechenden ICD10 Codes (Q51.5,
Q51.9, N.85.7, N.89.7) klassifiziert waren, wiesen 90 tatsachlich eine
obstruierende Komponente auf, davon 48 mit einer nachweislichen Mllergang-

Fehlbildungen. Dies sind 6,2% aller Patientinnen zwischen 2004-2017.

m Ausgewertete
I I I Patientinnen

2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017
Jahr

Anzahl
= N w I ol

o

Abbildung 14: Anzahl der ausgewerteten Patientinnen mit obstruierenden Fehlbildungen.
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Abbildung 15: Anzahl, der im ausgewahlten Zeitraum, in Tubingen erfassten Patientinnen.

2012 waren die meisten Patientinnen mit einer obstruktiven Fehlbildung (6)
vorstellig. Bei der Gesamtauswertung aller Fehlbildungspatientinnen lag das
Maximum der Falle mit 71 Patientinnen im Jahr 2014.
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3.3 Anzahl der Operationen

Die Patientinnen mussten sich durchschnittlich 4,4 OPs (Mittelwert) unterziehen.
Der Median liegt bei 3 Operationen.

Von den 48 betrachteten Patientinnen erhielten 26 (54,2%) eine Voroperation.
Die Patientinnen 1, 100, 112 sowie 185 wurden in domo voroperiert. Diese OPs
sind allerdings nur in den Arztbriefen bzw. OP-Berichten unter dem Aspekt ,Z. n.”
(Zustand nach) erfasst und nicht als eigener Fall einsehbar, sodass dieser nicht
als Erstvorstellung dokumentiert wurde. Die Ubrigen 22 Patientinnen wurden ex
domo voroperiert. 17 der voroperierten Patientinnen erhielten zudem mindestens
eine Folge-OP. Diese wurden teilweise auch ex domo durchgefihrt.

15 Patientinnen, die keine Vor-OP erhielten, unterzogen sich mindestens einer
OP. Die Patientinnen 85, 98, 114, 158, 162 und 194 erhielten weder eine Vor-
noch eine Folge- OP, lediglich die bei der Erstvorstellung erfolgte Operation.
Die mehrfach operierten Patientinnen erhielt meist 1 oder 2 Vor-OPs (19) und 1
bis 3 Folge-OPs (25). In sieben Fallen hatten sich die Patientinnen zwischen 3
und 5 Vor-OPs unterzogen und erhielten in einem Fall 16 Folge-OPs.

Patientin 117 unterzog sich aufgrund ihrer Vaginalatresie diesen 16

Folgeeingriffen, die Teil der Vaginalrekonstruktion waren (in domo).
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Abbildung 16: Anzahl der Vor-OPs.
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Abbildung 17: Anzahl der Folge-OPs.

Im Laufe der Jahre lasst sich kein Trend zu einer Zu-oder Abnahme der Anzahl

der Eingriffe bei den Patientinnen erkennen (siehe Abbildung 18).
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Abbildung 18: Anzahl der Gesamtoperationen der einzelnen Patientinnen zwischen 2004 und
2017.

Es lasst sich kein offensichtlicher Zusammenhang zwischen einer héheren
Anzahl an Vor-OPs und einer ebenfalls hdheren Anzahl an Folge-OPs feststellen
(siehe Tabelle 4).

Tabelle 4: Zusammenhang zwischen Voroperationen und Folgeoperationen, bezogen auf die

Anzahl der Patientinnen.
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3.4 Bildgebung

27 der 48 Patientinnen (56,3%) erhielten ein MRT/Uro-MRT. 75% der
Patientinnen erhielten eine (transvaginale) Sonographie. Im Rahmen der
Therapie wurde zudem bei 47 der 48 Patientinnen eine Laparoskopie
durchgefuhrt. Bei der einzelnen Patientin (Patientin 9), war es eine Laparotomie.

52,1% der Patientinnen (25) erhielten eine Hysteroskopie.

3.5 Zusammenhang zwischen ESHRE/ESGE-Klassifikation und ICD10
Code

Die nachfolgenden Tabelle 5 zeigt den Zusammenhang zwischen der
ESHRE/ESGE-Klassifikation und den ICD10 Codes. Bei den ausgewerteten
Patientinnen wurden die ICD10-Codes Q51.5, Q52.0, Q52.4, N85.7 und N89.7
klassifiziert.

16 mal wurde der ICD10-Code Q51.5 (Agenesie/Aplasie Cervix) vergeben,
Q52.0 (Angeborenes Fehlen der Vagina) bei einer Patientin, sowie zweimal der
Code Q52.4 (Sonstige angeborene Fehlbildungen der Vagina).

Weitere 12 Patientinnen erhielten den Code N85.7 (Hamatometra) und 17
Patientinnen N89.7 (Hamatokolpos). Neun Patientinnen erhielten die
ESHRE/ESGE-Klassifikation U3bC2V2, sieben die Klassifikation UOCOV3. In
diesen Fallen wurden verschiedene ICD10 Codes vergeben, sowie auch bei der
Klassifikationen UOCOV4 (vier Patientinnen). Die anderen Klassifikationen
entsprechen jeweils nur einem ICD10 Code.

Der ICD10 Code N85.7 wird mit 12 verschiedenen ESHRE/ESGE
Klassifikationen beschrieben, N89.7 mit 17, Q51.5 mit 16 und auch Q52.4 mit 2
unterschiedlichen ESHRE/ESGE-Klassen. Da Q52.0 nur einmal vergeben

wurde, ist folglich auch nur eine ESHRE Einstufung vorhanden.
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Tabelle 5: Zusammenhang zwischen ESHRE/ESGE-KIassifikation und ICD10 Codes.
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1 1
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1 1

1 1
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1 1

1 1
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3 3
1 1

1 1
16 12 17 48
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19 (39,6%) Patientinnen wurden in die Kategorie UO eingestuft. 23 (47,9%)

Patienten fallen in die Kategorie U3 mit einer Form eines bicorporalen Uterus.

Laut Diagnose haben 25 Patientinnen einen Uterus bicornis/didelphys. Die
entsprechenden Diagnosen mit ICD10-Code und ESHRE/ESGE-KIassifikation
sind in Tabelle 6 aufgefuhrt. Die Ubrigen sechs Patientinnen (12,5%) fielen in die
Kategorien U4-U6.

Tabelle 6: Ubersicht der Diagnosen, ICD10-Codes und

nach ICD10-Codes.

ESHRE/ESGE-Klassifikation. Sortiert

ICD-10- |ESHRE/ESGE-
Patientin | Diagnose Code Klassifikation
Uterus unicollis li, rudimentares
Uterushorn re., Zervixaplasie,
1| partielle Vaginalatresie Q51.5 U4aC4Vv4
partielle Vaginalatresie, proximale
9 | Cervixagenesie Q51.5 u6C4v4
103 | queres Vaginalseptum Q51.5 UoC4Vv3
117 | Vaginalatresie Q51.5 uoC4v4
Uterus bicornis, rudimentares
Seitenhorn rechts, Zervixaplasie,
121 | Vaginalaplasie Q51.5 U4aC4Vv4
Vaginnal- und Zervixhypoplasie bis
130 -aplasie Q51.5 uoC4v4
Zervixhypo- bis -aplasie, partielle
137 | Vaginalaplasie Q51.5 UuoC4v4
151 | inkomplette Vaginalaplasie Q51.5 UoCcov4
157 | Cervixaplasie Q51.5 uoC4Vvo
160 | distales queres Vaginalseptum Q51.5 UoCov3
167 | Vaginalaplasie Q51.5 uocov4
175 Zervixatresie und Vaginalaplasie Q51.5 UoC4v4
Zervixaplasie, distale
179 | Vaginalaplasie Q51.5 uocov4
Zervixhypoplasie, hohes queres
Vaginalseptum, blind endende
190 | Vagina Q51.5 UuoC4v3
Uterus unicornisre., rudimentares
Horn Inks, Vaginalaplasie,
196 | Zervixaplasie Q51.5 U4aCov4
Uterus duplex mit Verdacht auf
201 | Cervixatresie |li. Q51.5 U3bC3VO0
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partielle Vaginalatresie, ehemals
wahrscheinlich Vagina duplex und

183 | Uterus duplex Q52.0 UoCov4/U3bC0OV4
185 | queres Vaginalseptum Q52.4 UoCov3
Uterus duplex, Portio duplex,
194 | Zervixverschluss re. Q52.4 U3bC1VO0
Uterus bicornis/unicollis,
27 | rudimentare Uterushorner beidseits | N85.7 U3aC0oVvo
Doppelanlage genital, normale
71| rechte Halfte N85.7 U3bC1Vv2
Uterus bicornis/bicollis,
73| Zervikalverschluss N85.7 U3aCov2
92| Uterus duplex N85.7 U3bC2VO0
100 | Uterus bicornis, atretische Cervix li. | N85.7 U3bC4VO0
Uterus bicornis, transversales
106 | Vaginalseptum N85.7 U3bC2V3
118 | Uterus duplex, (Cervix duplex) N85.7 U3bC2VO0
Uterus unicornis/unicollis re.,
128 | Residuen Uterushorn |i. N85.7 U5C0oVvo
Uterus bicornis/bicollis,
rudimentére re Cervix (nicht
139 | kommunizierend) N85.7 U5aC3Vv0
Uterus bicornis/bicollis,
159 | transversales Vaginalseptum re. N85.7 U3bC2V3
Uterus bicornis/bicollis,
162 | Vaginalseptum N85.7 U3bC2V2
170 distales queres Vaginalseptum N85.7 UoCov3
46 | Uterus duplex, Vagina duplex N89.7 UoCc2vi
85 | Uterus didelphys, Vagina duplex N89.7 U3bC2Vv2
98 | Uterus duplex, Vaginalseptum N89.7 U3bC2V2
Uterus duplex, Vaginalaplasie,
111 rudimentéare Zervix N89.7 U3bC4V4
112 | Uterus duplex N89.7 U3bC2V2
Uterus duplex, Cervix duplex,
114 | Vagina duplex, Scheidenseptum N89.7 U3bC2Vv2
Uterus septus/unicollis, komplette
115 | Vaginalaplasie N89.7 U3cC2V2
Uterus bicornis/bicollis, Vagina
duplex, queres/teils Ingitudinales
125 | Scheidenseptum N89.7 U3bC2V2
138 | distales queres Vaginalseptum N89.7 UoCov3
Uterus bicornis/bicollis,
140 | obstruierendes Vaginalseptum re. |N89.7 U3aC2Vv?2
Uterus duplex, Vagina duplex,
149| Vaginalseptum re. N89.7 U3bC2Vv2
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Uterus bicornis/bicollis,

158 | longitudinales Vaginalseptum li. N89.7 U3bC2V2

164 | queres Vaginalseptum N89.7 UoCOVv3
Uterus didelphys, Vagina duplex,

165/ longitudinales Vaginalseptum N89.7 U3bC2Vv2

Uterus unicornis, rudimentéres
166 | nicht-kommunizierendes Horn re. N89.7 U3bC3V0/V3

172 | distale Vaginalatresie N89.7 UoCov3
176 | queres Vaginalseptum N89.7 UoCov3

Da die ICD10-Codierung immer nur einen Teil des Krankheitsbildes darstellen
kann, ist nicht die komplette Diagnose damit ersichtlich. Bei 87,5% der
Patientinnen (42) stellt der ICD10-Code richtig einen Teil des Krankheitsbildes
dar. Jedoch fehlen in manchen Fallen durch die Codierung wesentliche Teile der
Fehlbildung. Beispielsweise sind bei den 16 Patientinnen mit dem ICD10-Code
Q51.5 (Agenesie/Aplasie Cervix) 5 Patientinnen (31,3%) dabei, bei denen in der
Diagnose Vaginalaplasie/-atresie oder ein Vaginalseptum vermerkt sind ( ID 103,
117, 151, 160, 167). Eine weitere Patientin (ID 115) mit einer Vaginalaplasie
erhielt den ICDO-Code N.89.7 (Hamatokolpos). Dies ist natirlich fur den weiteren
Behandlungsverlauf entscheidend, ob wie jetzt in diesen Fallen neben einer

Cervix Agenesie/Aplasie auch eine Fehlbildung der Vagina vorliegt.

