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Zur Orientierung


Der weibliche Genitaltrakt muss vielfältig wechselnde Aufgaben wahrnehmen, er ist auch zahlreichen Veränderungen im Laufe des Lebens unterworfen, am stärksten während einer Schwangerschaft. Diese u.U. wiederkehrenden Veränderungen sorgen für eine große Variabilität im anatomischen Aufbau.









1.1 Becken und Beckenorgane






1.1.1 Knöcherner Beckenring


Das knöcherne Becken ist aus 3 großen Knochen zusammengesetzt. Es sind die beiden Hüftbeine, Ossa coxae, die ventral an der Symphysis pubica zusammenstoßen, und das Kreuzbein, Os sacrum, das dorsal zwischen den beiden Hüftbeinen liegt und mit ihnen über die Iliosakralgelenke verbunden ist. Funktionell muss das weibliche Becken 2 völlig gegensätzliche Aufgaben wahrnehmen:



• Zum einen muss es stabil genug sein, um das Gewicht der oberen Körperhälfte abzustützen und unter Wahrung größtmöglicher Bewegungsfreiheit auf die unteren Extremitäten zu übertragen.



• Zum anderen muss es genügend Platz bieten, damit die Geburt möglich ist (Abb. 1-1, Tab. 1-1).





[image: image]

Abb. 1-1 Männliches und weibliches Becken im Vergleich. Das weibliche Becken (unten) hat einen querovalären Beckeneingang, die Beckenhöhle ist rund und weit, das Kreuzbein ausgehöhlt, der Schambogenwinkel (Angulus subpubicus) ist stumpf und damit weit [19].






Tab. 1-1Beckenmaße der Frau. Als Promontorium ist der am meisten nach vorn vorspringende Punkt des Kreuzbeins definiert.
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1.1.2 Beckenboden


Der Bindegewebsapparat bildet ein aktiv elastisches Stützpolster, welches sich lateral und kaudal im knöchernen Beckenring ausspannt und stark weitenvariable Durchtrittsöffnungen gewährleistet. Die Funktion des Beckenbodens wird durch ein in 3 Etagen angeordnetes Bindegewebe-Muskel-System ermöglicht (Abb. 1-2, Abb. 1-3). Man unterscheidet



• das Diaphragma pelvis,



• das Diaphragma urogenitale und



• die sog. Schließmuskelschicht als untere Etage des Beckenbodens.





[image: image]

Abb. 1-2 Weiblicher Beckenboden von unten. Der Beckenboden bildet ein elastisches Polster, das sich im knöchernen Becken ausspannt und das Becken nach unten hin abschließt.
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Abb. 1-3 Weiblicher Beckenboden frontal geschnitten. Der Beckenboden besteht aus 3 Schichten, dem oberen Diaphragma pelvis, dem mittleren Diaphragma urogenitale und der unteren Schließmuskelschicht.




Diaphragma pelvis Das Diaphragma pelvis als innerste Schicht wird vom M. levator ani mit seinen vom knöchernen Becken schräg zur Mitte hin abfallenden Zügen zusammen mit dem M. coccygeus gebildet. Median lässt er einen dreieckigen Spalt frei, welcher als Hiatus genitalis bzw. Hiatus recti bezeichnet wird.


Diaphragma urogenitale Die mittlere Schicht, das Diaphragma urogenitale, ist eine derbe Platte von faserigem Bindegewebe, die den Winkel zwischen den Schambeinästen ausfüllt. Durch Muskelbündel des M. transversus perinei profundus ist die Achse elastisch verstärkt, wobei ein willkürlich verschließbarer Durchlass für die Harnröhre ausgespart bleibt.


Schließmuskelschicht In der untersten Etage des Beckenbodens, der Schließmuskelschicht, umfassen die willkürlich innervierten M. sphincter ani externus und M. bulbospongiosus den Anus bzw. den Introitus vaginae in Achtertouren. Unwillkürlich innerviert sind die Mm. transversus perinei superficialis und ischiocavernosus, die das Diaphragma urogenitale unterpolstern.





MERKE


Der weibliche Beckenboden besteht von innen nach außen aus den 3 Schichten Diaphragma pelvis, Diaphragma urogenitale und Schließmuskelschicht.
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Belastung des Beckenbodens


Der Beckenboden wird während der Austreibungsperiode unter der Geburt am stärksten belastet und zum „Weichteilansatzrohr“ ausgewalzt. Diese mechanische Belastung kann Ursache für eine später auftretende statische Insuffizienz des Beckenbodens einschließlich einer Senkung des Genitales sein. Die Vermeidung von Verletzungen und Überbeanspruchungen des Beckenbodens in Zusammenhang mit Schwangerschaft, Geburt und Wochenbett gehört zum Aufgabenbereich einer präventiven Gynäkologie und Geburtshilfe.















1.1.3 Halteapparat der Genitalorgane


Die inneren Genitalorgane werden durch parametrane Gewebezüge und sog. Bänder im kleinen Becken elastisch befestigt (Tab. 1-2,Abb. 1-4).


Tab. 1-2 Halteapparat der Genitalorgane. Als Lig. cardinale uteri wird der untere Teil des Lig. latum uteri bezeichnet.






	Band/Gewebezug

	Verlauf

	Funktion






	Parametrien






	Lig. sacrouterinum

	vom Os sacrum zum Uterus

	dorsale Fixierung des Uterus






	Lig. pubovesicale

	von der Symphyse zur Harnblase

	ventrale Fixierung des Uterus






	Lig. vesicouterinum

	von der Harnblase zum Uterus

	ventrale Fixierung des Uterus






	Lig. cardinale uteri (Mackenrodt-Band)

	von der seitlichen Beckenwand zum Uterus

	laterale Fixierung des Uterus, beherbergt die A. uterina






	Kraniale Bänder






	Lig. latum uteri

	von der seitlichen Beckenwand zum Uterus

	laterale Fixierung des Uterus, Gewebe unterhalb des Bandes wird als Parametrium bezeichnet






	Lig. teres uteri (Lig. rotundum)

	vom Tubenwinkel durch den Leistenkanal zur großen Schamlippe

	bewirkt die Anteversio des Uterus






	Lig. ovarii proprium

	vom Tubenwinkel zum Ovar

	fixiert die Adnexe in ihrer Position






	Lig. suspensorium ovarii (Lig. infundibulopelvicum)

	von der Tube/vom Ovar zur seitlichen
Beckenwand

	fixiert die Adnexe in ihrer Position, beherbergt die A. ovarica
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Abb. 1-4 Halteapparat der weiblichen Genitalorgane. Der Muskel-Band-Apparat des Beckeninnenraums stabilisiert Uterus und Adnexe und gewährleistet gleichzeitig die z.B. während einer Schwangerschaft notwendige Mobilität.




Der gesamte Muskel-Band-Apparat des Beckeninnenraums ist ein aktives Halterungssystem, das einerseits Uterus und beide Adnexe stabilisiert, andererseits aber auch eine erhebliche Mobilität gewährleistet, wie sie durch wechselnden Raumbedarf (z.B. während der Schwangerschaft) entsteht. Als Stützapparat gegenüber Senkungen des Genitales spielt es keine Rolle, diese Funktion fällt allein dem Beckenboden zu.









1.1.4 Äußeres weibliches Genitale


Definition Das äußere Genitale einer Frau wird als Vulva bezeichnet (Abb. 1-5). Dazu gehören der Mons pubis (Schamberg), die Labia majora (große Schamlippen), die Labia minora (kleine Schamlippen), die Klitoris (Kitzler) und die Bartholin-Drüsen (Glandulae vestibulares majores).
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Abb. 1-5 Äußeres Genitale (Vulva) einer Frau, die geboren hat. Die Vulva besteht aus Mons pubis, großen und kleinen Schamlippen, Klitoris und Bartholin-Drüsen.




Mons pubis Als Mons pubis wird das prä- und suprasymphysär gelegene, behaarte, Schweiß- und Talgdrüsen enthaltende Fettpolster bezeichnet.


Labia majora Die Labia majora sind sagittal verlaufende, haarige Hautwülste, die ventral in den Mons pubis übergehen. Sie treffen sich im Bereich des Dammes (Perineum) in der hinteren Kommissur (Commissura labiorum posterior). Histologisch sind die großen Labien fettreiche Bindegewebswülste, welche eine typische Epidermis mit Hautanhangsgebilden (Haarfollikel, Schweiß- und Talgdrüsen) aufweisen.


Labia minora Medial der Labia majora liegen die Labia minora, welche sich dammwärts im Frenulum labiorum pudendi vereinigen. Sie sind aus einem nicht verhornenden Plattenepithel aufgebaut, freie Talgdrüsen gibt es hier nur noch spärlich, Schweißdrüsen dagegen reichlich.


Bartholin-Drüsen Die Bartholin-Drüsen (Glandulae vestibulares majores) liegen im hinteren Anteil der Labien. Sie sind in die großen Schamlippen eingebettet und münden in die Fossa vestibuli vaginae. Insbesondere bei sexueller Erregung sondern sie ein schleimiges Sekret ab.









1.1.5 Inneres weibliches Genitale


Definition Zu den inneren Geschlechtsorganen der Frau gehören die Vagina (Scheide), der Uterus (Gebärmutter), die Tuben (Eileiter) und die Ovarien (Eierstöcke).






Vagina






Anatomie


Die Vagina (Scheide) ist ein etwa 8–12 cm langes, etwa 2–3 cm breites muskulär-bindgewebiges Hohlorgan, das bei der Kohabitation gedehnt werden und sich als Geburtskanal dem Umfang des kindlichen Kopfes anpassen kann. Normalerweise liegen Vorder- und Hinterwand aufeinander, sodass im Querschnitt das Scheidenlumen einen quer gestellten Spalt bildet. Das Scheidengewölbe, Fornix vaginae, ragt über die Einmündung der Cervix uteri in das Becken hinein und erreicht die Excavatio rectouterina, den Douglas-Raum. Am Introitus vaginae wird sie bei der Virgo durch das Hymen (Jungfernhäutchen) verschlossen, das eine kleine zentrale Öffnung aufweist. Bei der ersten Kohabitation reißt es meist ein. Zwischen Vagina und Nachbarorganen bestehen sehr feste Verbindungen durch Bindegewebe, das Parakolpium. Besonders straff ist die Verbindung zwischen vorderer Scheidenwand und der davor liegenden Harnröhre und Harnblase. Diese quer stehende Bindegewebsschicht wird als Septum vesicourethrovaginale bezeichnet. Zwischen hinterer Scheidenwand und Rektum verläuft eine etwas lockerere Bindegewebsschicht, das Septum rectovaginale.









Histologie


Histologisch ist die Scheidenhaut durch ein mehrschichtiges, nicht verhornendes Plattenepithel begrenzt. Es besteht aus 4 Schichten:



• Basalschicht (Stratum basale)



• Parabasalschicht (Stratum spinosum profundum)



• Intermediärschicht (Stratum spinosum superficiale)



• Superfizialschicht (Stratum superficiale).


