Varianten und Fehlbildungen
des dusseren weiblichen Genitales

Der pé&diatrische Blickwinkel in der Kinder- und Jugendgynékologie

In unserer kinder- und jugendgynékologischen Sprechstunde sind Fragestellun-
gen zur Anatomie der Vulva hdufig. Sehr oft finden wir Varianten, welche keinen
Krankheitswert haben, aber dennoch einer guten Aufkldrung und Begleitung
bediirfen, um die Méddchen und Jugendlichen in einer gesunden kérperlichen
und sexuellen Entwicklung zu unterstiitzen. Seltener handelt es sich um Fehlbil-
dungen im engeren Sinne, welche allenfalls eine chirurgische Intervention bené-

tigen.

Kerstin Ruoss

Zum 3usseren Genitale
der Frau zéhlen der Mons
pubis, die Klitoris inklu-
sive Klitorisvorhaut, die
Labia majora und mi-

nora und das Vestibu-
lum vaginae.

Dem Zeitgeist entsprechend ist die
Vulva oder auch das Pudendum in aller
Munde. Ubersetzt wird Letzteres aus
dem Lateinischen mit «Scham», ent-
sprechend die deutsche Benennung
«Schamlippen». Berechtigterweise stellt
sich hier die Frage nach einer anderen
Namensgebung mit dem Ziel der Entta-
buisierung des dusseren weiblichen Ge-
schlechts.

Merkpunkte

M Varianten ohne Krankheitswert des dusse-
ren Genitale und ohne Therapiebedarf sind
sehr héufig.

B Die Aufkldrung des Médchens und ihrer
Begleitperson iber die spezifische Anatomie
soll zu jedem Zeitpunkt in einer altersadap-
tierten Form im Zentrum stehen.

B Zu den héufigsten Befunden gehéren die
Synechie der Vulvarénder, die Varianten des
Hymens, die Klitorisvorhauthypertrophie und
die Labienhypertrophie.

W Die Varianten des Hymens sind bei den ein-
fachen Fehlbildungen mit dem hochsten
Krankheitswert verbunden. Sie kdnnen zu
Abflussstorungen nach Einsetzen der Menar-
che oder zu starken Schmerzen und Blutun-
gen bei der Verwendung von Tampons oder
der Kohabitarche fiihren.
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Klinische Untersuchung

Fir die Untersuchung eignet sich auch
bei jungen Patientinnen der gynékologi-
sche Stuhl, bei kleinen Madchen oft auf
dem Schoss der Mutter. Bei dngstlichen
Kindern bieten wir die Méglichkeit einer
Lachgas-Analgosedation an. Wenn im-
mer mdglich, erfolgt die Untersuchung
mithilfe einer kolposkopischen Vergrés-
serung. Dem Kind die Angst zu nehmen,
hat oberste Prioritat.

Grundsétzlich soll die Untersuchung res-
pektive die Beurteilung von kranial nach
kaudal erfolgen. Wir beginnen mit der
Inspektion des Genitales zur Beurteilung
des Pubertatsstadiums und der Hautver-
héltnisse. Darauf folgt die Separation,
um die Klitoris inklusive Vorhaut, die La-
bia minora und den interlabialen Zwi-
schenraum besser einzusehen. Mithilfe
der Traktionsmethode (Abbildung 1) las-
sen sich weiter der Meatus urethrae, das
Vestibulum vaginae inklusive Hymen und
Introitus vaginae und die hintere Kom-
missur am besten darstellen. Auf eine
Spekulumuntersuchung wird bis auf we-
nige Ausnahmen (z. B. Chlamydien-
abstrich bei einer sexuell aktiven Ju-
gendlichen) verzichtet. Falls eine Indika-
tion besteht, erfolgt durch unsere Kolle-
ginnen in der Kinderurologie eine
Vaginoskopie in Narkose, um die vagi-
nalen Verhaltnisse zu beurteilen (Aus-
schluss Tumore, Fremdkérper, Trauma).
Die bewusste Inspektion des Perineums
und der Perianalregion folgt zuletzt. Wir
bieten den Madchen auch immer einen
Handspiegel an, um ihnen die Anatomie
und unsere Befunde genau erklaren zu
kdnnen. Jingere Kinder spielen damit
und sind abgelenkt.