3.6 Unterschiedliche Operationsverfahren

Der Therapieverlauf der 48 erfassten Patientinnen gestaltet sich trotz in einigen
Fallen gemeinsamer ICD10-Codes und ESHRE/ESGE-Klassifikation teilweise
eher unterschiedlich. In den Gruppen mit gleichen ICD10-Codes hatten die
Patientinnen nicht immer einheitliche Diagnosen und dementsprechend auch
unterschiedliche Eingriffe.

Ganz grob lassen sich die verschiedenen Therapieformen, welche die
Patientinnen bei Erstvorstellung in Tubingen erhielten, in folgende Kategorien
einteilen.

Eine detaillierte Darstellung der Operationsverfahren zeigen Tabelle 7 und 8.

37



Vaginarekonstruktion/Neovagina 25

Portiorekonstruktion/Zervixrekonstruktion
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Abbildung 19: Ubersicht Haupteingriffe (mit Mehrfachnennung, wenn Patientinnen mehrere der

Eingriffe erhielten).
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Tabelle 7: Ubersicht OP-Verfahren der Patientinnen. Sortiert nach ICD10-Codes.

U4aC4v4 Q51.5 |32 2012 | Zervixrekonstruktion

u6C4v4 Q51.5 |16 2011 | OP nicht gewinscht

Uu0oC4vs3 Q51.5 |16 2008 | Neovagina

uoC4v4 Q51.5 |12 2010 | Vaginalrekonstruktion, Uterovaginale Anastomose

U4aC4v4 Q51.5 |20 2010 | Zervixrekonstruktion, Vaginalrekonstruktion (ex domo),
Hemihysterektomie

uoC4v4 Q515 |14 2012 | Vaginalrekonstruktion, Uterovaginale Anastomose,
Portioplastik
Zervixrekonstruktion

uoC4v4 Q51.5 |12 2012 | Vaginalrekonstruktion, Uterovaginale Anastomose

UoCcov4 Q51.5 |16 2013 | Vaginalrekonstruktion, Zervixrekonstruktion,
Phantomeinlage

U0oC4Vvo Q51.5 |11 2014 | Uterovaginale Anastomose

UoCovs3 Q515 |14 2014 | Entfernung Vaginalseptum,

Vaginalrekonstruktion




oy

167 uocov4 Q51.5 |17 2016 | Vaginalrekonstruktion, Zervixrekonstruktion, Uterovaginale
Anastomose

175 uoC4v4 Q51.5 |20 2016 | Vagina-/Zervixrekonstruktion (ex domo), Uterovagginale
Anastomose

179 uocov4 Q515 |14 2017 | Vaginale Rekonstruktion, Neovagina

190 U0C4v3 Q51.5 |19 2009 | Vagina-/Zervixrekonstruktion, Vaginalphantom

196 U4aCov4 Q51.5 |13 2012 | uterovaginale Anastomose,
zervikovaginale Rekonstruktion

201 U3bC3V0 Q51.5 |36 2016 | Hemihysterektomie mit Adnexektomie (ex domo),
Pyocervixentlastung (ex domo)

183 U0CO0V4/U3bC0OV4 | Q52.0 |10 2009 | Vaginalrekonstruktion, Vaginalphantom,
Hemihysterektomie, Salpingektomie

185 uoCcov3 Q52.4 (24 2007 | Introitus Z-Plastik

194 U3bC1VO0 Q52.4 |12 2008 | Inzission Uterus

27 U3aCovo N85.7 |18 2005 | Salpingektomie, Hemihysterektomie

71 U3bC1Vv2 N85.7 |15 2004 | Entfernung Vaginalseptum

73 U3aCov2 N85.7 |15 2004 | Er6ffnung des Zervixkanals

92 U3bC2V0 N85.7 |15 2007 | Uterovaginale Anastomose, Portiorekonstruktion

100 U3bC4VO0 N85.7 |11 2008 | Dilatation des Zervixkanals, Hemihysterektomie




1%

106 U3bC2Vv3 N85.7 |22 2008 | Vaginale Praparation,
Entfernung Vaginalseptum, Portiorekonstruktion,
Rekonstruktion Uterus

118 U3bC2V0 N85.7 |14 2010 | Portiorekonstruktion

128 U5C0oVv0 N85.7 |18 2011 | Salpingektomie, Hemihysterektomie

139 U5aC3Vv0 N85.7 |12 2012 | Zervixrekonstruktion, Hemihysterektomie, Salpingektomie

159 U3bC2V3 N85.7 |18 2014 | Entfernung Vaginalseptum, Portiorekonstruktion

162 U3bC2Vv2 N85.7 |46 2015 | Entfernung Vaginalseptum,
Portiorekonstruktion

170 UoCoVv3 N85.7 |13 2016 | Vaginalrekonstruktion, Entfernung Vaginalseptum

46 uoC2v1l N89.7 (14 2009 | Entfernung Vaginalseptum

85 U3bC2Vv2 N89.7 |14 2006 | Vaginainzission

98 U3bC2Vv2 N89.7 |13 2007 | Entfernung Vaginalseptum

111 U3bC4Vv4 N89.7 |13 2009 | Uterusinzission

112 U3bC2Vv2 N89.7 |15 2009 | Uterusinzission, Hemihysterektomie

114 U3bC2Vv2 N89.7 |15 2010 | Entfernung Vaginalseptum

115 U3cC2V2 N89.7 |13 2010 | Durchtrennung Vaginalspange, Vaginalrekonstruktion
Phantomeinlage, Salpingektomie

125 U3bC2Vv2 N89.7 |11 2011 | Entfernung Vaginalseptum

138 UoCov3 N89.7 |12 2012 | Entfernung Vaginalseptum, Phantomeinlage




A%

140 U3aC2v2 N89.7 |31 2013 | Entfernung Vaginalseptum und Zervixrekonstruktion

149 U3bC2Vv2 N89.7 |16 2013 | Entfernung Vaginalseptum,
Portiorekonstruktion

158 U3bC2Vv2 N89.7 |17 2014 | Entfernung Vaginalseptum, Cervixrekonstruktion

164 UoCov3 N89.7 |17 2015 | Entfernung Vaginalseptum,
Einlage Vaginalphantom

165 U3bC2Vv2 N89.7 |11 2015 | Entfernung Vaginalseptum

166 U3bC3V3 N89.7 |17 2015 | uterovaginale Anastomose, Portiorekonstruktion,
Hemihysterektomie, Zervixrekonstruktion

172 UuoCcov3 N89.7 |13 2016 | Vaginale Rekonstruktion/ Dilatation, Entfernung
Vaginalseptum

176 UoCoVv3 N89.7 |13 2017 | Entfernung Vaginalseptum,

Vaginalrekonstruktion




ey

Tabelle 8: Ubersicht tiber alle durchgefiihrten Eingriffe der ausgewerteten Patientinnen.

(T = Eingriffe bei Erstvorstellung in Tlbingen)

T X T
T T
T X X

T
T T

T X X
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Bei 47 der 48 (97,9 %) Patientinnen wurden die Eingriffe mittels Laparoskopie
durchgefuhrt.

Auch bei den Patientinnen 9, 128, 167 und 190 wurden Hamatometra bzw.
Hamatokolpos entleert, allerdings nicht als separat dokumentierter Eingriff,

sondern im Zuge der anderen Eingriffe.

3.7 Hormontherapie

Der Einsatz einer Hormontherapie zur Unterdrickung der Menstruation und
Vermeidung einer Hamatometra/Hamatokolpos ist bei 24 (50%) der 48
Patientinnen angegeben.

Dies waren Patentinnen mit Vaginalaplasie/-atresie, Uterus duplex/ didelphys/
bicornis und/oder einem transversalen Vaginalseptum.

Die verwendeten OC-Praparate (orale Kontrazeptiva) sind Belara, Cerazette,
Damara, Depot Cliovir, Evaluna30, Maxim, Petibelle, Valafee, Valette, Verena,
Visanne, Yasmin und Yasminella, sowie in zwei Féllen eine Mirena-Spirale.

Die Patientinnen mit einer dokumentierten Hormontherapie waren im
Durchschnitt bei Erstdiagnose 15,3 Jahre alt. Die jingste Patientin war 10 Jahre

alt, die alteste Patientin 31.
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Abbildung 20: Anzahl der oralen Kontrazeptiva und Intrauterinpessare.

Am haufigsten wurde Maxim verschrieben (siebenmal), aber auch Cerazette kam
funfmal zum Einsatz.

Die anderen Praparate wurden bei ein bis vier Patientinnen verwendet. In
manchen Fallen nahmen die Patientinnen auch mehrere Praparate im Verlauf
ein.

Bei drei Patientinnen wurde zwar eine Hormontherapie durchgefihrt, allerdings
ist das Praparat nicht bekannt.

Eine Patientin erhielt definitiv keine Hormontherapie. Bei 20 Patientinnen ist aus
der Krankenakte nicht zu entnehmen, ob eine Form der Hormontherapie
durchgefiihrt wurde (nicht bekannt/n.b.). Bei drei Patientinnen wurde selbige
empfohlen. Somit ist bei den restlichen 50% keine hormonelle Therapie

dokumentiert. Details finden sich in der Falldarstellung im Anhang (ab Seite XX).

3.8 Verlaufskontrolle

Insgesamt ist bei 18 (37,5%) Patientinnen eine Verlaufskontrolle bis zum
Zeitpunkt der Datenerhebung dokumentiert.
Da der Behandlungszeitraum vieler Patientinnen bereits Uber zehn Jahre

zurtckliegt, sind die Nachkontrollen nicht mehr in allen Fallen nachzuvollziehen,

47



bzw. durch den Wechsel in eine andere Klinik oder zu ambulanten Arzten
tubernommen.