In der Vagina der geschlechtsreifen Frau finden sich physiologischerweise Laktobakterien (Döderlein-Bakterien). Sie verarbeiten das Glykogen und vergären es zu Milchsäure. Dadurch entsteht ein pH-Wert von etwa 4,0. Dieser saure pH-Wert hemmt andere Bakterien, die physiologischerweise im Darm oder an der Haut vorkommen in ihrem Wachstum.


Drüsen sind nicht vorhanden, weshalb man auch nicht von einer Schleimhaut sprechen kann. Dennoch besteht die Möglichkeit der Sekretion durch Transsudation. Muskulär wird die Vagina aus einem Bündel glatter Muskelfasern, welche in ihrer Anordnung einen Verlauf in Querrichtung aufweisen, gebildet. In der Hinterwand findet sich mehr eine Anordnung der Fasern in Längsrichtung. Dieses Muskelgeflecht kann zusammen mit der Beckenbodenmuskulatur kräftige Kontraktionen ausüben.
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Östrogen-/Gestageneinfluss auf das Plattenepithel


Östrogene sorgen für eine stärkere Durchblutung der Scheide und für eine Proliferation und Differenzierung des Plattenepithels.















Gefäß- und Nervenversorgung


Die Vagina wird durch die A. vaginalis, einen Ast der A. uterina, und die Rr. vaginales aus der A. pudenda interna und der A. vesicalis inferior versorgt (Abb. 1-6). Die zugehörigen Venen bilden den Plexus venosus vaginalis. Der Abfluss erfolgt zu den Vv. iliacae internae. Die Lymphabflüsse der oberen 2 Drittel führen zu den Nodi lymphatici iliaci interni und Nodi lymphatici inferiores (Abb. 1-7). Der Lymphabfluss aus dem unteren Drittel erfolgt zu den Nodi lymphatici inguinales.
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Abb. 1-6 Gefäßversorgung der weiblichen Geschlechtsorgane. Der Uterus wird im Wesentlichen durch die A. uterina aus der A. iliaca interna versorgt. Die Vagina wird durch Äste aus der A. uterina, der A. pudenda interna und der A. vesicalis inferior versorgt, wobei der stärkste dieser Äste als A. vaginalis bezeichnet wird [19].
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Abb. 1-7 Lymphabfluss der weiblichen Genitalorgane. Nicht eingezeichnet ist der Lymphabfluss der Vulva und des unteren Vaginadrittels, der zu den Nodi lymphatici (N. ll) inguinales superficiales verläuft.




Die nervöse Versorgung erfolgt über den Plexus uterovaginalis.












Uterus






Anatomie


Der Uterus (Gebärmutter) der geschlechtsreifen Frau ist etwa 7–9 cm lang und birnenförmig. Beim jungen Mädchen hat er ein Gewicht von etwa 44–66 g, bei der erwachsenen Frau von 80–120 g. In der Schwangerschaft wird das Gewicht mehr als verzehnfacht.


Die oberen 2 Drittel werden dem Körper, Corpus uteri, das untere Drittel dem Gebärmutterhals, Cervix uteri, zugerechnet (Abb. 1-8). Der oberste Teil des Korpus über der Tubenmündung wird als Fundus uteri bezeichnet. Ein Teil der Cervix uteri ragt in die Vagina hinein, Portio vaginalis, der andere Teil liegt oberhalb der Vagina, Portio supravaginalis. Die Längsachse des Uterus bildet mit der Längsachse der Vagina einen nach vorn offenen, stumpfen Winkel (Anteversio uteri). Das Corpus ist gegen die Cervix uteri ebenfalls nach vorn abgeknickt (Anteflexio uteri). Vom Corpus wird der dreieckige Spalt des Cavum uteri umschlossen. In die beiden oberen Zipfel münden die Tuben ein. Im Bereich der Cervix uteri findet sich ein kleiner Kanal, Canalis cervicis uteri; seine äußere Mündung auf der Portio vaginalis cervicis wird als äußerer Muttermund, Ostium uteri externum, seine innere Mündung, d.h. sein Übergang in das Cavum uteri, wird als innerer Muttermund, Ostium uteri internum, bezeichnet.
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Abb. 1-8 Frontalschnitt durch den Uterus. Das Myometrium ist in der Cervix uteri schwächer ausgebildet als im sonstigen Uterus. Nur das Endometrium des Corpus uteri, und dabei nur das Stratum basale endometrii, ist an den zyklischen Veränderungen beteiligt.







MERKE


Versio = Lage des Uterus in Beziehung zur Vagina, Flexio = Lage des Corpus uteri zur Cervix uteri.





Die Masse des Uterus besteht aus glatter Uterusmuskulatur, dem Myometrium. Sie ist im Bereich des Fundus und der oberen Korpusabschnitte sehr stark, im Zervixanteil schwächer ausgebildet. Innen ist der Uterus mit der Schleimhaut, dem Endometrium, ausgekleidet, wobei nur der Korpusanteil an den zyklischen Veränderungen beteiligt ist. Vorn und hinten ist der Uterus vom Peritoneum, dem Perimetrium, überzogen.


Seitlich vom Uterus, insbesondere im Zervixbereich, findet sich Bindegewebe, Parametrium, in dem Nerven und Gefäße an den Uterus herantreten. Der größte Bindegewebszug wird als Lig. cardinale bezeichnet. Andere Bandzüge ziehen nach ventral und dorsal und sind jeweils nach ihrem Ansatz benannt (z.B. Lig. rectouterinum). Alle diese Bänder fixieren den Uterus im kleinen Becken. Das am Uterus-Tuben-Winkel vom Uterus abgehende Lig. teres uteri oder Lig. rotundum hat keine Haltefunktion.









Histologie


Das Endometrium des Corpus uteri wird durch ein einschichtiges, hochprismatisches Zylinderepithel, stellenweise Zilien tragend, gebildet. Dieses Epithel senkt sich in das darunter liegende Bindegewebe in Form von Drüsen ein, deren Ausbildung zyklusabhängig ist. Bei der Abstoßung der Schleimhaut bleiben die tiefen Drüsenanteile, das Stratum basale endometrii, zurück, d.h., nur die darüber liegenden Schleimhautanteile, das Stratum functionale endometrii, nehmen an den zyklischen Veränderungen teil und werden schließlich auch abgestoßen. Die Zervixschleimhaut hingegen weist keine wesentlichen Veränderungen während des Zyklus auf.









Gefäß- und Nervenversorgung


Arteriell wird der Uterus (Abb. 1-6) durch die Aa. uterinae aus den Aa. iliacae internae versorgt. Sie ziehen in den Ligg. cardinalia zum isthmischen Teil des Uterus. Dort geben sie absteigende Rr. vaginales zur Mitversorgung der Vagina und stark geschlängelt verlaufende aufsteigende Äste ab, die mit Ästen der Gegenseite anastomosieren. Kranial des Uterus verlaufen die Äste der A. uterina weiter entlang der Tube (R. tubarius) bzw. zum Ovar (R. ovarius), wo sie mit Ästen der aus der Aorta (rechts) bzw. der Nierenarterie (links) stammenden A. ovarica anastomosieren.





MERKE


Uterus und Ovarien werden sowohl über die Aa. uterinae als auch über die Aa. ovaricae mit Blut versorgt.





Die venösen Abflüsse bilden ein ausgeprägtes Netz klappenloser Venen, welche über die parametranen Bindegewebszüge zu den Vv. iliacae internae bzw. über die Vv. ovaricae zur V. cava bzw. V. renalis abgeleitet werden.


Die Lymphe des Uterus (Abb. 1-7) fließt aus dem Bereich der Cervix uteri in die Nodi lymphatici iliaci interni und die Nodi lymphatici sacrales ab. Aus dem Bereich des Corpus uteri finden sich auch direkte Lymphabflusswege in die Nodi lymphatici lumbales direkt über die Vasa ovarica. Insbesondere aus dem Bereich der Cervix uteri findet sich eine Verbindung zu den Nodi lymphatici inguinales superficiales.


Die sympathische nervöse Versorgung erfolgt über das Ganglion mesentericum inferius, die Fasern ziehen zum sog. Plexus uterovaginalis, welcher seitlich zwischen Zervix und Scheidengewölbe gelegen ist und Ganglien enthält (Frankenhäuser-Plexus). Hier strahlen auch parasympathische Fasern ein, welche als N. pelvinus aus S3 und S4 stammen.












Tuben






Anatomie


Die Tuben (Tubae uterinae, Eileiter) sind etwa 10–18 cm lange muskuläre Schläuche mit einer freien Öffnung in die Bauchhöhle (Abb. 1-9). Das Lumen nimmt von proximal (vom Uterus) nach distal (zum Ovar hin) zu. Die Tuben verlaufen am kranialen freien Rand einer vom Uterus aufgeworfenen Peritonealduplikatur (also intraperitoneal), welche nach kaudal die Mesosalpinx bildet. Man unterscheidet mehrere Abschnitte:



• proximaler Anteil, Pars uterina tubae: ist in die obere Ecke der Uteruswand eingelassen und die engste Stelle des Kanals




• Isthmus tubae uterinae: zunehmend weiter werdend



• Ampulla tubae: stark gewunden, etwa 4–10 mm weit. Das distale Eileiterende bildet das Infundibulum tubae uterinae, welches Fimbrien besitzt.
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Abb. 1-9 Uterus und Adnexe von dorsal. Als Adnexe werden die Anhänge der Gebärmutter bezeichnet, die aus den Tuben und den Ovarien bestehen [19].











Histologie


Die Wand einer Tube besteht aus 3 Schichten, der Tunica Mukosa, der Tunica muscularis und der Tunica serosa. Die Tunica muscularis besteht aus einer inneren und äußeren Längs- und einer mittleren Ringmuskelschicht. Die Tunica Mukosa besteht aus einem einschichtigen, in der Regel hochzylindrischen Epithel und einer Schicht lockeren Bindegewebes. Dieses Epithel setzt sich aus Kinozilien tragenden Zellen zusammen.









Gefäß- und Nervenversorgung


Die Gefäßversorgung (Abb. 1-6) erfolgt aus dem R. tubarius der A. uterina sowie der mit dem R. tubarius anastomosierenden A. ovarica, welche aus der Aorta über das Lig. infundibulopelvicum einzieht. Die ableitenden Venen münden in den venösen Plexus des Uterus ein. Die Lymphgefäße (Abb. 1-7) führen entlang der A. ovarica hin zu den paraaortalen Lymphknoten und zu den Nodi lymphatici iliaci interni.


Die Innervation erfolgt sowohl sympathisch als auch parasympathisch, wobei die Tuben über die Plexus ovaricus und hypogastricus inferior erreicht werden.