Klitoris
Ein nur sehr kleiner Teil der Klitoris kann

als Teil der Vulva von aussen gesehen
und getastet werden: die Glans clitoridis
mit ihrem Praputium. Analog zum Penis
besteht das Organ aus zwei Crura mit da-
runter liegenden Corpora cavernosa,
welche die Vagina von beiden Seiten
umrahmen und sich bis zu 11 cm ins
kleine Becken ausdehnen.

Bei dem nicht seltenen Verdacht auf
eine Klitorishypertrophie findet sich
sehr haufig lediglich eine Hypertrophie
des Préputiums, welche eine Vergrosse-
rung der Klitoris vortduscht (Abbildung
2). Dieses klinische Bild ist als anatomi-
sche Variante ohne pathologischen
Charakter einzustufen und bedarf kei-
ner Intervention. Eventuell kann es zu
Beschwerden durch mechanische Rei-
zung (enge Hosen, Reiten, Fahrradfah-
ren) kommen.

Durch Zurlckstreifen des Praputiums
kann die Glans eingesehen und ausge-
messen werden. Aus dem Produkt des
léngsten sagittalen und transversen
Durchmessers in Millimeter ergibt sich
ein Index in mm?. Als Richtwerte gelten
Messungen von mehr als 15 mm? beim
Saugling und Kleinkind und Werte gros-
ser als 21 mm? bei der Jugendlichen be-
ziehungsweise der erwachsenen Frau als
pathologisch.

Separation

»

Traktion

Abbildung 1: Untersuchungsmethode
Quelle: Uchenna Kennedy, Kinderspital Zirich



Eine kongenitale Klitorishypertrophie
finden wir bei verschiedenen Krankheits-
bildern, welche mit einer vermehrten
Wirkung von Androgene auf die Entwick-
lung des dusseren weiblichen Genitales
einhergehen. Diese Patientinnen werden
primar von den Kolleginnen in der Endo-
krinologie und der Stoffwechselabtei-
lung betreut. Eine kongenitale Hypertro-
phie ohne Grunderkrankung, welche
(in seltenen Féllen) persistieren kann,
findet sich bei extremen Frihgeborenen
(< 28 SSW). Zuletzt muss bei der Jugend-
lichen mit einer Klitorishypertrophie an
erworbene Endokrinopathien mit Andro-
geniserung gedacht werden: an ein
adrenogenitales Syndrom, ein late-onset-
AGS oder an Tumoren der Nebennieren
oder der Ovarien.

Mons pubis

Als Mons pubis oder Venushigel wird
die Vorwélbung kranial der Vulva bzw.
oberhalb des Os pubis, die durch sub-
kutanes Fettgewebe verursacht wird, be-
zeichnet. Es sind keine spezifischen Fehl-
bildungen oder Varianten dieser Region
beschrieben. Haufig ist eine Mitbeteili-
gung bei dermatologischen Problemen
oder Infektionskrankheiten, welche dann
spezifisch therapiert werden. Eher selten
finden sich Lipome oder andere Tumore,
als Raritadten Hdmangiome oder eine En-
dometriose.

Labia majora und minora

Bei prépuberalen Méadchen sind wir sehr
haufig mit einer Synechie der Vulvaran-
der konfrontiert. Sie ist keine angebo-
rene Fehlbildung, sondern eine erwor-
bene Verdnderung, die viel Aufklérung
benétigt. Man spricht von einer Synechie
der Vulvarédnder (Labiensynechie), wenn
die Labia minora miteinander verklebt
sind (Abbildung 3). Das Ausmass der Ver-
klebung ist sehr variabel und kann sich
Uber die gesamte Lange von der hinte-
ren Kommissur bis zur Klitoris ausdeh-
nen. Die Veranderung entsteht auf der
Basis eines relativen Ostrogenmangels
wahrend der hormonellen Ruheperiode.
Die Anwendung von Seifen, Feuchtti-
chern oder zinkhaltigen Salben fuhrt zu
einer lokalen Trockenheit und Entzin-
dungsreaktion mit konsekutiver Verkle-
bung. Bis zu 80% der Adhésionen 6sen
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Abbildung 2: Klitorisvorhauthypertrophie
Quelle: Renate Hirlimann, Kinderspital Zirich

Abbildung 4: Briickenartige Offnung einer
Synechie
Quelle: Kerstin Ruoss, Kinderspital Ziirich

sich spontan, insbesondere mit Beginn
der Pubertdt und der zunehmenden
Ostrogenisierung.