Die 20 betroffenen Frauen mit einem dokumentierten komplexen Verlauf sind die
Patientinnen 1, 9, 100, 111, 115, 117, 121, 130, 137, 139, 151, 157, 167, 172,
175, 179, 183, 190, 196 und 201. Bei der Halfte von ihnen ist eine regelmafige

Verlaufskontrolle dokumentiert.

3.9 Assoziierte Fehlbildungen

Auch assoziierte Fehlbildungen kénnen bei einem Grof3teil der Patientinnen
nachgewiesen werden.

In der nachfolgenden Tabelle 9 sind die verschiedenen Fehlbildungen dargestellt.

Tabelle 9: Ubersicht assoziierte Fehlbildungen.

Assoziierte Fehlbildung
(Mehrfachnennungen mdglich) Anzahl
Keine 18

=Y
o

Nierenagenesie re.

Nierenagenesie li.

Schrumpfniere li.

akzessorische Mamille
Blockwirbelbildung LWS

Daumenhypoplasie re.

Doppelniere bds.

Doppelniere li.

doppelter Ureter

gemeinsame Einmindung Harnleiter
LKGS
LW-Fehlbildung

Nierenaplasie li.

Nierenaplasie re.

I e I NS,

Nierenatrophie re.
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Nierenhypertrophie li.

Schrumpfniere re.

Septum Harnblase

Skoliose

Trabekelblase

Vitiligo

I e I

zystische Nierendysplasie li.

Keine

Skeletale Fehlbildungen

18
4

Sonstige _
I

Nierenfehlbildung

o
o1
=
o
[EnY
a1

20 25 30

Abbildung 21: Assoziierte Fehlbildungen zusammengefasst. Mehrfachnennung maglich.

Da nicht mit Sicherheit gesagt werden kann, dass die Begriffe Nierenaplasie und
Nierenagenesie in allen Fallen korrekt angewandt wurden, sind alle
Fehlbildungen (25; 52,1%) betreffend der Nieren, bei der weiteren Erwahnung
zusammengefasst.

Da Patientin 125 sowohl eine atrophische rechte Niere, als auch eine
hypertrophe linke Niere hat, sind 25 Fehlbildungen der Niere, bei 24 Patientinnen
vorhanden (50% der 48 Patientinnen).

Auch konnte man bei mehreren Patientinnen skeletale Fehlbildungen sowie
weitere Anomalien wie bspw. eine Lippen-Kiefer-Gaumen-Spalte feststellen.

18 Patientinnen (37,5%) haben keine assoziierte Fehlbildung.

Die Patientinnen mit assoziierten Fehlbildungen der Niere wiesen in 81% der

Félle einen Uterus duplex/didelphys/bicornis auf.
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3.10 Komplikationen

Im Verlauf der Krankheitsgeschichte der Patientinnen kam es unter anderem
auch zu Komplikationen. Diese entstanden nicht in jedem Fall durch die
Therapie, sondern waren unter anderem der Fehlbildung an sich geschuldet.
Bei 13 Patientinnen traten unter, bzw. nach Therapie, eine rezidivierende
Hamatometra (u.a. mit Hamatokolpos) auf. Zudem kam es bei 11 Patientinnen
zu Dysmenorrhoen. Drei Patientinnen berichteten von Dyspareunie auch nach
einer Behandlung.

Zu einer Dislokation der Mirena-Spirale kam es bei den Patientinnen 100 und
151. Auch die Dislokation eines intracavitaren Katheters und parazervikales
Stentmaterial, wurde bei Patientinnen als Komplikation beschrieben.

Bei einzelnen Patientinnen kam es zu Hamatochezie und Blut/Schleim im Urin
(ID 115 und ID 137). Dazu kam es in manchen Féllen zu Entzindungsreaktionen,
unter anderem in Form von beginnender pelviner Peritonitis (ID 121), Pelvic-
inflammatory-disease (ID 201), (sub)akutem Abdomen (ID 149), Abszess (ID
164) und Nierenbeckenentziindung (ID 172). Daruber hinaus wurde uber
Mukozervix (ID 166), Hydrosalpinx (ID166), Hamatosalpinx (ID 151), Pyometra,
Pyokolpos (jeweils ID 196 und ID 201) und Hamatocervix (ID 201) berichtet.

Bei der Patientin 151 wurde neben der oben erwahnten Hamatosalpinx eine
retrograde Menstruation, eine Tubenverklebung, Granulationsgewebe, eine
Wundheilungsstoérung, Dauerblutungen und eine iatrogene Blasenperoration
dokumentiert. Eine Patientin (ID 9) erlitt durch eine innere Hernie einen
konsekutiven Dunndarmileus. In einem weiteren Fall (ID137) kam es durch die
Interventionen zur Harninkontinenz.

Des Weiteren wurde bei den Patientinnen 117 und 160 Uber eine anoperierte
Hamatometra und daraus resultierende Beschwerden berichtet.

In Einzelfallen musste die Neovagina mehrfach eréffnet (ID 103), oder die Vagina
mehrfach erweitert (ID 117) werden. Auch ein Reverschluss eines inzisierten

Vagginalseptums (ID 138) wurde dokumentiert.
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3.11 Familienanamnese

Bei Patientin 137 wurde bei der Schwester ein longitudinales Hymenalseptum
festgestellt. Die Patientin 137 selbst wies eine Zervixhypo- bis aplasie und

partielle Vaginalaplasie auf.

3.12 Endometriose

Die Patientinnen 92, 115, 175 und 190 leiden an einer Endometriosis genitalis
externa (8,3%), Patientin 140 sowie 151 und 157 an einer Endometriosis genitalis
interna (6,3%). Insgesamt kommt somit bei 14,6% der Patientinnen eine

Endometriose vor.

3.13 Falldarstellung der Patientinnen

Um eine bessere Ubersichtlichkeit dieser Arbeit zu gewahrleisten, befinden sich
die detaillierten Patientenfdlle im Anhang ab Seite 77. Sie wurden nach dem

Schema aus Tabelle 3 (Material und Methoden) betrachtet.
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4 Diskussion

Allen Patientinnen, auf die sich diese Arbeit konzentriert, ist gemeinsam, dass
sie unter einer komplexen obstruierenden Mullergangfehlbildung leiden.

Die Obstruktion auflert sich in Form eines Hamatokolpos und/oder einer
Hamatometra.

Fehlbildungen der weiblichen Genitalien stellen sich in sehr unterschiedlicher
Form und auch Schwere dar. Es ist schwierig, ein einheitliches
Klassifikationssystem und Behandlungsmethoden anzuwenden.

Ein gutes Management ist in diesen Fallen essentiell, um vor allem die
Lebensqualitat und Fertilitdt der betroffenen Frauen zu verbessern (Acién and
Acién, 2016).

Das ausgewahlte Patientenkollektiv war zwischen 2004 und 2017 im ZSGF
Tubingen (Zentrum flr seltene genitale Fehlbildungen) vorstellig.

Anhand der eingangs formulierten Fragestellung ergeben sich die nachfolgenden
Diskussionspunkte. Wie viele Patientinnen, aller dokumentierter Patientinnen im
ZSGF, leiden an einer komplexen obstruierenden Fehlbildung? Wie ist der
Verlauf Uber die Jahre? Wie aussagekraftig sind die ICD10-Codes? Inwieweit
lassen sich Fehlbildungen mit Hilfe der aktuellen Klassifikation eingruppieren?
Was lasst sich Uber die Diagnostik, Fehldiagnostik, Therapie, falsche Therapie
und gegebenenfalls das Outcome sagen? Gibt es ein
einheitliches/standartisiertes Vorgehen? Gibt es eine Entwicklung bzw.
Verédnderung Uber die Zeit bezlglich der Klassifikation der Patientinnen sowie
der OP-Anzahl?

4.1 Alter der Patientinnen

In dem hier betrachteten Patientenkollektiv liegt der Median bei 13 Jahren bei
einer Altersspanne von 10 bis 46 Jahren. Der Durchschnitt betragt 16,6 Jahre.
Auch in der Literatur sind die Patientinnen mit einer obstruktiven Fehlbildung bei

Diagnosestellung und Therapie noch recht jung. Hier finden sich Altersspannen
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von 11,4-18,2 Jahren (Median 13,1) bei 22 Patientinnen in einer retrospektiven
klinischen Studie von Kapczuk et al. (Kapczuk et al., 2018).

Unterschiede in der Altersspanne, gerade das maximale Alter, lassen sich durch
spat diagnostizierte Einzelfalle in den verschiedenen Studien erklaren.

Der Median des Alters der Patientinnen der Studie und des Tubinger
Patientenkollektiv liegen recht nahe beieinander.

Wie im Ergebnisteil zu sehen ist, sind 44 Patientinnen zwischen 10 und 24 Jahren
alt. Vier Patientinnen sind deutlich &lter; 31, 32, 36 und 46 Jahre. Eine dieser
Patientinnen wurde im Rahmen eines Kinderwunsches zuféllig diagnostiziert, die
andern drei Patientinnen waren bereits vorbehandelt und dementsprechend bei

Erstvorstellung in Tlbingen &lter als das durchschnittliche Patientenkollektiv.

4.2 Verlauf der Fallzahlen

Zu Beginn dieser Auswertung wurde angenommen, dass die Fallzahlen der
Patientinnen Uber die Jahre hinweg steigen wirde, da sich die Diagnostik und
Therapieoptionen  weiterentwickelt haben und man aufgrund neuer
Klassifikationssysteme die Patientinnen besser der entsprechenden Fehlbildung
zuordnen kann.

Allerdings lief3 sich nun keine Steigerung der Patientinnenzahlen erkennen.
Dies kénnte unter anderem daran liegen, dass das ZSGF schon seit 2010 besteht
und die Frauenklinik Tubingen als Teil des Universitatsklinikums bereits seit 2004
Anlaufstelle fiir seltene genitale Fehlbildungen ist (Department flr
Frauengesundheit, 2021).

Bezugnehmend auf die Frage, wie viele Patientinnen, aller dokumentierter
Patientinnen im ZSGF, an einer komplexen obstruierenden Fehlbildung leiden,
lasst sich festhalten, dass im ausgewerteten Zeitraum dies 6,2% der Patientinnen
waren.

In der Literatur finden sich ahnliche Prozentangaben, allerdings haufig nur
allgemein zu uterinen Fehlbildungen. So beschrieben Saravelos et al. in einer
retrospektiven Studie eine Haufigkeit fir uterine Fehlbildungen mit 6,7%
(Saravelos et al., 2008) und Theodoridis in 4,3-6,7% (Theodoridis et al., 2019).
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Burgis nennt in ihrer Arbeit zu einem Fallbericht Uber obstruktive
Mullergangfehlbildungen eine Haufigkeit von 0,1-3,8% (Burgis, 2001b). Hier ist
allerdings nicht ganz klar, ob sich die Zahlen auf den Anteil an weiblichen
genitalen Fehlbildungen beziehen oder auf die gesamte weibliche Bevolkerung.
Acién und Acién geben 7,3% aller weiblicher genitaler Fehlbildungen als
komplexe isolierte Mullergang-Fehlbildungen an (Acién and Acién, 2016).