Ovarien






Anatomie


Das Ovar (Abb. 1-9) ist bei der geschlechtsreifen Frau etwa pflaumengroß, mit einer durchschnittlichen Größe von 4 × 2 × 1 cm. Mit dem Uterus sind die Ovarien durch das Lig. ovarii proprium verbunden, mit der Beckenwand durch das Lig. suspensorium ovarii (Lig. infundibulopelvicum), durch das auch die versorgenden Gefäße eintreten. Der größte Teil der Ovarien liegt intraperitoneal, ist also nicht vom Peritoneum bedeckt. Der kleine intraligamentäre Teil des Ovars (Hilus ovarii) liegt extraperitoneal und nimmt die Ovarialgefäße auf.









Histologie


Der intraperitoneal gelegene Ovaranteil (Abb. 1-9) ist von einem einschichtigen kubischen Epithel bedeckt, dem sog. Keimepithel. Darunter finden sich die Tunica albuginea und das eigentliche Keimparenchym, das die Eizellen enthält. Das gesamte Keimparenchym wird zwischen Geburt und Senium aufgebraucht. Eine Neubildung an Eizellen findet nicht statt.









Gefäß- und Nervenversorgung


Die Blutversorgung des Ovars (Abb. 1-6) erfolgt durch die der Aorta bzw. der A. renalis entspringende A. ovarica, welche durch das Lig. infundibulopelvicum an den Hilus ovarii herantritt. Zusätzlich finden sich Anastomosen mit dem R. ovaricus der A. uterina. Die Venen sammeln sich im Plexus ovaricus und münden schließlich in die benachbarten Beckenvenen. Die Lymphgefäße (Abb. 1-7) erreichen über den Hilus die Nodi lymphatici lumbales. Die sympathischen und parasympathischen Nervenfasern lassen sich in eine obere Gruppe, aus dem Plexus mesentericus superior und Plexus renales stammend, und eine untere Gruppe, aus dem Plexus rectalis, unterteilen.


















1.2 Weibliche Brust












Anatomie


Die voll ausgereifte weibliche Brustdrüse reicht von der 3.–6. Rippe sowie vom Brustbein bis zur vorderen Axillarlinie. Die Basis der Brustdrüse liegt der Faszie des M. pectoralis major und dem M. serratus lateralis auf.


Die Mamma ist aus Brustdrüse und Bindegewebsapparat zusammengesetzt. Die Brustdrüse geht aus dem nicht zurückgebildeten Rest einer auch beim Menschen angelegten Milchleiste zwischen den Abgangsstellen der Extremitäten hervor. Sie setzt sich aus etwa 15–20 verzweigten tubuloalveolären Einzeldrüsen zusammen, die mit ihren Ausführungsgängen auf der Brustwarze und dem sie umgebenden Warzenhof münden. Jede Einzeldrüse wird von einem lockeren, zellreichen Bindegewebsmantel umhüllt und von den Nachbardrüsen durch ein straffes, septenartiges Bindegewebe voneinander getrennt. Ferner ist reichlich Fettgewebe vorhanden.


Die weibliche Brustdrüse unterliegt von der Pubertät an Veränderungen. Sie ist während der Gravidität und der Laktation vollständig entfaltet. Nach dem Abstillen bildet sie sich zurück, nach Einstellung der Keimdrüsentätigkeit kommt es zur Altersinvolution.









Histologie


Jede Einzeldrüse gliedert sich in Milchgänge, Ductuli lactiferi, Milchsäckchen, Sinus lactiferi, und einen Ausführungsgang, Ductus lactifer colligens. Sie haben ein ein- bis zweischichtiges Epithel. Prämenstruell kann es zu einer reversiblen Vergrößerung der Brustdrüse durch Sprossung und Längenwachstum der Gänge kommen. Während der Schwangerschaft bilden sich alveoläre Endstücke aus, welche von einem einschichtigen kubischen Epithel ausgekleidet werden. Die Milchsäckchen, Sinus lactiferi, liegen in Höhe der Warzenbasis und sind bei der ruhenden Mamma 1–2 mm, bei der laktierenden Mamma etwa 8 mm weit. Die Ausführungsgänge münden auf der Brustwarze.









Gefäßversorgung


Die Blutversorgung erfolgt aus der A. thoracica interna, der zweiten und der dritten A. interkostalis sowie aus der A. thoracica lateralis.


Die Lymphe wird über 3 Hauptabflusswege drainiert (Abb. 1-10):



• Axillärer Lymphabfluss: Hier finden sich Lymphgefäße parallel zum Unterrand des M. pectoralis major, die Nodi lymphatici axillares mit Verbindung zur Fossa supraclavicularis, Nodi lymphatici zervikales sowie Nodi lymphatici subscapulares.



• Parasternaler Lymphabfluss: Der mediale Lymphabfluss führt zu interkostalen parasternalen Lymphknoten entlang der V. thoracica interna mit Verbindung zur V. subclavia sowie zum kontralateralen Lymphsystem.



• Interpektoraler Lymphabfluss: Diese Abflussbahn verläuft zwischen beiden Mm. pectorales und mündet direkt in die tiefen axillären oder infraklavikulären Lymphknoten.
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Abb. 1-10 Lymphabflussgebiete der Mamma. Der axilläre Lymphabfluss wird entsprechend der Lage der Lymphknoten (LK) in Bezug zum M. pectoralis minor in 3 Level eingeteilt.
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Lymphknotenlevel


Klinischerseits werden die Lymphknoten der Axilla in 3 Level eingeteilt, wobei sich die Einteilung am Verlauf des M. pectoralis minor orientiert (Abb. 1-10):



• Level I (kaudale Axilla): Lymphknoten lateral des lateralen Randes des M. pectoralis minor



• Level II (mittlere Axilla): Lymphknoten zwischen medialem und lateralem Rand des M. pectoralis minor und die interpektoralen (Rotter-)Lymphknoten



• Level III (apikale Axilla): Lymphknoten medial und kranial des M. pectoralis minor, einschließlich der als infraklavikulär und/oder apikal bezeichneten Lymphknoten.


Diese Leveleinteilung erlaubt dem Operateur eine kurze, prägnante Beschreibung der Gebiete, aus denen er bei einer axillären Lymphonodektomie die Lymphknoten entfernt hat.
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Zur Orientierung


Die normale Geschlechtsentwicklung findet auf verschiedenen Ebenen statt (Kap. 2.1). Auf jeder dieser Ebenen ist eine Störung der Geschlechtsentwicklung möglich, deren Kenntnis z.B. dann relevant ist, wenn ein Kind mit intersexuellem Genitale geboren wird oder eine Patientin die Ursache ihrer primären Amenorrhö abklären lassen möchte.









2.1 Normale Geschlechtsentwicklung








MERKE


Folgende Ebenen der Geschlechtsdeterminierung und -differenzierung können unterschieden werden:



• die chromosomale Ebene (XX = weiblich, XY = männlich)



• die molekulargenetische Ebene



• die gonadale Ebene (Ovarien = weiblich, Tests = männlich, gemischte Keimdrüsen = intersexuell)



• die genitale oder somatische Ebene (äußeres Genitale und sekundäre Geschlechtsmerkmale)



• die psychische Ebene.





Die physische Geschlechtsentwicklung verläuft in 3 Stufen:



• durch Festlegung des chromosomalen Geschlechts bei der Befruchtung



• durch Differenzierung der bipotenten Gonade in Testis bzw. Ovar dem chromosomalen Geschlecht entsprechend (gonadales Geschlecht, sog. Geschlechtsdeterminierung)



• durch Differenzierung der inneren und äußeren Genitalien dem gonadalen Geschlecht entsprechend (phänotypisches Geschlecht, sog. Geschlechtsdifferenzierung).


Da der weibliche Phänotyp auch ausgeprägt wird, wenn die Gonaden fehlen, kann man das weibliche Geschlecht als das konstitutive, das männliche Geschlecht als das induzierte Geschlecht betrachten.






2.1.1 Oogenese


Definition Die Bildung und Reifung der Keimzellen bezeichnet man als Gametogenese, die Gametogenese beim weiblichen Geschlecht als Oogenese, beim männlichen Geschlecht als Spermatogenese (Abb. 2-1).
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Abb. 2-1 Gametogenese. Die erste Phase der Reifungsteilung (Meiose I) in der Oogenese wird erst während der Ovulation beendet. Dabei entstehen eine sekundäre Oozyte und ein Polkörperchen, das nachfolgend degeneriert oder wie die Oozyte in die 2. Phase der Reifungsteilung (Meiose II) eintritt. Die Meiose II mit Trennung der Chromatiden (DNA-Doppelstrang) wird nur vollendet, wenn es zur Befruchtung kommt [8].




Entwicklung bis zur Geburt Die Urkeimzellen (primordiale Keimzellen) sind diploid und bereits in der 4. Embryonalwoche in der Wand des Dottersacks nahe der Allantois zu finden. Sie wandern amöboid in Richtung der noch indifferenten Gonadenanlage (Genitalleiste) und erreichen diese in der 5.–6. Woche.


Die indifferente Gonadenanlage entwickelt sich aus mesenchymalen Anteilen und aus dem Zölomepithel in der Nähe der mesonephrischen Nieren. Aus diesen Geweben bilden sich die primären Keimstränge, welche die Urkeimzellen allmählich umgeben.


Aus den Urkeimzellen entstehen in der 5./6. Woche die Oogonien, die sich bis etwa zur 24. Schwangerschaftswoche durch Mitose auf bis zu 7 Millionen vermehren. Zwischen 3. und 7. Schwangerschaftsmonat tritt ein Anteil dieser Oogonien in die Prophase der Meiose I ein, in der sie als primäre Oozyten im Ruhestadium verharren. Aus dem Mesenchym differenzieren sich in dieser Zeit flache Follikelepithelzellen, welche die Oozyten umgeben und so Primordialfollikel bilden.


Mit 5 Monaten wird das Maximum von etwa 7 Millionen Primordialfollikeln in den Ovarien erreicht, wovon die meisten durch Apoptose im weiteren Verlauf degenerieren. Bei Geburt liegen ca. 700.000 bis 2 Millionen Primordialfollikel vor, bis zur Pubertät reduziert sich die Zahl auf etwa 400.000 Primordialfollikel.


Zum Zeitpunkt der Geburt befinden sich die primären Oozyten in einer Ruhephase zwischen Prophase und Metaphase der Meiose I (sog. Diktyotän). Diese Ruhephase endet für die entsprechende Eizelle erst mit der Ovulation, d.h., sie kann 12–50 Jahre dauern. So verbleibt der Großteil der primären Oozyten in der Ruhephase.


Entwicklung nach der Ovulation Mit der Ovulation wird die Meiose I abgeschlossen, wobei eine sekundäre Oozyte und ein Polkörperchen entstehen (jeweils haploid):



• Für die Oozyte schließt sich die 2. Phase der Reifungsteilung (Meiose II) mit Trennung der Chromatiden (DNA-Doppelstrang) an, wird jedoch nur vollendet, wenn es zur Befruchtung kommt. Bei der Meiose II entsteht ein weiteres Polkörperchen. Nach Abschluss der Meiose II liegen in der Oozyte 23 einzelfädige Chromatiden vor.