Eine lokale Therapie ist nur bei Sympto-
men notwendig, welche meist erst beim
Madchen auftreten, welches selbststan-
dig zur Toilette geht. Dann sammelt sich
der Urin in der Tasche im Bereich der
hinteren Kommissur und fiihrt zu einem
lastigen «Nachtrépfeln». Durch das Ein-
massieren einer estriolhaltigen Creme
mit Hilfe eines Wattestdbchens im Be-
reich der Synechie 6ffnet sich die Verkle-
bung meist innerhalb von 2 bis 3 Wochen
(Abbildung 4). Anschliessend muss die
Creme noch fir zwei Wochen an den
Randern aufgetragen werden, danach
folgt eine regelmassige ruckfettende
Pflege. Als Nebenwirkungen werden
(selten) lokale Irritationen oder Pigmen-

Abbildung 3: Synechie der Vulvarander
Quelle: Susanne Staubli, Kinderspital Zirich

Abbildung 5: Labienhypertrophie
Quelle: Susanne Staubli, Kinderspital Zirich

tierung und Wachstum der Brustdriisen
beobachtet. Diese Befunde sind nach
Absetzen der Therapie vollstandig regre-
dient.

Haufige Fragen und Sonderformen

Eine betrachtliche Zahl an jugendlichen
Méadchen gelangt zu uns mit der Frage,
ob die Auspragung ihrer Schamlippen
normal sei. Am haufigsten fihlen sich die
Mé&dchen und ihre Mitter verunsichert,
wenn die Labia minora die Labia majora
an Grosse Uberragen. (Abbildung 5).
Durch die Intimrasur und ein niedriges
Kérpergewicht mit fehlendem Fettge-
webe in den Labia majora kann dieses
Erscheinungsbild akzentuiert sein. Eine
systematische Beurteilung zusammen
mit der Begleitperson ist eminent wich-
tig. Die einzelnen Strukturen der Vulva

)



Abbildung 6: CALME; MRI-Untersuchung
einer 15-jahrigen Patientin mit einem
CALME im Bereich des rechten Labium
majus

Quelle: Kerstin Ruoss, Kinderspital Zirich

sollen mit den oben beschriebenen Me-
thoden dargestellt und benannt werden.
Méglich Ursachen wie Lichen sclerosus,
Vulvitis, Zysten, Lipome oder Abszesse
muissen zudem ausgeschlossen werden.
Bei der Beurteilung der Labia minora ist
darauf zu achten, dass sie vorsichtig aus-
gebreitet und hinsichtlich Asymmetrie
beurteilt werden. Nach Ausschluss oben
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genannter Pathologien fokussiert sich
die Behandlung auf die Aufklérung be-
treffend der Variabilitat der Vulva bei je-
dem einzelnen Individuum. Gern ziehen
wir die eindrickliche Bildergalerie auf
http://www.labialibrary.org.au zu Hilfe.

In seltenen Fallen kann bei ausgepragter,
insbesondere asymmetrischer Labienhy-
pertrophie ab dem 19. Lebensjahr (Voll-
jéhrigkeit) eine Reduktionsplastik disku-
tiert werden. Davor ist eine operative
Therapie keine Option, da die Kérper-
entwicklung erst etwa mit dem 18. Ge-
burtstag abgeschlossen ist.

Heterotope Talgdrisen, die sogenann-
ten Fordyce-Spots kdnnen in der Puber-
tét deutlich zunehmen und die Jugend-
lichen ebenfalls verunsichern. Es handelt
sich um dermale Talgdrisen, die nicht an
Haarfollikel gebunden sind und sich vor
allem im Bereich der Labia minora aus-
dehnen.