Scholler et al. erfassten 2018 ebenfalls ein Patientenkollektiv an der Frauenklinik
Tubingen mit genitalen Fehlbildungen. Bei diesem Patientenkollektiv liel3 sich ein
Anstieg der Haufigkeit der Operationen Uber die Jahre beobachten. Begonnen
2003 mit knapp 60 Operationen wurden 2013 ulber 120 Operationen
durchgefthrt. In deren Arbeit wurden 18 unterschiedliche ICD10-Codes
betrachtet, unter anderem auch vermehrt Patientinnen mit dem MRKH-Syndrom
(Schdoller et al., 2018), welche in den ausgewerteten Fallen dieser Arbeit nicht mit
eingeschlossen wurden. So lasst sich der hier fehlende Anstieg der Haufigkeit

der Operationen pro Jahr erklaren.

4.3 Anzahl der Operationen

Die Anzahl der Operationen bezieht sich auf die Eingriffe der einzelnen
Patientinnen.

Die Patientinnen im ausgewerteten Patientenkollektiv erhielten im Mittel 4,4
Operationen.

Allerdings ist aufgrund der kleinen Stichprobe die Anzahl der Patientinnen mit
einer hohen Operationsmenge mit einer Fehlerhaftigkeit behaftet. LAsst man die
Patientinnen mit einer zweistelligen Anzahl an OPs aul3en vor, betragt der
Mittelwert 3,5. Dieser liegt auch naher am Gesamt-Median von 3 Operationen
pro Patientin.

In der Literatur lassen sich hauptsachlich Einzelfallstudien finden, wodurch ein
direkter Vergleich der Anzahl der Operationen nicht optimal ist.

Eine retrospektive Studie von Smith und Laufer mit 27 OHVIRA-Patientinnen
kann als Anhaltspunkt herangezogen werden. Hier wurde bei 20 der Patientinnen
eine OP zur vaginalen Rekonstruktion durchgeftihrt, bei den sieben weiteren

Patientinnen jeweils noch eine zusatzliche OP; teils geplant, teils aufgrund von
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Stenosen oder einer inkompletten Resektion (Smith and Laufer, 2007). Die
Tlbinger Patientinnen erhielten die Folge-OPs unter anderem auf Grund eines
zweizeitigen Vorgehens oder durch Er6ffnungen von Re-Stenosen (siehe Tabelle
8).

In der DRG-Statistik (Diagnosis Related Groups) konnte eine Auflistung zur
Rekonstruktion der Vagina gefunden werden. Dies waren fir das Jahr 2019 1343
Patientinnen aller Krankenhauser, die nach dem DRG-System abrechnen. Hier
lassen sich allerdings nur Angaben zur Anzahl der Patientinnen machen, nicht
jedoch dariber, ob und an welcher Fehlbildung diese leiden und ob einzelnen

Patientinnen mehrere Eingriffe erhielten (Statistisches, 2020).

4.4 Bildgebung

Eine frihe und ausfuhrliche Diagnostik ist fur den weiteren Krankheitsverlauf der
Patientinnen maf3geblich.

Aus der Datenlage der Tubinger Patientinnen geht hervor, dass die Eingriffe
bevorzugt laparoskopisch durchgefuhrt wurden.

Der Goldstandard bei der Diagnostik von Mullergangfehlbildungen ist allerdings
das MRT. Es liefert eine gute Ubersicht iiber die komplette Anatomie des kleinen
Beckens und kann auch fiur Aussagen uber obstruierende Fehlbildungen
herangezogen werden. Jedoch ist es wesentlich teurer als der Ultraschall.
Dartber hinaus verfugt nicht jedes Haus Uber ein eigenes Gerat und es bedarf
eines geubten Auges, um den Befund zu interpretieren (Passos and Britto, 2020).
Der 3D-Ultraschall ist in erfahrener Hand jedoch gleichwertig. Wird bei den
betroffenen Frauen eine operative Therapie angestrebt, sollte eine ausreichende
praoperative Bildgebung in Form eines 3D-Ultraschalls oder eines MRTs
vorliegen (Deutsche Gesellschaft fur Gynakologie und Geburtshilfe e.V., 2020).

Etwa die Halfte (56,3%) der betrachteten Patientinnen erhielt ein MRT bzw. Uro-
MRT (27). Acht der 21 Patientinnen, die kein MRT erhielten, sind Frauen mit
einem komplexen Krankheitsverlauf. Da davon auszugehen ist, dass diese
Patientinnen von sehr erfahrenen Arztinnen und Arzten mitbetreut wurden und
diese in der Laparoskopie sehr bewandert sind, ist die Wahl der Laparoskopie in

diesen Fallen eine gute Option.
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Alle Fach-und Oberérztinnen in Tibingen haben auf diesem Gebiet mehr als 15
Jahre Erfahrung und sind fur kinder-und jugendgynakologische Sprechstunden
speziell weitergebildet (Department fur Frauengesundheit, 2021)

Viele Patientinnen wurde auch ex domo behandelt, weshalb es sein kann, dass
eine weitere Bildgebung mittels MRT in der hausinternen Datenbank SAP in
Tlbingen, lediglich nicht festgehalten wurde.

Die primare Methode zur Diagnostik ist der 2D-Ultraschall. Er ist kostenguinstig,
und relativ leicht zu handhaben. Auch steht er in den meisten Fallen dem
Untersucher leicht zur Verfugung und liefert in der Regel und auch nach
Kenntnisstand des Untersuchers, eine gute Ubersicht (Passos and Britto, 2020).
75% der hier erfassten Patientinnen erhielt ergdnzend als Teil der Bildgebung
eine Sonographie. Neben einer transvaginalen Sonographie kamen auch
Abdomen- und Nierensonographien zum Einsatz.

Auch wenn die Laparoskopie zur Bildgebung, wie eingangs erwéahnt, nicht mehr
als Goldstandard gilt, kommt sie immer noch zum Einsatz. Dabei ist das
subjektive Urteil des Untersuchers und seine personliche Erfahrung im Umgang
mit dieser Art der Diagnostik entscheidend (Passos and Britto, 2020).

Da es sich bei den behandelnden Arztinnen und Arzten in Tubingen um
Spezialisten im Bereich der Mullergangfehlbildung handelt, die den Uterus durch
die Laparoskopie subjektiv beurteilen und einordnen kénnen, wurde bei den
Patientinnen die meist primar operative Laparoskopie gleichzeitig auch zu
diagnostischen Zwecken genutzt, um die Bildgebung mittels 2D Ultraschall
und/oder MRT zu erganzen.

25 der ausgewerteten Patientinnen erhielten eine Hysteroskopie. Diese diente
aber hauptsachlich nicht zur primaren Bildgewinnung, sondern zur Uberprifung
des Therapieerfolges oder als zusatzliche Bildgebung.

Fur Hauser, die auf diesem Gebiet weniger spezialisiert sind, kann die
ESHRE/ESGE-KIlassifikation als guter Leitfaden fiir die Diagnostik dienen (siehe
unten).

Eine noch recht neue jedoch vielversprechende Methode ist die Gel-

Vaginosonographie. Sibal et al. zeigten 2016 in einer Studie mit 28 Patientinnen,
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wie mittels Applikation von Ultraschallgel in die Vagina, die transvaginale
Sonographie optimiert werden kann (Sibal, 2016).

4.5 Zusammenhang ESHRE/ESGE-Klassifikation und ICD10-Code

Mit der ESHRE/ESGE-KIlassifikation ist ein guter Grundstein gesetzt flr eine
schlussigere Nachvollziehbarkeit der Millergangfehlbildungen. Anhand eines,
auch bildlich nachvollziehbaren Schemas, lassen sich die
Mullergangfehlbildungen in den Untergruppen Uterus, Cervix und Vagina
darstellen (Grimbizis et al., 2013b). Diese anschauliche Klassifikation ist auch fur
Laien nachzuvollziehen und erleichtert die Dokumentation der exakten Diagnose
der Patientinnen.

Auch in den aktuellen Leitlinien zu genitalen Fehlbildungen werden die
ESHRE/ESGE-Klassifikationen neben der VCUAM-Klassifikation zur
Eingruppierung empfohlen (Deutsche Gesellschaft fir Gynékologie und
Geburtshilfe e.V., 2020). Die VCUAM-Klassifikation (Vagina Cervix Uterus Adnex
associated Malformation) wurde 2005 von Oppelt et al. publiziert, um auch
komplexere Fehlbildungen mit einem Klassifikationssystem darstellen zu kénnen
(Oppelt et al., 2005).

Im Arztbrief bzw. im OP-Bericht dokumentiert war sie bei 14 Patientinnen (106,
140, 157, 158, 159, 160, 162, 165, 166, 170, 172, 176, 179 und 201).

Allerdings besteht diese Art der Klassifikation auch erst seit 2013 (Grimbizis et
al., 2013b).

Bis auf Patientin 106 waren die Ubrigen 13 Frauen ab 2013 in Tubingen vorstellig.
Patientin 106 wurde demnach wahrscheinlich nachklassifiziert, da sie bereits
2008 zur Erstvorstellung in Tubingen war.

Bei den ausgewerteten Patientinnen lag bei 34 Patientinnen die ESHRE/ESGE-
Klassifikation noch nicht vor und musste selbst durchgefiihrt werden.

25 (73,5%) der 34 Patientinnen waren vor 2013 erstvorstellig und 9 (26,5%) nach
bzw. ab 2013.

Um die Patientinnen adaquat miteinander vergleichen zu koénnen, sollte die
Aufnahme dieser Klassifikation in den Arztbrief, bzw. OP-Bericht zu den

Standardangaben zé&hlen.
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Scholler et al. veroffentlichten hierzu 2018 eine Arbeit zur Anwendbarkeit der
ESHRE/ESGE-Klassifikation. Eine Medizinstudentin klassifizierte dabei als
Nicht-Expertin 93,4% der 920 von ihr ausgewerteten Patientinnen korrekt und
bewertete 90,9% dieser Falle als einfach einzustufen. Somit konnte gezeigt
werden, dass die ESHRE/ESGE-Klassifikation auch eine gute Hilfestellung fur
diejenigen sein kann, die keine Experten auf dem Gebiet genitaler Fehlbildungen
sind (Scholler et al., 2018). Folglich handelt es sich um eine klinisch einfache
Handhabung.

Auch die 34 hier nachklassifizierten Patientinnen konnten anhand dieses
Schemas eingestuft werden. Die Ubereinstimmung mit den ICD10-Codes war
jedoch nicht in jedem Fall gegeben.