• Das Polkörperchen degeneriert entweder oder tritt ebenfalls in die Meiose II ein (es entstehen insgesamt 3 Polkörperchen).


Spermatogenese Die Spermatogenese läuft prinzipiell genauso ab. Unterschiedlich sind nur der Zeitrahmen (Beginn in der Pubertät und kontinuierlicher Ablauf innerhalb von ca. 74 Tagen) sowie das Endresultat mit 4 funktionstüchtigen Spermien anstelle einer Oozyte mit 2–3 Polkörperchen.









2.1.2 Chromosomales Geschlecht


Der normale Chromosomensatz des Menschen (Karyotyp) besteht aus 22 Autosomenpaaren (je ein strukturell gleiches väterliches und mütterliches Chromosom) sowie 2 Geschlechtschromosomen (Gonosomen), X- und Y-Chromosom. Hat ein Individuum 2 intakte X-Chromosomen, ist es weiblich. Hat es je ein intaktes X- und Y-Chromosom, ist es männlich, da das SRY-Gen, welches für den testisdeterminierenden Faktor (TDF) kodiert, auf dem kurzen Arm des Y-Chromosoms lokalisiert ist.





MERKE


Das chromosomale Geschlecht wird dadurch festgelegt, dass die Eizelle durch ein X- oder Y-tragendes Spermium befruchtet wird.








Diagnostik


Durch die Chromosomenanalyse können detaillierte Informationen zur Anzahl und Struktur aller Chromosomen, der Gonosomen und Autosomen gewonnen werden. Hierzu werden teilungsfähige Zellen, meist Lymphozyten aus peripherem Blut (evtl. auch Zellen aus anderen Geweben wie z.B. Fibroblasten), in Kultur gebracht. In dieser Kultur wird die Mitose zunächst stimuliert und dann durch Zugabe eines Colchicinderivates im Stadium der Metaphase unterbrochen. Nach weiterer Präparation wird die Zellsuspension auf Objektträger aufgebracht, fixiert und gefärbt. Die Analyse erfolgt mikroskopisch, wobei je nach Fragestellung zwischen 5 und 100 Metaphasen beurteilt werden (meist 10–15). Zur Abklärung eines chromosomalen Mosaiks (Kap. 2.2.1) müssen mindestens 50 Metaphasen untersucht werden.


Einige Metaphasen werden fotografiert, die Chromosomen danach ausgeschnitten und zu einem sog. Karyogramm in Paaren angeordnet (Abb. 2-2). Für die Charakterisierung eines Chromosoms werden dabei die Gesamtlänge, das Bandenmuster und die Lage des Zentromers genutzt (Abb. 2-3). Die Anordnung erfolgt nach der Größe und der Position des Zentromers, wobei die Chromosomen in Gruppen (A–G) zusammengefasst werden. Diese Art der standardisierten Darstellung geht auf die sog. Denver-Nomenklatur (1960) zurück, die regelmäßig überarbeitet und modernen Entwicklungen angepasst wird. Eine Chromosomenanalyse nimmt aufgrund der Zellkultur etwa 2 Wochen in Anspruch.
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Abb. 2-2 Normales Karyogramm (46, XX). Beim normalen Karyogramm einer chromosomal männlichen Person würde sich an der Stelle des unteren X-Chromosoms ein Y-Chromosom befinden.
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Abb. 2-3 Morphologie eines Chromosoms. Das Chromosom wird durch Gesamtlänge, Bandenmuster und Lage des Zentromers charakterisiert. Die beiden kurzen Arme des Chromosoms werden mit p, die beiden langen Arme mit q bezeichnet.




Für eine rasche Information über numerische Aberrationen können unkultivierte Zellen mit der Technik der Fluoreszenz-In-situ-Hybridisierung (FISH) untersucht werden. Hierbei werden für einzelne Chromosomen spezifische, mit Fluoreszenzfarbstoff markierte Oligonukleotidmarker eingesetzt. Ein Untersuchungsergebnis liegt nach 1–2 Arbeitstagen vor. Nachteil der Methode ist, dass lediglich eine Aussage über die Anzahl der untersuchten Chromosomen (meist Chromosom 13, 18, 21, X und Y) möglich ist. Es wird dabei nicht auf die Anzahl anderer Chromosomen und nicht auf strukturelle Auffälligkeiten aller Chromosomen untersucht.












2.1.3 Normale Entwicklung der Geschlechtsorgane


Das Genitalsystem entwickelt sich bis zur 7. Embryonalwoche indifferent. Bis dahin zeigen weder Gonaden noch Embryonalanlagen morphologische Unterschiede. Die bipotente Gonadenanlage differenziert sich – unter dem Einfluss verschiedener Gene (Abb. 2-4) – in der 7.–8. Embryonalwoche zum Hoden, wenn ein Y-Chromosom mit SRY-Gen und dem von ihm kodierten testisdeterminierenden Faktor (TDF) vorhanden ist. Sie differenziert sich zum Ovar, wenn das Y-Chromosom fehlt. Dabei ist die in Abbildung 2-4 angegebene Reihenfolge der Gene an einem bestimmten Schritt willkürlich; SRY ist jedoch sehr wahrscheinlich SOX9 vorgeschaltet. Mutationen in SRY und heterozygote Mutationen in SOX9, WT1 und SF1 können zu XY-Geschlechtsumkehr führen, wie auch die Duplikation von DAX1.
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Abb. 2-4 Entwicklung des weiblichen und männlichen Geschlechts. SF1 = „steroidogenic factor-1“, SOX9 = „SRY-related HMG-box-gene 9“, DAX1 = „DSS-AHC critical region on the X-Chromosome, gene 1“, WT1 = „Wilms tumor 1 gene“; SRY = „sex-determining region Y“ [17].




Gemeinsame Entwicklung Grundstrukturen der Genitalentwicklung sind das Müller- und Wolff-Gangsystem, das in der 6. Entwicklungswoche paarig angelegt im freien Rand der Urogenitalfalte verläuft. Die Wolff-Gänge („mesonephric ducts“) verlaufen dabei von der Urniere (Mesonephros) nach kaudal und münden im Bereich der Hinterwand des primitiven Sinus urogenitalis. Die Müller-Gänge („paramesonephric ducts“) formen sich parallel der Wolff-Gänge im freien Rand der Urogenitalfalte. Sie besitzen kranial eine trichterförmige Öffnung in die Zölomhöhle, wachsen dann lateral der Wolff-Gänge nach kaudal und überkreuzen diese auf Höhe des Beckens, nach kaudomedial weiterwachsend. Die Spitzen der Müller-Gänge bekommen medial Kontakt zueinander und legen sich an die Hinterwand des Sinus urogenitalis an, beidseits lateral flankiert von den beiden Wolff-Gängen. Mit diesem Entwicklungsstand am Ende der 6. Embryonalwoche endet die indifferente Phase der Genitalentwicklung.


Männliche Entwicklung Im Gegensatz zum Ovar wird der embryonale Hoden sehr früh endokrin aktiv. Die Sertoli-Zellen sezernieren das Anti-Müller-Hormon (AMH), das eine Rückbildung der Müller-Gangstrukturen bewirkt. Die Leydig-Zwischenzellen des embryonalen bzw. fetalen Hodens sezernieren primär unter dem Einfluss von hCG große Mengen an Testosteron. Etwa ab dem 4. Schwangerschaftsmonat wird diese Steuerung vom hypophysären LH (LH) des Feten übernommen. Testosteron führt zur Stabilisierung des Wolff-Gangsystems, aus dem Nebenhoden, Ductus deferens und Samenblasen hervorgehen, und bewirkt damit die Virilisierung des inneren Genitales. 5α-Dihydrotestosteron (DHT), das in der Peripherie durch die 5α-Reduktase aus Testosteron entsteht, bewirkt die Virilisierung des äußeren Genitales. Unter seiner Wirkung entwickelt sich der Genitalhöcker zum Penis, die Urethralfalten schließen sich, und die Genitalwülste entwickeln sich zum Skrotum.


Weibliche Entwicklung In Anwesenheit eines Ovars entwickelt sich das Müller-Gangsystem zu Tuben, Uterus und oberem Drittel der Vagina. Die Müller-Gänge verschmelzen dabei von der 7. Entwicklungswoche an von kaudal nach kranial, wobei der sog. Genitalstrang entsteht. Aus diesem bilden sich im Verlauf der Uterus und der obere Anteil der Vagina. Aus dem unfusionierten oberen Anteil der Müller-Gänge entstehen die Tuben. Eine gestörte Verschmelzung der Müller-Gänge kann zu Fehlbildungen des Uterus (z.B. Uterus bicornis) und im Bereich der Vagina führen. Die Wolff-Gangstrukturen bilden sich zurück, da Testosteron als stabilisierender Faktor fehlt. In Einzelfällen können Residuen des Wolff-Gangsystems zur Bildung von Paraovarialzysten oder zu Gartner-Gang-Zysten führen. Da aufgrund der fehlenden bzw. geringen Testosteronproduktion kaum DHT entsteht, unterbleibt die Virilisierung des äußeren Genitales: Der Genitalhöcker wird zur Klitoris, die Urethralfalten verschmelzen nicht, sondern bleiben als Labia minora erhalten; die Genitalwülste entwickeln sich zu den Labia majora; der Sinus urogenitalis bleibt offen und wird zum distalen Ende der Vagina.





MERKE


Die männliche Geschlechtsdifferenzierung ist ein aktiver Vorgang, der die zeitlich abgestimmte Wirkung von TDF, AMH und Androgenen erfordert. Die Entwicklung des weiblichen Phänotyps ist eher als passiver Prozess zu verstehen, der sich in Abwesenheit dieser Faktoren einstellt.















2.2 Störungen der Geschlechtsentwicklung


Ätiologisch gibt es folgende Störungen der Geschlechtsdifferenzierung:



• numerische (z.B. 45,X0; 47,XXX; 47,XXY) oder strukturelle Chromosomenanomalien (z.B. Deletionen, Translokationen, Isochromosomen)



• Genmutationen, die zur Expression funktionsloser Enzyme, Wachstumsfaktoren oder Rezeptoren führen



• endogene oder exogene Hormoneinflüsse (z.B. androgenproduzierende Tumoren, Hormoneinnahme)



• psychogene Intersexualität (Transsexualität).






2.2.1 Chromosomenanomalien









Numerische Chromosomenanomalien


Numerische Chromosomenanomalien oder ‑aberrationen entstehen durch Fehlverteilung (Non-Disjunction) entweder in der Meiose I oder in der Meiose II. Es entsteht dabei sowohl ein Gamet, der ein zusätzliches Chromosom hat, als auch ein Gamet, dem ein Chromosom fehlt. Nach der Befruchtung enthält die Zygote dann ein Chromosom dreifach (Trisomie) bzw. ein Chromosom nur einfach (Monosomie). Bei meiotischer Non-Disjunction findet sich die Aberration in sämtlichen Zellen eines Organismus. Wenn es zur Fehlverteilung während der postzygotischen Teilungen kommt (mitotische Non-Disjunction), findet sich die Chromosomenaberration nur in einem Teil der Zellen des Organismus (chromosomales Mosaik).