Bei einer deutlichen Asymmetrie der La-
bia majora vor der Pubertét ist an ein
CALME (childhood asymmetric labium
majus enlargement) zu denken (Abbil-
dung é). Es handelt sich dabei um eine
seltene gutartige, diffuse Vermehrung
des lokalen subkutanen Gewebes, das
sich bis zum Mons pubis ausdehnen
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Abbildung 7: Hymenalvarianten
Quelle: Susanne Staubli, Kinderspital Zirich
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Hymen microperforatus/
cribriformis

kann. Wenn sich sowohl palpatorisch als
auch mittels Bildgebung (Sonografie
oder MRI) lediglich ein Plus an physiolo-
gischem Gewebe zeigt und sich ent-
zindliche Verdnderungen oder eine
Neoplasie ausschliessen lassen, sind
keine weiteren Abklarungen notwendig.
Auf eine Biopsie kann verzichtet werden.
Auch in dieser Situation ist die Aufkla-
rung zusammen mit der psychologi-
schen Unterstltzung der wichtigste Eck-
pfeilerin der Behandlung. Eine Prognose
ist schwierig, haufig bildet sich der Be-
fund mit Beginn der Pubertat zurlick.

Das Vestibulum ist der Teil der Vulva, der
zwischen Hymen und kleinen Labien
liegt. Das Vestibulum vaginae beginnt
kranial unterhalb der Klitoris und reicht
bis zur hinteren Kommissur (Fourchette
posterior). Spezifische angeborene Fehl-
bildungen im Bereich des Vestibulum
vaginae finden sich kaum, physiologi-
sche Befunde, die schwierig zu interpre-
tieren sind, hingegen oft. Wir kennen ty-
pischerweise die Hirsuties papillaris
vulvae, auch Papulose genannt. Es han-
delt sich um gleichmassige, fingerfor-
mige Epithelausstilpungen, histologisch
Angiofibrome. Sie werden héaufig mit
Kondylomen verwechselt und haben kei-
nen Krankheitswert.

Obwohl das Hymen geméss Definition
nicht zum dusseren Genitale zahlt, ist es
wesentlich, die wichtigsten Varianten
und ihre Konsequenzen zu kennen (Ab-
bildung 7). Beim Hymen spricht man von
Fehlbildungen, wenn der Abfluss von
Menstruationsblut, die Benutzung von
Tampons und/oder die Kohabitarche be-
hindert sind. Mdgliche Verdnderungen
beziehungsweise Fehlbildungen sollten
bei den padiatrischen Vorsorgeuntersu-
chungen erfasst werden, um Komplikati-
onen bei der Menarche zu verhindern.
1 bis 2% der Médchen zeigen den Be-
fund eines Hymen bifenestratus und/
oder microperforatus, was die Tampon-
applikation verunmaoglicht. Eine chirurgi-
sche Intervention soll erst nach Einsetzen
der Pubertét erfolgen, idealerweise 1 bis
2 Jahre nach Thelarche. Die natirliche
Ostrogenisierung flihrt dann zu einer



idealen Wundheilung und soll postope-
rativ zusatzlich wahrend 2 bis 3 Wochen
mit der lokalen Applikation von Ostroge-
nen (Ovestin-Creme) unterstitzt werden.
Bei der Hymenalatresie ist eine engma-
schige Begleitung notwendig, um den
richtigen Zeitpunkt fur eine Hymenoto-
mie nicht zu verpassen und den M&d-
chen einen Hamatokolpos zu ersparen.

Komplexe Fehlbildungen

Die komplexen Fehlbildungen des &us-
seren Genitale stehen in der Regel in Zu-
sammenhang mit Stérungen der Ge-
schlechtsdifferenzierung. Am Kinderspital
Zurich werden diese Patientinnen inter-
disziplindr in der DSD-Sprechstunde
(differences of sex development) mit den

Urologinnen und

Endokrinologinnen,
Gynakologinnen betreut. Auf dieses
Thema wird im Rahmen dieses Artikels
nicht weiter eingegangen. |
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