Funf der 16 Patientinnen mit dem ICD10-Code Q51.5 (Agenesie/Aplasie Cervix)
(31,3%) waren mit den Diagnosen Vaginalaplasie/-atresie oder Vaginalseptum
vermerkt vorstellig (103, 117, 151, 160, 167).

Eine weitere Patientin (115) mit einer Vaginalaplasie erhielt den ICD10-Code
N.89.7 (Hamatokolpos).

Durch die teilweise ubereinstimmende Symptomatik der unterschiedlichen
ICD10-Codes, ist es nachvollziehbar, dass eine genaue Zuordnung nicht in allen
Fallen gewahrleistet ist. Allerdings ist die Komplexitat der Fehlbildung somit nicht
erfasst. Diese sollte mittels der ESHRE/ESGE-KIassifikation nachzuvollziehen
sein. Dafur ist es entscheidend, dass diese Klassifikation auch vorgenommen
wird.

Da aus einem fehlgebildeten Uterus als Folge ein Hamatokolpos bzw. ein
Hamatokolpos mit Hamatometra/Hamatosalpinx entstehen kann, ist die
Zuordnung zum ICD10-Code N85.7 bzw. N89.7 an sich nicht falsch, die
Aussagekraft jedoch nicht ausreichend. Es ist entscheidend zu wissen, ob die
Patientin beispielsweise ein Vaginalseptum hat, welches den Hamatokolpos
verursacht, oder ob es sich um eine Vaginalaplasie/-agenesie handelt.

Beim abschlieRenden Betrachten der ESHRE/ESGE-Klassifikationen, konnte
dartber hinaus festgestellt werden, dass nach heutigem Kenntnisstand (2020)

37,5% der Patientinnen als OHVIRA-Patientinnen bewertet werden wiirden.
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Dies ist auch hinsichtlich einer Vereinheitlichung der Therapieplanung sowie
eines Vergleiches des Outcomes entscheidend, wenn man Patientinnen zu
einem definitiven Krankheitsbild zuordnen kann.

Da es sich bei dem OHVIRA-Syndrom um ein seltenes Krankheitsbild handelt
(1/2000 — 1/2800) (Del Vescovo et al., 2012), liegt dieses nicht im Fokus bei der
Diagnostik. Anhand der ESHRE/ESGE-Klassifikation ist es deutlich leichter,
Patientinnen diesem Krankheitsbild zuzuordnen.

In einer retrospektiven Studie der Kinderklinik Boston und Brigham und der
Frauenklinik Boston, Massachusetts wurden 27 Patientinnen mit einem OHVIRA-
Syndrom untersucht. Als haufigste Diagnostikmethode wurde dabei das MRT
verwendet und zur Therapie eine vaginale Rekonstruktion durchgefiihrt. Sechs
dieser Patientinnen erhielten im Verlauf eine zweite OP, aufgrund von Infektionen
und/oder Restenosen der Vagina (Smith and Laufer, 2007).

Auch die hier beschriebenen Patientinnen mit einem OHVIRA-Syndrom erhielten
entweder eine Vagina-/Zervixrekonstruktion oder eine Inzision des

Vaginalseptums (siehe Tabelle 8).

4.6 Unterschiedliche Operationsverfahren

Den ausgewerteten Patientinnen mit querem Vaginalseptum, (partieller)
Vaginalaplasie und Zervixhypo/-aplasie mit vorhandenem Uterus, kann durch
einen operativen Eingriff geholfen werden.

Die Entleerung einer Hamatometra und/oder Hamatokolpos war immer Teil eines
Eingriffs, um die Symptomatik der Patientinnen zu verbessern.

Die modifizierten Methoden nach Vecchietti und Mcindoe dienen als bevorzugte
Behandlungsmethode in Tubingen. Bei einer zervikalen Agenesie oder
Dysgenesie kommt die uterovaginale Anastomose und Zervixrekonstruktion zum

Einsatz.

4.6.1 Rekonstruktionen Vagina und Zervix

Wie im Einleitungsteil beschrieben, gibt es eine Vielzahl an Methoden zur

Vaginalrekonstruktion und Neovaginaanlage.
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Bis jetzt konnte sich bei all den verschiedenen chirurgischen Methoden keine
allgemein beste Technik zur Behandlung finden lassen. Zudem spielen die
medizinische Vorgeschichte der Patientin, sowie deren Praferenzen, Lebensstil
und Grundvoraussetzungen sowie die Fahigkeiten des behandelnden Chirurgen
eine entscheidende Rolle zur Auswahl der richtigen Methode (Bastu et al., 2012).
Dies lasst sich auch bei den hier beschriebenen Patientinnen erkennen, die nach
ausfuhrlicher Anamnese eine flr sie passende Therapie erhielten, die an die
individuellen anatomischen Gegebenheiten und die Lebenssituation angepasst
wurde.

Ziel der Anlage einer Neovagina ist es, einen freien Durchgang fur abflieRendes
Menstruationsblut und einen zufriedenstellenden Geschlechtsverkehr zu
ermdglichen (Bastu et al., 2012), da die Patientinnen auch meist mit Dys- bzw.
Amenorrh6 und Dyspareunie vorstellig werden.

Je nachdem, welche weiteren Optionen man fur die Patientin in der Zukunft
anstrebt, beispielsweise eine kinftige Uterustransplantation, sind nicht alle
Methoden gleich gut geeignet. Die Wharton-Sheares-George Methode ist dafur
jedoch anwendbar (Deutsche Gesellschaft fir Gynakologie und Geburtshilfe
e.V., 2020). Dies wurde zum Zeitpunkt jedoch bei keiner der Patientinnen
diskutiert, kbnnte aber zukinftig immer mehr an Bedeutung gewinnen.

Laut den aktuellen Leitlinien stellt die laparoskopisch assistierte
Neovaginaanlage bei Vaginalaplasie die Methode der ersten Wahl dar (Deutsche
Gesellschaft fir Gynékologie und Geburtshilfe e.V., 2020).

In vielen europaischen Landern ist eine operative Methode, beispielsweise nach
Vecchietti oder Davydov die bevorzugte Herangehensweise. Postoperativ dient
hier ein Phantom/ Stent/ Dilatator zum Offenhalten der geschaffenen Vagina und
zur Verhinderung einer Verklebung (Nakhal and Creighton, 2012)(
Auch bei den hier operierten Patientinnen kam die modifizierte Methode nach
Vecchietti zum Einsatz.

Bei den meisten Methoden ist es wichtig, dass die Patientinnen nach dem
operativen Eingriff die Neovagina selbststéandig mittels eines Dilatators offen
halten, gerade wenn sie nur unregelmafiigen oder gar keinen sexuellen Kontakt

haben (Bastu et al., 2012). Bei den ausgewerteten Patientinnen wurde bei den
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Kontrollterminen nach der Therapie oft angegeben, noch keinen sexuellen
Kontakt gehabt zu haben.

Bei den ausgewerteten Patientinnen wurde chirurgisch vorgegangen. Die
Patientinnen verwendeten postoperativ auch einen Dilatator, um die neu
geformte Vaginalgrube zu erhalten. Die Verwendung eines Phantoms wurde bei
den Patientinnen 112, 115, 117, 137, 138, 151, 164, 183 und 190 dokumentiert.
Die alleinige Dilatation der Vagina ist eine nichtinvasive und kostengunstige
Methode, ein bereits vorhandenes Vaginalgriibchen, weiter auszudehnen.
Erstmals beschrieben wurde diese Behandlungsmethode bereits 1938 von R.T.
Frank in ,The formation of an artificial vagina without operation (Nakhal and
Creighton, 2012, Frank, 1938). Um jedoch eine erfolgreiche Dilatation der Vagina
von etwa 7-8 cm zu erhalten, muss die Patientin taglich mindestens eine halbe
Stunde den Dilatator verwenden (Nakhal and Creighton, 2012).

Obwohl mit der Dilatation zufriedenstellende Ergebnisse erzielt werden kdnnen,
darf man nicht aul3er Acht lassen, was diese Behandlung fiir die Patientinnen auf
psychischer Ebene bedeutet (Teng et al., 2019).

Betrachtet man die Lange der Vagina und die Funktionalitat hinsichtlich des
Geschlechtsverkehrs, konnten die operativen Methoden mit 90% im Vergleich
zur alleinigen Dilatation mit 70% eine signifikant héhere Erfolgsrate erzielen
(Callens et al., 2014). Da bei diesen Patientinnen aus Tubingen keine alleinige
Dilatation stattgefunden hat, kann man keinen direkten Vergleich zwischen den
Erfolgsraten nach OP und Dilatation herstellen.

Es ist nicht in allen Fallen dokumentiert, wie viele Minuten/Stunden die
Patientinnen den Dilatator pro Tag verwendet haben und wie sich ihr Sexualleben
nach der Operation veréndert hatte.

Bei den Patientinnen, bei denen eine Tragedauer festgehalten wurde, wurde das
Phantom mindestens 30 Minuten am Tag getragen, wie es auch von Nakahl und
Creighton beschrieben und in den aktuellen Leitlinien empfohlen wird (Nakhal
and Creighton, 2012, Deutsche Gesellschaft fir Gynakologie und Geburtshilfe
e.V., 2020). Bei Patientin 172 wurde eine Tragezeit von einer Stunde taglich

festgehalten, bei Patientin 115 eine Tragezeit von anfanglich 20 Stunden am Tag.
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Die meisten Patientinnen sind zwar recht jung, durchschnittlich16,2 Jahre, jedoch
in einem Alter mit einer gewissen psychischen Reife, um eine eigenstandige
Entscheidung zu treffen, wenn eine Vaginalrekonstruktion als Therapiemethode
im Raum steht. Somit zeigen sie auch eine héhere Compliance (Nakhal and
Creighton, 2012). Die jungste Patientin war 10 Jahre alt, die alteste 20 Jahre.
Bei den Patientinnen 117, 121, 151, 167 und 179 kam eine modifizierte Technik
nach McIindoe zum Einsatz, bei der lediglich eine Tunnelung ohne Transplantat
durchgefiihrt wurde. Dadurch kann es folglich auch nicht zu einer
TransplantatabstoRung kommen. Die Mclndoe-Technik weist im Vergleich zu
anderen Methoden eine relativ geringe Komplikationsrate und eine einigermalf3en
simple Durchfihrungsweise auf. Nichtdestotrotz kommen bei dieser Technik
auch Risikofaktoren in Form von Narbenbildung, Keloidbildung und Infektionen
vor (Bastu et al., 2012).

Bei funf der Patientinnen, die sich einer Vaginalrekonstruktion unterzogen, traten
im Verlauf verschiedene Komplikationen auf. Patientin 137 entwickelte eine
Harninkontinenz sowie eine chronische Obstipation. Bei Patientin 151 kam es zu
einer retrograden Menstruation, vermehrtem Auftreten von Granulationsgewebe
und einem raschen Verengen der neu geformten Vagina. Dartber hinaus wurde
iatrogen die Blase perforiert und bei der Mirena Spirale riss das
Ruckholbéndchen ab. Die drei folgenden Patientinnen hatten Probleme mit der
Menstruation. So litten Patientin 167 und 172 nach der Behandlung an
Metrorrhagien. Letztere zudem an einer Nierenbeckenentziindung. Bei Patientin
183 kam es nach Absetzen der oralen Kontrazeption erneut zu Oligo- und
Hypomenorrhoe.