MERKE


Die meisten Aberrationen der Autosomen und das komplette Fehlen des X-Chromosoms sind nicht mit dem Leben vereinbar. Die einzige mit dem Leben vereinbare Monosomie ist die eines X-Chromosoms (X0-Karyotyp).





Bei Chromosomenaberrationen kommt es in den meisten Fällen zu gravierenden Störungen der embryonalen Entwicklung. So sind bei ca. 50% der Spontanaborte im 1. Trimenon Chromosomenstörungen nachweisbar. Abhängig vom Alter der Eltern, insbesondere der Mutter, steigt die Wahrscheinlichkeit für das Auftreten von Chromosomenstörungen. Zwischen 20 und 30 Jahren ist sie konstant niedrig und steigt danach kontinuierlich an (Tab. 2-1).


Tab. 2-1 Wahrscheinlichkeit von numerischen Chromosomenanomalien.






	Alter der Mutter

	Lebendgeborene mit Chromosomenstörung






	20–30 Jahre

	2–3/1.000






	35 Jahre

	6/1.000






	40 Jahre

	15/1.000














Strukturelle Chromosomenanomalien


Strukturelle Chromosomenanomalien entstehen, wenn chromosomales Material in einem oder mehreren Chromosomen bricht und umgeordnet wird. Dies geschieht am häufigsten während des Crossing-over in der Prophase der Meiose I. Man spricht von balancierter Umordnung, wenn kein chromosomales Material verloren geht und die Anomalie keine Auswirkung auf den Phänotyp hat, und von unbalancierter Umordnung, wenn entweder chromosomales Material hinzukommt (partielle Duplikation) oder verloren geht (partielle Defizienz). Wesentliche Strukturanomalien der Chromosomen sind:



• Deletion: Verlust eines Chromosomenabschnitts am Ende (terminal) oder im mittleren Anteil (interstitiell) eines Chromosoms



• Translokation: Austausch von Chromosomenteilen, der zwischen 2 Chromosomen als reziproke Translokation erfolgen kann oder zur zentrischen Fusion zweier akrozentrischer Chromosomen führen kann (Robertson-Translokation). Diese Translokationen sind meist balanciert, d.h., es kommt nicht zu klinischen Symptomen.



• Isochromosom: Entsteht, wenn ein Chromosom sich quer teilt (und nicht longitudinal), sodass es aus 2 langen oder 2 kurzen Armen besteht.















2.2.2 Gonadendysgenesie








Praxisfall


Eine 16-Jährige wird von ihrer Mutter wegen primärer Amenorrhö beim Frauenarzt vorgestellt. Die Patientin ist 153 cm groß und wiegt 55 kg. Pubertätszeichen sind nur geringfügig ausgeprägt, die Brust ist kaum entwickelt, eine Axillär- und Schambehaarung so gut wie nicht vorhanden.


Die Hormondiagnostik ergibt eine sehr niedrige Konzentration von Estradiol, einen normalen Wert für Prolaktin und deutlich erhöhte Werte für LH und FSH. Weil diese Konstellation eines hypergonadotropen Hypogonadismus für eine Gonadendysgenesie typisch ist, wird eine Chromosomenanalyse veranlasst. Hierbei wird der Karyotyp 45,X0 festgestellt.


Eine Substitutionstherapie mit Östrogen und Gestagen wird begonnen, die im weiteren Verlauf zur Brustentwicklung, stärkeren Ausprägung der Schambehaarung und Menstruation führt.





Definition Gonadendysgenesie ist die Bezeichnung für eine genetisch bedingte Fehlbildung der Gonaden, unabhängig von ihrer Ursache. Sie ist charakterisiert durch das Fehlen von Keimzellen in den rudimentär angelegten Gonaden, die lediglich aus Bindegewebe und Hiluszellen bestehen (sog. Streak-Gonaden).


Bei weiblichem Phänotyp sind Tuben, Uterus, Vagina und Vulva normal angelegt, bleiben aufgrund des Östrogenmangels jedoch auf dem Entwicklungsstand der Präpubertät. Es kommt zur primären Amenorrhö (Kap. 9.1.1) und Sterilität. Daneben gibt es Gonadendysgenesien mit männlichem Phänotyp und im Rahmen von syndromatischen Erkrankungen.


Ätiologie und Pathogenese Die Gonadendysgenesie ist Symptom bei einer heterogenen Gruppe von Krankheitsbildern, die durch Chromosomenaberrationen und/oder Mutationen in einzelnen Genen verursacht werden. Pathogenetisch ist folgende Einteilung möglich:



• reine Gonadendysgenesie: Es liegt kein Hodengewebe vor (z.B. Ullrich-Turner-Syndrom, XY- und XX-Gonadendysgenesie).



• gemischte Gonadendysgenesie: Es liegt Hodengewebe vor, welches einseitig normal und kontralateral dysgenetisch, beidseits dysgenetisch oder einseitig dysgenetisch mit kontralateraler Stranggonade ausgeprägt sein kann (meist durch Mosaik bedingt: 46,XY/45,X0).



• Gonadendysgenesie als Teilsymptom: Ursächlich sind Mutationen in Genen, die u.a. für die frühe Gonadenentwicklung bedeutsam sind (z.B. kampomele Dysplasie [SOX9-Gen], Frasier-Syndrom und Denys-Drash-Syndrom [WT1-Gen], Abb. 2-4).


Nachstehende Gonadendysgenesien mit weiblichem Phänotyp können unterschieden werden:



• X0-Gonadendysgenesie: Ullrich-Turner-Syndrom (mit Kleinwuchs und Fehlbildungen)



• XX-Gonadendysgenesie (ohne Kleinwuchs und Fehlbildungen)



• XY-Gonadendysgenesie: Swyer-Syndrom (ohne Kleinwuchs und Fehlbildungen).






Symptome


Leitsymptom ist die primäre Amenorrhö (Kap. 9.1.1), der in bis zu 50% der Fälle eine Gonadendysgenesie zugrunde liegt.








Diagnostik und Differentialdiagnose


Laborchemisch ist ein hypergonadotroper Hypogonadismus mit stark erniedrigten peripheren Östrogenspiegeln charakteristisch. Mit der Chromosomenanalyse werden evtl. vorhandene Aberrationen abgeklärt, bei konkretem Verdacht wird ggf. mit molekulargenetischen Methoden gezielt auf Mutationen in einzelnen Genen untersucht.


Mögliche Differentialdiagnosen der Gonadendysgenesie sind in Tab. 2-2 zusammengestellt. Zusätzlich ist das Triplo-X-Syndrom zu berücksichtigen, bei dem es sich um eine Geschlechtschromosomenaberration (Karyotyp 47,XXX) ohne Gonadendysgenesie handelt: Sie findet sich bei ca. 1 : 1.500 Frauen. Ursache ist meist eine Non-Disjunction in der mütterlichen Meiose I. Konsistentes Charakteristikum ist eine größere Körperlänge (> 80. Perzentile des Normalkollektivs). Die Intelligenzentwicklung ist nicht wesentlich eingeschränkt, die Sprachentwicklung kann verzögert sein. Zyklusstörungen wie Oligo-/Amenorrhö können ebenso wie ein Climacterium praecox häufiger vorkommen. In den meisten Fällen ist die Ovarialfunktion jedoch ungestört. Die Fertilität scheint nicht reduziert.





Tab. 2-2 Differentialdiagnose der Gonadendysgenesie.






	Differentialdiagnose

	Maßnahme zum Ausschluss






	Pubertas tarda (Kap. 7.2.2)

	LH, FSH im Serum (hypogonadotroper Hypogonadismus)






	Hypophysärer Minderwuchs

	hGH im Serum, Beurteilung der Geschlechtsentwicklung und Bestimmung des Knochenalters, spezifische Stimulationstests (GHRH-Stimulationstest, Arginin-Belastungstest, Insulin-Hypoglykämie-Test) mit ungenügendem hGH-Anstieg im Serum






	Genitalfehlbildungen (Kap. 3.1)

	gynäkologische Untersuchung, Ultraschall, ggf. Laparoskopie






	Uterus- und Vaginalaplasie (Rokitansky-Küster-Meyer-Hauser-Syndrom, Kap. 3.1.4)






	Atresien von Zervix, Vagina, Hymen






	Androgeninsensitivität (Kap. 2.2.3)

	gynäkologische Untersuchung (Uterus fehlt), Chromosomenanalyse (46,XY), Hormonbestimmung (Testosteron und DHT erhöht)






	Hyperprolaktinämie

	Prolaktin im Serum






	Extragenitale endokrine Erkrankungen

	Hormondiagnostik














Ullrich-Turner-Syndrom


Epidemiologie Das Ullrich-Turner-Syndrom kommt bei 1 : 2.500 lebend geborenen Mädchen vor und ist damit die häufigste Chromosomenanomalie bei Frauen. Etwa 3% der weiblichen Embryonen sind betroffen, wobei nur etwa 1% der Betroffenen bis zur Geburt überlebt.


Ätiologie und Pathogenese Ursachen sind:



• das Fehlen eines X-Chromosoms (ca. 50%)



• ein strukturell auffälliges X-Chromosom



• Mosaike, die eine 45,X-Zelllinie und eine andere Zelllinie mit 46,XX oder 46,XY beinhalten.


Zum Verlust eines X- oder Y-Chromosoms kommt es meistens in den postmeiotischen Teilungsschritten, wobei es sich bei über 70% um das väterliche Chromosom handelt. Bei sehr frühem Verlust kommt es zum durchgehenden 45,X0-Karyotyp. Bei Verlust in späteren Zellteilungsschritten entstehen chromosomale Mosaike, die eine unauffällige Zelllinie (46,XX oder 46,XY) und die auffällige Zelllinie (45,X0) beinhalten.


Die Gonaden differenzieren sich bis zum 3. Schwangerschaftsmonat normal, danach degenerieren die Oozyten, und das ovarielle Stroma fibrosiert (Streak-Gonaden). Es kommt zum funktionellen Ovarversagen innerhalb der ersten Lebensmonate oder ‑jahre. Bei chromosomalen Mosaiken kann die Symptomatik abgeschwächt sein, wobei u.a. eine spontane Pubertätsentwicklung bei bis zu 16% der vom Ullrich-Turner-Syndrom Betroffenen beobachtet werden kann. Die Ursache des Kleinwuchses ist noch nicht vollständig aufgeklärt; möglicherweise ist eine veränderte Expression von Genen daran beteiligt, die für das Knochenwachstum mitverantwortlich sind.