Durch das recht junge Alter der Patientinnen kam es in den meisten Fallen bis zu
den Verlaufskontrollterminen auch noch nicht zur Kohabitation, bzw. wurde kein
weiterer Versuch nach der Operation unternommen. Patientin 196, die auch eine
Vaginalrekonstruktion erhielt, berichtete Uber einen zufriedenstellenden
Geschlechtsverkehr sowohl fur sie als auch fir ihren Partner. Der Partner der
Patientin 190 berichtete Uber eine Verbesserung beziglich des
Geschlechtsverkehres im Vergleich zur Situation vor der Operation. Diese

Patientin erhielt eine Vagina- und Zervixplastik.
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Da bei den anderen Patientinnen Uber den nach einer OP erfolgten
Geschlechtsverkehr keine Angaben vorliegen, wurde dies bei der Auswertung im
Ergebnisteil nicht als eigener Punkt geflihrt. Kiinftig konnte dieser Aspekt in die
Dokumentation bei allen Patientinnen aufgenommen werden, um Vergleiche und
Erfolge feststellen zu koénnen.Um Uber den subjektiven Therapieerfolg der
Patientinnen eine fundierte Aussage treffen zu kdnnen, muisste man die
Patientinnen mit einem Fragebogen selbst befragen.

Seit dem Jahr 2000 gibt es z.B. den Female Sexual Function Index (FSFI), mit
welchem unter anderem das sexuelle Verlangen, die Erregbarkeit, der
Orgasmus, Schmerzen und Befriedigung der Patientinnen abgebildet werden
(Meston et al., 2020).

Grimbizis et al. beschreiben die uterovaginale Anastomose und die
Zervixrekonstruktion als haufig eingesetzte Methoden bei einer zervikalen
Agenesie oder Dysgenesie (Grimbizis et al., 2004).

Bei neun Patientinnen (ID 92, 117, 130, 137, 157, 166, 167, 175, 194) wurde im
Verlauf ihrer Therapie eine uterovaginale Anastomose durchgefihrt, bei 21
Frauen eine Zervixrekonstruktion/Portiorekonstruktion (siehe Tabelle 8).

Im Gegensatz zu einer Hysterektomie besteht bei den Patientinnen die Chance,
einen normalen Menstruationszyklus zu haben und unter Umstanden auch
schwanger werden zu kénnen. Die hysterektomierten Patientinnen erleiden dafir
keine retrograde Menstruation oder Adhéasionen und damit verbundene
Beschwerden (Grimbizis et al., 2004).

Acién et al. konnten sogar bei Patientinnen mit einer kompletten Agenesie der
Zervix und der Vagina uber eine normale Menstruation und Geburten berichten,
indem sie den Corpus Uteri in die Neovagina implantierten (Acién et al., 2008).
Dennoch kdnnen bei der uterovaginalen Anastomose Komplikationen auftreten,
wie beispielsweise Schmerzen, Entzindungen, Reobstruktionen und Stenosen
sowie Verletzungen von Darm und Blase. Im schlimmsten Fall kann es durch
eine Haufung der Komplikationen oder einem besonders schwerwiegenden
Komplikationsverlauf auch zum Versterben der Patientin kommen (Rock et al.,
2010).
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Acién und Acién verweisen in ihrer Arbeit von 2016 darauf, dass bei einem
laparoskopischen Vorgehen mit oder auch ohne Stents, die Langzeitergebnisse
hinsichtlich einer Reobstruktion und Infektionen nicht so positiv ausfallen, wie bei
einer Laparotomie. In diesen Fallen bendtigt die Patientin dann noch eine
Hysterektomie (Acién and Acién, 2016), welche eigentlich vermieden werden
sollte. Patientin 166 erhielt auch zunachst eine uterovaginale Anastomose und
wurde dann mit einem weiteren Eingriff hemihysterektomiert. In den aktuellen
Leitlinien sind sowohl die Hysterektomie als auch die Hemihysterektomie neben
rekonstruktiven Verfahren als Thearpieoption genannt. Wichtig ist dabei, die
Patientinnen dariiber aufzuklaren, dass ein rekonstruktives Verfahren keine
Garantie fur eine mdgliche Schwangerschaft ist (Deutsche Gesellschaft fur
Gynakologie und Geburtshilfe e.V., 2020). Einschlief3lich dieser Patientin wurde
bei neun Frauen eine Hemihysterektomie durchgefiihrt. Die acht weiteren
Patientinnen hatten zuvor allerdings eine andere OP erhalten.

Bei Patientin 117 musste als Folge-OP eine Querlaparotomie durchgefiihrt
werden, um parazervikales Stentmaterial zu entfernen.

Vierzehn Patientinnen erhielten eine Zervixrekonstruktion. Darunter befinden
sich sechs Frauen, die nach der ESHRE/ESGE-Klassifikation mit C4, sprich einer
Zervixaplasie, eingestuft wurden.

In einer Langzeitstudie mit 18 Patientinnen mit Zervixatresie (sieben davon auch
zusatzlich mit  Vaginalaplasie) untersuchten Deffarges et al. die
Therapieverfahren und das Outcome der Patientinnen. Die angewandten
Operationen waren dabei die Resektion oder Koagulation von endometriotischen
Knoten, Adhasiolyse und unilaterale Adnexektomie, einmal auch mit einer
kontralateralen Salpingektomie (Deffarges et al., 2001).

Auch bei den hier dargestellten Patientinnen wurden diese Methoden angewandt
(siehe Tabelle 8).
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4.6.2 Transversales Vaginalseptum

Eine Septumresektion bzw. Inzision wurde bei 23 Patientinnen (47,9%)
durchgefihrt, um einen Blutabfluss zu gewahrleisten. Im Verlauf kam es bei einer
Patientin (ID 138) zu einem Reverschluss.

Um Patientinnen mit einem transversalen Vaginalseptum zu behandeln, kann
man dies entweder resezieren oder falls durch die Komplexitéat des Falles oder
der Dicke des Septums erforderlich, eine Laparoskopie bzw. Laparotomie
durchfiihren (Deutsche Gesellschaft fur Gynakologie und Geburtshilfe e.V.,
2020). In einer Studie von Williams et al. wurden 46 Patientinnen mit einem
transversalen Vaginalseptum retrospektiv ausgewertet und das Outcome
betrachtet. 59% der Patientinnen erhielten eine vaginale Resektion und 6% eine
laparoskopische. Bei diesen Patientinnen zeigte sich das Langzeit-Outcome
positiv (Williams et al., 2014).

4.6.3 Uterusrekonstruktion

Patientin 106 war im Jahr 2008 in Tubingen mit einem prospektiven
Kinderwunsch bei Uterus bicornis mit symptomatischer Hamatometra vorstellig.
Unter anderem erhielt sie eine Rekonstruktion des linken Uterushorns.

Gerade bei einem Uterus bicornis sollte eine Operation nur unter ausfuhrlicher
Prifung der Anamnese, insbesondere das Vorliegen einer symptomatischen
Hamatometra und mit Beriicksichtigung der Abort- und Frihgeburtenrate der
jeweiligen Patientin erfolgen (Deutsche Gesellschaft fiir Gynékologie und
Geburtshilfe e.V., 2020).

Bei Patientin 140 konnte funf Jahre nach Diagnosestellung bei einem Uterus
bicornis eine Schwangerschaft mit Geburt verzeichnet werden. Es wurde eine
Vaginalseptumresektion sowie eine Zervixrekonstruktion und
Endometrioseresektion durchgefiihrt.

Bei einem Uterus unicolis muss man zur Entscheidungsfindung der Therapie das
Vorhandensein oder Fehlen eines rudimentaren Horns beachten. Ist ein
rudimentéres nicht kommunizierendes Horn mit Endometrium vorhanden, sollte

eine Therapie in Form einer laparoskopischen Resektion erfolgen, um die Gefahr
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einer Hamatometrabildung und die Endometrioseinzidenz zu verringern
(Deutsche Gesellschaft fur Gynéakologie und Geburtshilfe e.V., 2020).

Nach diesen Leitlinien wurde Patientin 166 behandelt, indem das rechte nicht
kommunizierende Horn entfernt wurde.

Liegt hingegen ein kommunizierendes Horn mit Endometrium vor, erfolgt initial
keine Therapie. Es kann jedoch die Koagulation des Horns oder eine Resektion
bei Hamatometrabildung erwogen werden. Auch bei einem Horn ohne Cavum
und einem fehlenden rudimentaren Horn, muss initial keine Therapie erfolgen.
Kommt es zu einer Schwangerschaft im rudimentaren Horn, muss diese mitsamt
des Horns entfernt werden (Deutsche Gesellschaft fir Gynakologie und
Geburtshilfe e.V., 2020). Bei den ausgewerteten Patientinnen musste diese
Mafnahme zum Glick nicht ergriffen werden.

Patientin 201 erhielt zunachst eine Hemihysterektomie rechts und nach einer
erfolgreich ausgetragenen Schwangerschaft mit Sectio eine totale

Hysterektomie.

4.7 Hormontherapie

Bei dem hier betrachteten Patientenkollektiv wurde bei 24 Patientinnen eine
hormonelle Kontrazeption eingesetzt, nicht aber in jedem Fall zur vollstandigen
Unterdrickung der Menstruation, sondern auch um einen gleichmaRigen Zyklus
zu gewabhrleisten.

Bischoff et al. berichten in ihrer Arbeit unter anderem auch Uber den Einsatz
hormoneller Kontrazeptiva, zur Verhinderung inflammatorischer Reaktionen in
der Vagina durch nicht ablaufendes Menstruationsblut (Bischoff et al., 2019).
Wenn bei einer noch sehr jungen Patientin ein grol3erer Eingriff angestrebt wird,
man ihr diese Prozedur psychisch aber noch nicht zumuten kann, werden orale
Kontrazeptiva zur Unterdriickung des Menstruationszyklus und der damit
einhergehenden Beschwerden verwendet und die Patientin kann zu einem
spateren Zeitpunkt operativ behandelt werden (Deutsche Gesellschaft fir
Gynakologie und Geburtshilfe e.V., 2020).

Auch das Durchschnittsalter der Patientinnen mit einer hormonellen Therapie im

erfassten Patientenkollektiv zeigt mit 15,3 Jahre das junge Alter der Patientinnen.
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Die juingste Patientin war 10 Jahre alt, die &lteste Patientin 31. Bei letzterer wurde
im Rahmen einer prospektiven Kinderwunschberatung ein Uterus bicornis bicollis
diagnostiziert. Lasst man diese Patientin (140) aus der Berechnung des
Durchschnittalters heraus, ergibt sich ein Mittelwert von 14,5 Jahren. Wie unter
4.1 beschrieben, handelt es sich bei den Patientinnen mit einem Alter tber 30

um Einzelfélle.