Symptome


Charakteristisch sind Kleinwuchs (ca. 98%) mit einer Körpergröße zwischen 143 und 147 cm und primäre Amenorrhö (ca. 95%). Weitere Symptome sind kurzer Hals (ca. 94%), tiefer Nackenhaaransatz (ca. 83%), Cubiti valgi (ca. 44%), fassförmiger Thorax, Pterygium colli (Flügelfell am Hals, ca. 40%), multiple Nävi und Lymphödeme an Hand- und Fußrücken. Es besteht eine erhöhte Wahrscheinlichkeit für kongenitale Herzfehler (23–40%) wie biskupide Aortenklappe, Aortenisthmusstenose, Anomalien der Pulmonalvenen und für Nierenfehlbildungen.


Pränatal können betroffene Embryonen bzw. Feten durch eine vermehrte Wasseransammlung im Halsbereich (Hygroma colli) oder einen frühmanifesten Hydrops fetalis auffallen.





[image: image] 114 Abbildung eines Kindes mit Turner-Syndrom





Diagnostik


Mit Hilfe der Chromosomenanalyse aus Lymphozyten kann die Diagnose meist gestellt werden. Besonderes Augenmerk ist dabei auf Mosaike zu richten, insbesondere mit einer Zelllinie, die ein Y-Chromosom enthält (z.B. 45X/46,XY bei 6%), da in diesen Fällen das Risiko eines Gonadoblastoms erhöht ist.








Therapie


Eine im Kindesalter beginnende Therapie mit Wachstumshormon kann die Endgröße der Patientinnen um durchschnittlich 10 cm steigern.


Vom Pubertätsalter an ist die zyklische Gabe von Östrogenen und Gestagenen notwendig (z.B. Zweiphasenpräparate):



• Östrogene sollen einerseits die Ausbildung der sekundären Geschlechtsmerkmale fördern, andererseits sollen Osteoporose verhindert und Risikofaktoren für Atherosklerose reduziert werden. Angewendet werden Estradiolvalerat (1–2 mg/d) oder equine konjugierte Östrogene (0,625–1,25 mg/d).



• Um das Endometrium nicht dauerhaft zu stimulieren, d.h., um eine Hyperplasie und letztlich ein Endometriumkarzinom zu vermeiden, sollte mindestens an 10 Tagen im Monat ein Gestagen gegeben werden.





Verlauf und Prognose Mädchen mit Ullrich-Turner-Syndrom zeigen in der Regel eine normale Intelligenzentwicklung mit erhöhter Wahrscheinlichkeit für Teilleistungsschwächen.


Bei < 5% der Betroffenen kommt es zu einer Schwangerschaft, wobei hier ein erhöhtes Risiko für Spontanaborte, Chromosomenstörungen und kongenitale Fehlbildungen besteht.


Bei Frauen mit Ullrich-Turner-Syndrom sind Herz-Kreislauf-Erkrankungen (u.a. Aortendissektion), Schilddrüsenerkrankungen (Hypothyreose), Diabetes mellitus und entzündliche Darmerkrankungen wahrscheinlicher als in der Normalbevölkerung. Die durchschnittliche Lebenserwartung ist um bis zu 13 Jahre reduziert.









XX-Gonadendysgenesie


Epidemiologie Die XX-Gonadendysgenesie ist selten, eine Inzidenz von < 1 : 10.000 Frauen kann angenommen werden.


Ätiologie und Pathogenese Die XX-Gonadendysgenesie ist heterogen bedingt und kann sporadisch oder familiär vorkommen. Eine familiäre Form ist autosomal rezessiv erblich und wird durch Mutationen im FSH-Rezeptor-Gen auf Chromosom 2 verursacht. FSH ist ein antiapoptotischer Faktor für Granulosazellen. Bei defektem FSH-Rezeptor gehen die die Oozyten umgebenden Granulosazellen beschleunigt zugrunde, was zur konsekutiven Degeneration der Oozyten führt.





Symptome


Bei normalem Längenwachstum kommt es zu primärer Amenorrhö und Ausbleiben der Brustentwicklung.








Diagnostik


Die Abklärung und Therapie entsprechen dem bei der XY-Gonadendysgenesie geschilderten Vorgehen mit dem Unterschied, dass keine prophylaktische Entfernung der Stranggonaden notwendig ist.












XY-Gonadendysgenesie (Swyer-Syndrom)


Epidemiologie Die XY-Gonadendysgenesie ist selten, exakte Daten zur Inzidenz fehlen.


Ätiologie und Pathogenese Die XY-Gonadendysgenesie ist ebenfalls heterogen bedingt. Bei ca. 30% sind Mutationen des SRY-genes nachweisbar, bei ca. 70% sind die ursächlichen Gendefekte nicht bekannt, es werden auch Mutationen in autosomalen Genen vermutet.





Symptome


Bei normalem Längenwachstum kommt es zu primärer Amenorrhö und Ausbleiben der Brustentwicklung.








Diagnostik


Laborchemisch besteht ein hypergonadotroper Hypogonadismus. Die Chromosomenanalyse deckt den zugrunde liegenden Karyotyp auf; mit verfeinerten zyto- oder molekulargenetischen Verfahren kann gezielt auf entsprechende Genmutationen untersucht werden. Mittels Laparoskopie sind die Inspektion des inneren Genitales und die histologische Abklärung der Stranggonaden möglich.








Therapie


Vom Pubertätsalter an ist wie beim Ullrich-Turner-Syndrom die zyklische Östrogen-Gestagensubstitution indiziert. Aufgrund eines Entartungsrisikos der Stranggonaden von 20–30% bei Patientinnen mit XY-Gonadendysgenesie sollten diese entfernt werden. Dieser Eingriff wird typischerweise in der 3. Lebensdekade vorgenommen, da die Entwicklung eines Gonadoblastoms zu einem früheren Zeitpunkt nicht zu erwarten ist.


















2.2.3 Intersexualität








Praxisfall


Eine 17-Jährige stellt sich wegen primärer Amenorrhö beim Frauenarzt vor.


Bei der Untersuchung zeigt sich ein normales postpubertäres Erscheinungsbild mit guter Brustentwicklung, jedoch kaum vorhandener Axillär- und Schambehaarung bei einer Körpergröße von 175 cm und einem Gewicht von 60 kg. Beidseits im Bereich des Inguinalkanals sind Raumforderungen von 2 × 2 × 3 cm tastbar. Bei der Hormondiagnostik zeigen sich eine sehr niedrige Konzentration von Estradiol, normale Werte für LH, FSH und Prolaktin und ein Testosteronwert im normalen männlichen Bereich. Bei der Ultraschalluntersuchung des kleinen Beckens kann kein Uterus dargestellt werden. Eine Chromosomenanalyse wird veranlasst, die den Karyotyp 46,XY ergibt. Bei der Mutationsanalyse im Androgenrezeptor-Gen wird eine Deletion festgestellt, die zu einem Aminosäurenaustausch im Rezeptorprotein führt. Es kann die Diagnose einer vollständigen Androgeninsensitivität gestellt werden.


Nach Beratung der Patientin werden eine Gonadektomie der Leistenhoden veranlasst und eine hormonelle Substitutionstherapie mit Östrogenen und Gestagen begonnen.





Definition Unter Intersexualität versteht man das Vorhandensein von Merkmalen beider Geschlechter bei einem Individuum. Dabei besteht eine mehr oder weniger ausgeprägte Diskrepanz zwischen dem chromosomalen bzw. gonadalen Geschlecht und der Entwicklung der Geschlechtsorgane, dem Phänotyp oder der psychischen Geschlechtsdifferenzierung (Kap. 2.1). Beobachtet wird dabei, dass die Entwicklung der Genitalorgane nicht dem Gonadenbefund entspricht oder dass Zwischenformen von männlichem und weiblichem Phänotyp ausgebildet werden.


Epidemiologie Intersexualität ist sehr heterogen. Die Wahrscheinlichkeit für alle Formen wird mit bis zu 1 : 1.000 angegeben. Bei etwa 1 : 4.500 Neugeborenen wird ein intersexuelles Genitale beobachtet.


Ätiologie und Einteilung Aus ätiologischer Sicht gilt die in Kap. 2.2.1 dargestellte Einteilung. Nach symptomatischen Gesichtspunkten können 3 Gruppen unterschieden werden:



• Pseudohermaphroditismus femininus: Individuen mit weiblichem Karyotyp und intersexuellem oder männlichem Genitale



• Pseudohermaphroditismus masculinus: Individuen mit männlichem Karyotyp sowie Gonaden und intersexuellem oder weiblichem Genitale



• Hermaphroditismus verus: Individuen mit sowohl testikulärem als auch ovariellem Gewebe, das im Körper getrennt vorliegt oder ein gemeinsames Organ bildet, die sog. OvoTests. Die Gonaden liegen intrabdominal oder labioskrotal. Der Karyotyp ist variabel.





Diagnostik und Differentialdiagnose


Das diagnostische Vorgehen umfasst:



• Erhebung der Familienanamnese (Indexfälle? Konsanguinität?)



• Untersuchung auf dysplastische Stigmata



• gynäkologische Untersuchung



• Ultraschall (Gonaden? Uterus?)



• Chromosomenanalyse



• Hormonanalyse



• gezielte Mutationsdiagnostik.


Nach Geburt eines Kindes mit intersexuellem Genitale ist ein sehr sensibles Vorgehen bei der Geschlechtszuordnung notwendig. Vor Abschluss der kompletten Diagnostik sollte eine Geschlechtszuweisung vermieden werden. Diese sollte unter Berücksichtigung von Anatomie, Karyotyp und Labordiagnostik in einem multidisziplinären Team (Gynäkologe, Urologe, Endokrinologe, Kinderpsychiater und Psychologe) mit den Eltern erfolgen. Dies ist von besonderer Bedeutung beim Pseudohermaphroditismus masculinus, da durch Androgenwirkung eine schon pränatal beginnende Prägung der Geschlechtsidentität in männliche Richtung vermutet wird.


Die Differentialdiagnosen des Pseudohermaphroditismus femininus und masculinus sind in Tab. 2-3 zusammengestellt.





Tab. 2-3 Differentialdiagnosen des Pseudohermaphroditismus femininus und masculinus.






	Typ der Intersexualität

	Differentialdiagnosen






	Pseudohermaphroditismus femininus

	


• XX-Mann- und X0-Mann-Syndrom



• adrenogenitales Syndrom



• exogener Hormoneinfluss



• virilisierende Tumoren









	Pseudohermaphroditismus masculinus

	


• XY-Gonadendysgenesie



• Turner-Mosaik mit einer Y-chromosomalen Zelllinie



• strukturelle Anomalien des Y-Chromosoms



• Störungen des Steroidstoffwechsels


– 5α-Reduktase-Defekt



– 3β-Hydroxysteroid-Dehydrogenase-Defekt



– 17α-Hydroxylase-Defekt



– 20,22-Desmolase-Defekt



– 17,20-Desmolase-Defekt



– 17-Ketosteroidreduktase-Defekt






• Androgeninsensitivität



• testikuläre Regressionssyndrome



• Defekt des AMH oder seines Rezeptors



• gonadale LH-Resistenz (LH-Rezeptor-Defekt)



• Zufuhr von Östrogenen oder Progesteron in der Schwangerschaft














Hermaphroditismus verus


Definition Individuen mit sowohl testikulärem als auch ovariellem Gewebe, das im Körper getrennt vorliegt oder ein gemeinsames Organ bildet, die sog. Ovotestis. Die Gonaden liegen intraabdominal oder labioskrotal.


Epidemiologie Ein echter Hermaphroditismus kommt außerordentlich selten vor, exakte Daten zur Inzidenz fehlen.


Ätiologie und Pathogenese Es handelt sich um eine genetisch heterogene Störung. Bei einem Teil der Betroffenen konnten Mutationen im SRY-Gen nachgewiesen werden. Zytogenetisch gibt es 3 Formen:



• 46,XX (in ca. 60%)



• 46,XX/46,XY (in ca. 33%)



• 46,XY (ca. 7%).





Symptome


Im äußerlichen Erscheinungsbild überwiegen weibliche Merkmale mit Ausbildung der Mammae bei etwa 2/3 der Betroffenen. Meist erscheint das äußere Genitale intersexuell (Abb. 2-5). Urethra und Vagina münden in einen gemeinsamen Sinus urogenitalis. Der Uterus ist oft hypoplastisch, bei 2/3 der Betroffenen kommt es zu Menstruationsblutungen. Leistenhernien treten vermehrt auf.
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Abb. 2-5 Grundtypen intersexueller Urogenitalsysteme (nach Prader). Bei den Typen I und V erscheint zwar das äußere Genitale rein weiblich bzw. rein männlich, das jeweilige Urogenitalsystem ist aber im Vergleich zum Normalzustand verändert.







Diagnostik und Differentialdiagnose


Die Chromosomenanalyse dient dem Nachweis des zugrunde liegenden Karyotyps. Bei der histologischen Untersuchung finden sich in den Gonaden alle Reifegrade des Keimparenchyms bis zum Corpus luteum und zur Spermiogenese. Die Diagnose kann gestellt werden, wenn histologisch sowohl Keimelemente des Hodens als auch des Ovars nachgewiesen wurden.


Differentialdiagnostisch abzuklären sind Pseudohermaphroditismus masculinus und femininus.








Therapie


Die Geschlechtszuordnung richtet sich nach dem vorherrschenden Phänotyp. Von der Pubertät an ist eine entsprechende Substitution mit Östrogenen oder Testosteron notwendig.








MERKE


Aufgrund des erhöhten Risikos einer malignen Entartung sollte ein Testis bei Kryptorchismus oder ein Ovotestis entfernt werden.












Pseudohermaphroditismus masculinus


Definition Männliche Scheinzwitter sind Individuen mit männlichem Karyotyp und Gonaden und infolge einer inkompletten Virilisierung intersexuellem oder weiblichem Genitale.


Ätiologie und Pathogenese Es handelt sich um eine heterogene Gruppe von Störungen (Tab. 2-3), die verschiedene Ursachen haben kann:



• Chromosomenanomalien



• Beeinträchtigung der Androgenbiosynthese



• Androgeninsensitivität (s.u.)



• fehlende Wirkung von AMH, LH



• testikuläre Regression



• Hormoneinnahme in der Schwangerschaft.





Diagnostik


Die Chromosomenanalyse ist Basis der Diagnostik. Dabei sollten mindestens 50 Metaphasen untersucht werden, um evtl. vorhandene Mosaike entdecken zu können. Bis der komplette Karyotyp vorliegt, kann mittels PCR auf das Vorhandensein des SRY-Gens untersucht werden.


Beim Neugeborenen können im Serum Testosteron, Dihydrotestosteron (DHT) und Präkursoren der Steroidbiosynthese (z.B. Progesteron, Dehydroepiandrosteron) bestimmt werden, um entsprechende Synthesestörungen zu erkennen. Nach der 2. Lebenswoche ist es hilfreich, die basalen Spiegel von Testosteron, LH, FSH und Anti-Müller-Hormon zu bestimmen, da in den ersten 2 Lebensmonaten eine Aktivierung der hypothalamisch-hypophysär-gonadalen Achse mit spontaner Sekretion von Androgenen besteht (Tab. 2-4). Fehlen hormonale Anomalien, sind exogene Faktoren (z.B. maternale Östrogeneinnahme) zu erwägen.


Ein hCG-Stimulationstest ist notwendig, um die Leydig-Zellfunktion zu erfassen. Mit der Untersuchung von Testosteron, seinen Präkursoren und DHT vor und nach hCG-Stimulation können Testosteronbiosynthesedefekte in jedem Lebensalter abgeklärt werden.


Die Bestimmung von Anti-Müller-Hormon und Inhibin B im Serum ist hilfreich, um das Vorhandensein von Sertoli-Zellen nachzuweisen. Abnorm niedrige AMH-Werte weisen auf eine testikuläre Dysgenesie hin. In diesen Fällen ist sonographisch oft ein Uterus nachzuweisen.


Nach Einengung der Diagnose kann der ursächliche Gendefekt abgeklärt werden.





Tab. 2-4 Charakteristische Laborbefunde in der Differentialdiagnostik des Pseudohermaphroditismus masculinus.






	Labor

	Diagnose






	Testosteron erniedrigt






	LH (FSH)

	testikuläre Dysfunktion






	LH (FSH) ↓

	hypogonadotr. Hypogonadismus






	Testosteron-Präkursoren normal + Anti-Müller-Hormon normal

	Leydig-Zell-Hypoplasie/‑Agenesie






	Anti-Müller-Hormon ↓

	gonadale Dysgenesie






	Testosteron-Präkursoren

	Testosteronbiosynthesedefekt






	Testosteron normal






	Dihydrotestosteron ↓

	5α-Reduktase-Defekt






	Anti-Müller-Hormon ↓

	gonadale Dysgenesie






	Testosteron erhöht






	LH

	Androgeninsensitivität










Therapie


Die Geschlechtszuordnung hängt entscheidend vom Vorhandensein eines ausreichend hormonproduzierenden Hodens, vom Wachstumspotential und vom Aspekt des äußeren Genitales ab. Die Zuordnung zum männlichen Geschlecht sollte vorgenommen werden, wenn eine plastische Rekonstruktion möglich ist. Kryptorche Hoden, die sich operativ nicht in das Skrotum verlagern ließen, sollten wegen eines erhöhten Tumorrisikos entfernt werden. Bei hormonellen Störungen müssen ab dem Zeitpunkt der Pubertät die entsprechenden Hormone substituiert werden.









Androgeninsensitivität


Epidemiologie Die vollständige Androgeninsensitivität kommt bei chromosomal männlichen Individuen mit einer Häufigkeit von 1 : 20.000 bis 1 : 64.000 vor.


Ätiologie und Pathogenese Ursache der vollständigen Androgeninsensitivität sind Mutationen im Androgenrezeptor-Gen, das auf dem X-Chromosom lokalisiert ist (X-chromosomal-rezessiv erbliche Störung). Aufgrund des resultierenden Androgenrezeptordefekts können Androgene wie Testosteron oder 5α-Dihydrotestosteron nicht wirksam werden. Dadurch kommt es bei den Betroffenen zur Ausprägung eines weiblichen Phänotyps mit normaler Brustentwicklung, spärlicher bis fehlender Achsel- und Schambehaarung sowie kurz endender Vagina. Uterus und Tuben sind nicht angelegt. Aufgrund der fehlenden Androgenwirkung ist die sexuelle Identität weiblich, man spricht daher von testikulärer Feminisierung.


Abzugrenzen ist die unvollständige Androgeninsensitivität mit variabler Ausprägung des äußeren Genitales von intersexuell bis männlich ohne Fertilität. Hierzu zählen u.a. das Reifenstein- und das Gilbert-Dreyfus-Syndrom. Ursächlich sind Mutationen im Androgenrezeptor-Gen.





Symptome


Charakteristisch ist das Fehlen von Axillar- und Schambehaarung („hairless women“) bei sonst unauffälligem äußerem weiblichem Phänotyp mit normaler Brustentwicklung und eher überdurchschnittlicher Körpergröße. Meist ist es die primäre Amenorrhö, die erstmals zum Arzt führt. Die Vagina ist verkürzt und endet blind, die Tests liegen intraabdominal, inguinal oder labial.








Diagnostik


Die Befunde erlauben meist eine direkte Diagnosestellung. Bei der Hormonanalyse findet man Testosteronwerte im normalen männlichen Bereich, ein leicht erhöhtes LH und Estradiolwerte, die der frühen Follikelphase entsprechen. Vervollständigt wird die Diagnostik mittels Chromosomenanalyse (Karyotyp 46,XY). Ggf. kann eine gezielte DNA-Diagnostik zur Mutationsabklärung im Androgenrezeptor-Gen erfolgen.








Therapie


Bei kompletter Feminisierung berät man die Patientin darüber, dass keine Menstruationsblutung und auch keine Schwangerschaft eintreten werden. Man sollte die Patientin darauf hinweisen, dass ihre „Keimdrüsen“ vermehrt männliche Hormone bilden, die aber in ihrem Körper nicht wirksam werden können. In der Regel ist die Kohabitation möglich. Wenn der Sinus urogenitalis zu kurz ist, kann er durch einen plastischen Eingriff verlängert werden.


Da intraabdominal gelegene Hoden ein erhöhtes Risiko zur neoplastischen Entartung aufweisen, stellt sich die Frage, ob und wann eine Gonadektomie sinnvoll ist. Dies ist im Einzelfall mit der Patientin zu erörtern. Allgemein wird empfohlen, die Organe bis zum Abschluss der „Pubertät“ zu belassen und sie danach zu entfernen, da es vor diesem Zeitpunkt nur extrem selten zur Entwicklung von Gonadoblastomen kommt. Danach ist eine langfristige Östrogensubstitution notwendig.