4.8 Verlaufskontrolle

Bei 18 der insgesamt 48 Patientinnen konnte man in der Dokumentation zum
Zeitpunkt der Auswertung einen Hinweis auf eine regelmallige Verlaufskontrolle
finden. Gerade bei komplexen Fallen ist es wichtig, dass die Patientinnen auch
nach der Operation gut betreut werden. Eine dokumentierte regelmafige
Verlaufskontrolle lasst sich aber nur bei 10 der 20 Patientinnen mit einem
komplexen Krankheitsverlauf feststellen. Dies kann unter anderem der teilweise
lickenhaften Dokumentation, einem Wegzug der Patientin oder deren
Weiterbehandlung in einer heimatnahen Klinik geschuldet sein.

Da viele der Eingriffe auch bereits vor Uber zehn Jahren durchgefihrt wurden, ist
es nachzuvollziehen, dass zum Zeitpunkt der Auswertung nicht mehr alle
Patientinnen in Tubingen zu Verlaufskontrollen erscheinen, zumal einige der
Patientinnen auch nur einmalig in Ttbingen vorstellig waren, da ihre betreuenden
Kliniken keine Spezialisierung auf dem Gebiet der Millergangfehlbildungen
haben.

Vor allem bei der Anlage einer Neovagina ist die postoperative Betreuung und
Kontrolle wichtig, um das Offenbleiben des neu geschaffenen Lumens zu
gewahrleisten.

Bei den Patientinnen 103 und 179, die eine Neovagina erhielten, ist aber keine
regelmaRige Verlaufskontrolle nachzuvollziehen.

Da die Patientin 103 ihre Neovagina nicht in Tubingen erhalten hat, kann die
Verlaufskontrolle auch in einer anderen Klinik erfolgt sein.

Die Patientin 179 erhielt ihre Neovagina in Tidbingen und war ein Jahr spater
auch nochmals zur Laparoskopie und Hysteroskopie vorstellig. Eine weitere

Behandlung ist der Dokumentation jedoch nicht zu entnehmen.
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Auch ist nicht bei allen Eingriffen eine Uber Jahre bestehende Verlaufskontrolle
notwendig.

Um jedoch Stenosierungen oder einen Reverschluss auszuschliel3en und um
Infektionen zu vermeiden, sollten die Patientinnen nach der Therapie eine
Anlaufstelle zur weiteren Kontrolle haben (Deutsche Gesellschaft fur
Gynakologie und Geburtshilfe e.V., 2020).

4.9 Assoziierte Fehlbildungen

Bei den ausgewerteten Patientinnen kamen Nieren- und Abdomensonographie
zur ldentifikation von assoziierten Fehlbildungen als erweiterte Diagnostik zum
Einsatz.

Zur Abklarung sollte bei der Diagnostik einer genitalen Fehlbildung auch eine
Nierensonographie erfolgen, bzw. je nach Symptmomlage der Patientinnen eine
entsprechende Bildgebung und Untersuchung eingeleitet werden (Deutsche
Gesellschaft fir Gynakologie und Geburtshilfe e.V., 2020).

Es ist nicht selten, dass Patientinnen neben einer angeborenen genitalen
Fehlbildung auch weitere Anomalien aufweisen.

In 60-80% er Félle treten hierbei Nierenanomalien auf (Deutsche Gesellschatft fir
Gynakologie und Geburtshilfe e.V., 2020). Da aber, wie bereits erwahnt, von
einem teilweise inkonsequenten Gebrauch der Begriffe Agenesie und Aplasie
auszugehen ist, werden diese zusammengefasst dargestellt. Im ausgewerteten
Kollektiv konnte bei 50% der Patientinnen eine Form der Nierenfehlbildung
gefunden werden.

Auch in der Literatur findet man gehaufte Zusammenhange zwischen einer
genitalen Fehlbildung und Anomalien der ableitenden Harnwege. Stolzlechner et
al. erklaren dies durch die gemeinsame embryonale Entwicklung aus der
Urogenitalleiste. Kommt es hier im Laufe der Entwicklung zu einer Storung,
konnen sowohl die Genitalorgane als auch das Harnsystem betroffen sein
(Stolzlechner et al., 1995).

Bereits 1953 stellten Woolf et al. einen Zusammenhang zwischen einer
ipsilateralen Nierenagenesie und uterinen oder genitalen Fehlbildungen her und

erklarten dies durch eine mesonephrische Anomalie (Woolf and Allen, 1953).
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Neben den renalen Fehlbildungen kdnnen auch Skelett- und Adnexanomalien
sowie Leistenhernien als assoziierte Fehlbildung auftreten. Dies kommt bei etwa
30% der Frauen mit einer genitalen Fehlbildung vor (Deutsche Gesellschaft fur
Gynakologie und Geburtshilfe e.V., 2020). Skeletale Fehlbildungen traten bei 4
(8,3%) der Tubinger Patientinnen auf.

4.10 Komplikationen

Das Vorkommen einer iatrogenen Blasenperforation oder anoperierten
Hamatometra sollte nattrlich vermieden werden, kann jedoch auch nie ganz
ausgeschlossen werden. Um den anderen Komplikationen entgegenwirken zu
kdnnen, sind regelmafige Verlaufskontrollen und eine ausfihrliche Anamnese
entscheidend.

Neben den oben (3.10) genannten Komplikationen konnten aber auch
komplikationslose und zufriedenstellende postoperative Verlaufe festgestellt
werden und bei drei Patientinnen erfolgreiche Schwangerschaften mit Geburt
verzeichnet werden (ID 140, 162, 201).

Unter, bzw. nach Therapie, wurde bei den Patientinnen zum Teil Uber eine
rezidivierende Hamatometra (u.a. mit Hamatokolpos), Dysmenorrhoen,
Dyspareunie und diffuse Unterbauchschmerzen berichtet.

In einer retrospektiven Studie untersuchten Joki-Erkkilda und Heinonen 26
Patientinnen mit einer obstruktiven vaginalen Fehlbildung. In der Kategorie des
transversalen Vaginalseptums konnten auch sie bei jeweils 19% der Patientinnen
eine dysfunktionale uterine Blutung sowie Dysmenorrhoe und bei 30% eine
Dyspareunie feststellen (Joki-Erkkila and Heinonen, 2003).

Dazu kam es in manchen Fallen zu Entzindungsreaktionen, unter anderem in
Form von beginnender pelviner Peritonitis, Pelvic-inflammatory-disease,
(sub)akutem Abdomen, Abszess und einer Nierenbeckenentziindung.

In einer Fallstudie stellten Kapczuk et al. 22 Patientinnen mit obstruierenden
Mullergangfehlbildungen vor. Bei zwei Patientinnen wurde auch hier ein Pelvic-
Inflammatory-Syndrom  beschrieben, aufgrund eines mikroperforierten

Pyokolposes (Kapczuk et al., 2018).
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Die Dislokation der Mirena-Spirale bei zwei Patientinnen (ID 100 und 151) kam
als eine weitere Komplikation hinzu. Dies kann aber nicht ausschlie3lich am
fehlgebildeten Genitalbereich der Patientin liegen, sondern kann, wenn auch

selten, im physiologischen Situs vorkommen (Brezinka, 2012).

4.11 Familienanamnese

In einem Fall (Patientin 137) erwies sich die Familienanamnese als positiv. Eine
Schwester dieser Patientin hatte ein longitudinales Hymenalseptum, wéhrend die
Patientin selbst eine Zervixhypo- bis aplasie und partielle Vaginalaplasie aufwies.
Ansonsten war die Familienanamnese entweder unauffallig, nicht bekannt oder
bezog sich auf Nebendiagnosen.

Bei Patientinnen mit dem MRKH-Syndrom konnte eine autosomal-dominante
Vererbung von chromosomalen Mikrodeletionen und -duplikationen festgestellt
werden, was bei diesen Patientinnen familiare Haufungen erkléaren kénnte (Ledig
et al., 2011). Die obstruktiven Mullergangfehlbildungen fallen allerdings nicht in
die Kategorie des MRKH-Syndroms, weshalb man hier nicht die chromosomalen

Abberationen als Erklarung heranziehen kann.

4.12 Endometriose

Vier Patientinnen im hier erfassten Patientenkollektiv leiden an einer
Endometriosis genitalis externa (92, 115, 175, 190). Drei weitere an
Endometriosis genitalis interna (140, 151, 157); insgesamt 14,6%. Ein
Zusammenhang einer retrograden Menstruation und einer Endometriose wird
vermutet (Lucisano et al., 1992, Deutsche Gesellschaft fur Gynakologie und
Geburtshilfe e.V., 2020).

In einer Studie von Pitot et al. zeigte sich bei 3% (13/425) der Patientinnen eine
Endometriose in Kombination mit einer uterinen Fehlbildung (Pitot et al., 2020).
Kapczuk et al. stellten bei vier von 22 Patientinnen (18,18%) eine Endometriose
(Becken) fest (Kapczuk et al., 2018).
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4.13 Falldarstellung der Patientinnen

Die Falldarstellung der Patientinnen hatte von Beginn an Ubersichtlicher
strukturiert werden mussen. In den angelegten Tabellen befindet sich zu viel
Text. Man hatte hier eine pragmatischere Darstellung mit ja/nein Optionen
wahlen sollen. Durch die in der Dokumentation (Arztbriefe, OP-Berichte)
unterschiedlich verwendeten Begriffe und Bezeichnungen, war es als Laie jedoch

teilweise nicht nachzuvollziehen, welche Begriffe nun inhaltlich dasselbe meinen.

4.14 Erkenntnisgewinn aus Fragestellung

Ziel der Auswertung der ausgewahlten Patientinnen war es, einen
Erkenntnisgewinn aus Diagnostik, Fehldiagnostik, Therapie, falscher Therapie
und gegebenenfalls des Outcomes zu erhalten.

Wie viele Patientinnen, aller dokumentierter Patientinnen im ZSGF, leiden an
einer komplexen obstruierenden Fehlbildung? Wie ist der Verlauf tber die Jahre?
Wie aussagekréftig sind die ICD10-Codes? Inwieweit lassen sich Fehlbildungen
mit Hilfe der aktuellen Klassifikation eingruppieren? Was lasst sich Utber die
Diagnostik, Fehldiagnostik, Therapie, falsche Therapie und gegebenenfalls das
Outcome sagen? Gibt es ein einheitliches/standardisiertes Vorgehen? Gibt es
eine Entwicklung bzw. Veranderung tber die Zeit bezlglich der Klassifikation der
Patientinnen sowie der OP-Anzahl?

Wie unter 3.2 und 4.2 zu sehen ist, litten 6,2% der Patientinnen im Zeitraum von
2004 bis 2017 an einer komplexen obstruierenden Fehlbildung. Uber die Jahre
hinweg lie3 sich kein Anstieg der Patientenfalle erkennen. Das Maximum an
Patientinnen lag bei den obstruktiven Fehlbildungen 2012 mit sechs Patientinnen
und bei der Gesamtauswertung der Fehlbildungspatientinnen war 2014 das Jahr
mit der hochsten Fallzahl (71 Patientinnen).

Die Aussagekraft der ICD10-Codes ist nicht in allen Fallen ausreichend, da ein
einzelner Code das Krankheitsbild nicht immer allumfassend abbilden kann.
Siehe hierzu 4.5. Die Fehlbildungen lassen sich mit Hilfe des aktuellen
ESHRE/ESGE-KIassifikationssystems gut eingruppieren.
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Anhand eines, auch bildlich nachvollziehbaren Schemas, lassen sich die
Mullergangfehlbildungen in den Untergruppen Uterus, Cervix und Vagina
darstellen (Grimbizis et al., 2013b). Diese anschauliche Klassifikation ist auch fur
Laien nachzuvollziehen und erleichtert die Dokumentation der exakten Diagnose
der Patientinnen.

Mittels Sonographie, MRT und auch diagnostischer Laparoskopie lassen sich die
Diagnosen gut stellen und basierend auf der Bildgebung kann eine
entsprechende Therapie begonnen werden. Fehldiagnostiken bzw. verspéatete
Diagnosen sind auf fehlende Erfahrung mit diesen komplexen Krankheitsbildern
in weniger spezialisierten Einrichtungen zuriickzufiihren. Daraus kann dann eine
falsche Therapie resultieren, die nicht das gewtinschte Ergebnis liefert und das
Outcome fur die betroffene Patientin dementsprechend nicht zufriedenstellend
ist. Erfolgt eine angemessene Therapie jedoch zeitnah, kann die Lebensqualitat
der Patientin erheblich ansteigen.

Die 48 Patientinnen wurden im ZSGF gemal den aktuellen Leitlinien behandelt
und betreut. Aufgrund der unterschiedlichen Auspragung der Krankheitsbilder
gibt es kein einheitliches/standartisiertes Vorgehen. Allerdings haben sich
Methoden wie die modifizierten Techniken nach Vecchietti und Mcindoe etabliert.
Bezuglich der Klassifikation der Patientinnen lie3 sich ein Anstieg der
Patientinnen erkennen, welche nach der ESHRE/ESGE-KIlassifikation eingestuft
wurden. Allerdings besteht dieses Klassifikationssystem auch erst seit 2013. Die
Patientinnen aus vorausgehenden Jahren wurden nicht alle nachklassifiziert.
Eine Veranderung der OP-Anzahl lasst sich nicht erkennen (siehe 3.3).

Durch die meist doch recht unterschiedlich detaillierte Dokumentation in der
hausinternen Datenbank SAP, war es erschwert, einen Konsens zur Auswertung
zu finden, in dem mdoglichst genau die Krankengeschichte und der Verlauf der
einzelnen Patientinnen aufgegriffen werden sollte.

Jedoch geht deutlich hervor, dass die Eingriffe bevorzugt laparoskopisch
durchgefiihrt wurden und nicht in jedem Fall eine zusatzliche Bildgebung mittels
MRT erfolgte. Da jedoch angenommen werden kann, dass es sich bei den
Untersuchern um erfahrene Fachéarztinnen/-arzte handelte (spezialisiertes

Zentrum) und diese aufgrund langjdhriger Erfahrung und Expertise eine
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adaquate Interpretation der Laparoskopie durchfiihren kénnen, ist eine andere
Form der Bildgebung auch nicht zwingend notwendig.

Ein gut durchdachtes Management ist bei diesen individuellen Fehlbildungen
ohne einheitliches Therapiekonzept und Vorgehen sehr wichtig. Der oftmals
lange und komplizierte Therapieweg ist nicht dem Versagen der Arzte
geschuldet, sondern besteht durch die komplexe Klinik der Patientinnen. Bei den
durchgefiihrten Eingriffen gestaltete sich der peri- und postoperative Verlauf
meist komplikationslos. Dennoch musste sich der Grof3teil der Patientinnen
mehreren OPs unterziehen, damit sie ein bestmdgliches Outcome erhielten.
Auch Bischoff et al. schreiben, dass ein gutes Management mit der richtigen
Diagnose ein entscheidender Punkt fir den weiteren Verlauf ist. So wird oft eine
Vaginalagenesie mit einer Hymenalatresie verwechselt und folglich nicht richtig
therapiert (Bischoff et al., 2019).

Gerade in der hormonellen Ruhephase ist es schwierig, zwischen einer
Hymenalatresie und einer Vaginalaplasie zu unterscheiden (Deutsche
Gesellschaft fir Gynakologie und Geburtshilfe e.V., 2020).

Da es sich bei der Frauenklinik Tabingen um ein spezialisiertes Zentrum fir
genitale Fehlbildungen handelt, ist davon auszugehen, dass die richtige
Diagnostik und das Management fir diese Félle gewahrleistet sind (Department
fur Frauengesundheit, 2021).

Da viele der Patientinnen jedoch zuvor in weniger spezialisierten Hausern
vorstellig waren, erhielten sie je nachdem eine, die Schwere der Fehlbildung nicht
vollends erfassende Diagnose. Jedoch kamen die Patientinnen in der Regel bei
einer ex domo gestellten Diagnose recht zugig in die Frauenklinik Tubingen zur
weiteren Diagnostik und/oder Therapie. Aber gerade fir die Frauen, die nicht die
Madglichkeit haben in einem spezialisierten Zentrum behandelt zu werden, ist es
fur den weiteren Krankheitsverlauf und die daraus resultierende Lebensqualitat
entscheidend, dass auch weniger spezialisierte Arzte/Arztinnen die Schwere der
Fehlbildung richtig einschatzen kbnnen. Die ESHRE/ESGE-Klassifikationen und
die aktuellen Leitlinien der DGGG, OEGGG und SGGG bieten hier einen guten
Anhaltspunkt.
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Zusammenfassend lasst sich sagen, dass die 48 Patientinnen gemald den
aktuellen Leitlinien behandelt und betreut wurden, in der Dokumentation jedoch
noch einige Ungenauigkeiten bestehen.

Es sollte darauf geachtet werden, Begrifflichkeiten wie Agenesie, Aplasie und
Atresie korrekt anzuwenden und die Patientinnen nach den ESHRE/ESGE-
Klassifikationen einzustufen. Auch konnte man den FSFI Score in die
Dokumentation miteinschliel3en, um die verschiedenen OP-Methoden bezuglich
des Outcomes der sexuellen Zufriedenheit der Patientinnen besser vergleichen
zu kénnen. Um einen subjektiven Therapieerfolg der Patientinnen zu erfragen,
konnte man diese mittels eines Fragebogens kontaktieren und nach aktuellen
Beschwerden, Funktionalitdt, Zufriedenheit beim Geschlechtsverkehr,
psychischem Wohlbefinden, Schwangerschaften und Langzeitfolgen der

Behandlung fragen.

4.15 Starken und Schwachen der Arbeit

Das grof3e Patientenkollektiv kommt dadurch zustande, da es sich hier um ein
spezialisiertes Zentrum handelt. Dies bietet den Vorteil, dass eine grof3e
operative und diagnostische Expertise vorliegt und man Uber Einzelfallstudien
hinaus Patientinnen tber einen langen Zeitraum untereinander vergleichen kann.
Allerdings ist das Patientenkollektiv dadurch unizentrisch, was man als
Schwéche auslegen kann, da man keinen Vergleich zu anderen
Vorgehensweisen in anderen Hausern hat.

Auch das retrospektive Design der Arbeit ist kritisch zu betrachten, da die
erhobenen Parameter nicht selbstandig festgelegt und erhoben wurden.

Die uneinheitliche Anwendung der ESHRE/ESGE-KIlassifikation und die, durch
unterschiedliche Chirurginnen und betreuenden Arztinnen nicht einheitlichen
verwendeten Begriffe in der Dokumentation, sorgen fir Schwierigkeiten beim

Nachvollziehen der Fallgeschichte, gerade flr Laien.
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5 Zusammenfassung

In dieser Arbeit wurden 48 Patientinnen, welche im Zeitraum von 2004-2017 im
ZSGF der Frauenklinik in Tubingen aufgrund einer obstruierenden
Mullergangfehlbildung mit Hamatometra/Hamatokolpos vorstellig waren,
ausgewertet. Betrachtet wurden dabei Diagnostik, Therapie und Outcome.

Der jeweils unterschiedliche Krankheitsverlauf und die verschiedenen
embryologischen Grundlagen der Fehlbildung tragen zu einer erschwerten
Vereinheitlichung der Félle und der Konzipierung einer Therapiestrategie bei.
Mittels Datenerhebung aus der hausinternen Datenbank SAP, konnten die
Fallverlaufe der eingeschlossenen Patientinnen rekonstruiert und anschlie3end
mit Excel ausgewertet werden. So wurden die Entwicklung der Patientenanzahl
Uber die Jahre, das Durchschnittsalter, Vor-und Folge OPs, die OP-Verfahren
und verschiedenen Diagnosen, der Zusammenhang zwischen ICD10 Codes und
der ESHRE/ESGE-Klassifikation, assoziierte Fehlbildungen, Verlaufskontrollen
und Hormontherapien betrachtet.

Im Verlauf der Jahre konnte sich keine zunehmende Patientenanzahl feststellen
lassen. Von den hier relevanten Patientinnen waren pro Jahr 1-6 Falle im ZSGF
vorstellig. Das Maximum war 2012 mit 6 Patientinnen. Die Patientinnen waren im
Durchschnitt bei der Erstvorstellung in Tubingen 16,6 Jahre alt und erhielten im
Mittel 4,4 Operationen. Da durch die ICD10-Codierung oftmals nicht das
komplette Krankheitsbild erfasst werden kann und nicht bei allen Patientinnen die
ESHRE/ESGE-Klassifikation vermerkt wurde, ist die Schwere der Fehlbildung
nicht bei allen Patientinnen sofort ersichtlich. Liegt bei einer Patientin zusatzlich
noch eine weitere Fehlbildung vor, handelt es sich in 50% der Falle um eine
Nierenfehlbildung. Bei 37,5% der behandelten Frauen konnte eine regelmafige
Verlaufskontrolle  nachvollzogen werden. Eine Verlaufskontrolle und
engmaschige Betreuung der Patientinnen, gerade derer mit einem komplexen
Krankheitsverlauf, ist fir ein gutes Outcome entscheidend.

50% der Patientinnen erhielten eine Hormontherapie als Teil der Behandlung.
Mittels Sonographie, MRT und auch diagnostischer Laparoskopie lassen sich die

Diagnosen gut stellen und basierend auf der Bildgebung kann eine

75



entsprechende Therapie begonnen werden. Die 48 Patientinnen wurden im

ZSGF gemal den aktuellen Leitlinien behandelt und betreut.
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