Störungen des Steroidstoffwechsels


Ätiologie und Pathogenese Testosteron wird in den Leydig-Zellen über 5 enzymatische Schritte aus Cholesterin synthetisiert. Eine unzureichende Expression bestimmter Enzyme des Steroidstoffwechsels (Abb. 2-6) führt dazu, dass die Leydig-Zwischenzellen in der kritischen Phase der sexuellen Differenzierung (zwischen der 8. und 14. Schwangerschaftswoche) zu wenig Testosteron sezernieren. Abhängig vom Ausmaß des Androgendefizits ist das äußere Genitale entweder rein weiblich oder intersexuell. Da die Sertoli-Zellen das Anti-Müller-Hormon sezernieren, gehen die Strukturen des Müller-Gang-Systems zugrunde, es finden sich also weder Tuben noch Uterus. Die Enzyme der Androgenbiosynthese stimmen in Hoden und Nebennierenrinde (NNR) überein, sodass sich Enzymdefekte auf den gesamten Steroidstoffwechsel auswirken (Tab. 2-5).Je nach Lage des Enzymdefekts (Abb. 2-6) kommt es zu



• einer begleitenden NNR-Insuffizienz (bei P450SCC-Defekt, 3β-HSD-Defekt; P450C17/Hydroxylase-Defekt),



• einem Salzverlustsyndrom (bei P450SCC-Defekt und 3β-HSD-Defekt),



• einer hypokaliämischen Alkalose und Hypertonie aufgrund einer gesteigerten Aldosteronproduktion (bei P450C17/Hydroxylase-Defekt).
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Abb. 2-6 Biosynthese der Steroidhormone. Dehydroepiandrosteron und Androstendion haben nur schwache androgene Wirksamkeit. Sie werden in der Peripherie zu Sexualhormonen umgewandelt. Die NNR synthetisiert nur sehr geringe Konzentrationen an Testosteron und Estradiol. Enzyme (neuere Bezeichnungen in Klammern):



1 = 20,22-Desmolase (Side-Chain-Cleavage-Enzym; P450SCC; CYP11A1);



2 = 3β-Hydroxysteroid-Dehydrogenase (3β-HSD);



3 = 21-Hydroxylase (P450C21; CYP21B);



4 = 11β-Hydroxylase (P450C11; CYPB11B1);



5 = 18-Hydroxylase (Aldosteronsynthase; P450aldo; CYP11B2);



6 = 18-Oxidase (Aldosteronsynthase; P450aldo; CYPB11B2);



7 = 17α-Hydroxylase (P450C17; CYP17);



8 = 17,20-Lyase (P450C17; CYP17);



9 = 17-Reduktase (17β-HSD3);



10 = 5α-Reduktase (Umwandlung in der Peripherie);



HSD = Hydroxysteroid-Dehydrogenase, CYP = Enzym aus der Cytochrom-P450-Gruppe [8].







Tab. 2-5Laborbefunde in der Differentialdiagnostik der Androgenbiosynthesestörungen; 5α-Reduktase bewirkt Testosteronmetabolimus.
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Abhängig vom Schweregrad des Enzymmangels ist auch die Virilisierung während der Pubertät beeinträchtigt.


Die Androgensekretion der Leydig-Zwischenzellen ist vor der Pubertät gering und steigt erst mit dem Einsetzen der Pubertät an. Obwohl beim Pseudohermaphroditismus masculinus LH- und FSH-Konzentrationen im peripheren Blut erhöht sind, reicht die intratestikuläre Androgenbildung nicht aus, um eine normale Spermatogenese anzuregen oder zu unterhalten. Da der Hoden aufgrund des Androgendefizits nicht deszendiert, geht das Hodengewebe wegen des Kryptorchismus weitgehend zugrunde.









5α-Reduktase-Defekt


Ätiologie und Pathogenese Ursächlich sind Mutationen im Steroid-5α-Reduktase-Gen, das auf dem kurzen Arm von Chromosom 5 lokalisiert ist. Die Erkrankung ist autosomal rezessiv erblich. Bei einem 5α-Reduktase-Mangel ist die Konversion von Testosteron zu 5α-Dihydrotestosteron (DHT) gestört (Abb. 2-6). Die Folge ist eine mangelhafte oder ausbleibende externe Virilisierung: Penis und Skrotum wachsen nicht, und die Hoden liegen im Leistenkanal oder intraabdominal. Abkömmlinge des Müller-Gangsystems sind aufgrund der testikulären AMH-Sekretion zurückgebildet. Da Testosteron das Wolff-Gangsystem stabilisiert, sind Nebenhoden, Ductus deferens und Samenblasen vorhanden.





Symptome


Neugeborene zeigen ein weibliches äußeres Genitale oder eine Virilisierung mit Klitorishypertrophie und eine kurze, blind endende Vaginaltasche. Im Gegensatz zur testikulären Feminisierung führt Testosteron im Rahmen der Pubertät zu einer Stimmvertiefung und wirkt deutlich anabol auf Muskelmasse und Muskelkraft. Aufgrund der herabgesetzten 5α-Reduktase-Aktivität bleiben Akne und Bartwuchs aus. Haarausfall oder Glatzenbildung sind bei diesem Syndrom nie beschrieben.








Diagnostik


Die Diagnose ist durch einen hCG-Test möglich, wobei Testosteron ansteigt, während DHT niedrig bleibt. Beweisend ist die Bestimmung der Aktivität der 5α-Reduktase in Genitalfibroblasten oder die Mutationsanalyse.





Verlauf und Prognose Bei der Geburt wird das Kind aufgrund der Beschaffenheit des äußeren Genitales meist dem weiblichen Geschlecht zugeordnet. Mit Beginn der Pubertät setzt sich jedoch oft die männliche sexuelle Identität durch. Falls eine Korrektur in weiblicher Richtung erfolgt, ist nach Gonadenexstirpation und Neovaginabildung vom Pubertätsalter an eine Östrogensubstitution notwendig.









Leydig-Zell-Hypoplasie


Ätiologie und Pathogenese Ein intakter LH-Rezeptor ist bei der Frau Voraussetzung für eine Ovulation und Schwangerschaft und beim Mann für eine normale Geschlechtsdifferenzierung erforderlich. Während der Embryonalentwicklung bindet hCG an den LH-Rezeptor und setzt die fetale Testosteronbildung in Gang (Kap. 2.1.3). Inaktivierende Mutationen im LH-Rezeptor-Gen führen zu einer gestörten Testosteronbiosynthese mit der Folge einer fehlenden oder inkompletten Virilisierung des Genitales. Dabei korreliert der Phänotyp mit dem Grad der Inaktivierung des LH-Rezeptors. Die AMH-Produktion der Sertoli-Zellen verläuft unabhängig, sodass die Müller-Gangstrukturen ungestört zurückgebildet werden (autosomal rezessiv vererbte Störung).





Symptome


Es findet sich ein variabler Phänotyp von unauffällig weiblich über ein intersexuelles Genitale unterschiedlicher Ausprägung bis zu einem nahezu unauffälligen Jungen mit Mikropenis und/oder Hypospadie. Beim Neugeborenen können Leistenhernien mit palpablen Gonaden auffallen. Im Rahmen der Pubertät fallen eine ausbleibende Brustentwicklung und Menarche auf. Die Vagina ist verkürzt und endet blind.








Diagnostik und Differentialdiagnose


Sonographisch sind Uterus und Ovarien nicht darstellbar; die Gonaden liegen in der Regel inguinal. Laborchemisch kommt es postpubertär zu einem hypergonadotropen Hypogonadismus. Im hCG-Test ist bei niedrigem basalem Testosteron ein fehlender Anstieg nach Stimulation nachzuweisen.


Differentialdiagnostisch ist eine Testosteronbiosynthesestörung auszuschließen. Die gezielte DNA-Diagnostik kann die Mutation nachweisen.








Therapie


Bei 46,XY-Mädchen und ‑Frauen mit nachgewiesenem LH-Rezeptor-Defekt ist wegen des Entartungsrisikos die Entfernung der Gonaden zu empfehlen. Vom Pubertätsalter an ist eine Hormonersatztherapie mit Östrogenen und Gestagenen indiziert.












Testikuläres Regressionssyndrom


Ätiologie und Pathogenese Das testikuläre Regressionssyndrom (TRS) ist sehr selten. Ursache ist eine Rückbildung der Tests in der 8.–14. Schwangerschaftswoche, wobei der Zeitpunkt den Phänotyp der Patienten bestimmt:



• Bei Regression in der 8.–10. Woche der Schwangerschaft kommt es zu einem weiblichen äußeren Genitale (normal oder intermediär), fehlenden Gonaden, einem hypoplastischen Uterus und rudimentären Eileitern.




• Regression der Tests in Woche 12–14 führt zu phänotypisch männlichen Individuen mit Anorchie oder Stranggonaden (rudimentäre Tests).


Die Ursache des TRS ist nicht bekannt.





Symptome


Charakteristisch ist ein variables Spektrum von Anomalien, welches vom weiblichen Phänotyp bis zu Männern ohne Hoden reicht.








Diagnostik und Therapie


Es handelt sich um eine Ausschlussdiagnose. Laborchemisch sind erniedrigtes Testosteron und erniedrigtes AMH zu erwarten. Bei der chirurgischen Exploration findet sich ein blind endender Samenstrang mit fibrösem Gewebe am Ende. Das therapeutische Procedere ist symptomabhängig und sollte interdisziplinär u.a. unter Einbeziehung eines pädiatrischen Urologen erfolgen.















Pseudohermaphroditismus femininus


Definition Weibliche Scheinzwitter sind Individuen mit weiblichem Karyotyp und meist auch Gonaden und aufgrund übermäßiger Androgeneinwirkung intersexuellem oder männlichem Genital.


Ätiologie und Pathogenese Es handelt sich um eine heterogene Gruppe von Störungen, die entweder durch Chromosomenanomalien, Störungen der Kortisolbiosynthese oder vermehrten exogenen oder endogenen Hormoneinfluss bedingt sind (Tab. 2-3). Die häufigste Ursache des Pseudohermaphroditismus femininus ist das adrenogenitale Syndrom (AGS).


Geschlechtszuordnung Da Karyotyp und inneres Genitale weiblich sind, erfolgt in der Regel eine Angleichung des virilisierten Genitales an das weibliche Geschlecht.






Adrenogenitales Syndrom (AGS)


Epidemiologie Das AGS ist die häufigste Ursache eines intersexuellen Genitales (über 50%). Es wird durch Enzymdefekte in der Kortisolbiosynthese verursacht. In 95% der Fälle besteht ein Defekt der 21-Hydroxylase, in den anderen Fällen sind die 11β-Hydroxylase, 3β-Hydroxysteroid-Dehydrogenase oder 17α-Hydroxylase betroffen. In Abhängigkeit von der Art der Mutation bzw. dem zugrunde liegenden Enzymdefekt variiert dabei die Symptomatik.





MERKE


Ein AGS durch 21-Hydroxylase-Defekt kommt in der europäischen Bevölkerung bei ca. 1 : 5.000 Neugeborenen vor. Damit handelt es sich um eine der häufigsten angeborenen Stoffwechselerkrankungen. Es ist autosomal rezessiv erblich.





Ätiologie und Pathogenese Beim 21-Hydroxylase-Defekt wird entweder gar kein oder nur sehr wenig Kortisol gebildet (Abb. 2-6). Hierdurch bleibt die negative Rückkopplung auf die Funktionen von Hypothalamus und Hypophysenvorderlappen aus. Die Folge ist eine verstärkte hypophysäre Freisetzung von ACTH, welches eine Nebennierenrindenhyperplasie und verstärkte Bildung von Androgenen aus den sich anhäufenden Stoffwechselprodukten bewirkt.


Beim eher seltenen 11β-Hydroxylase-Defekt kommt es zur Anhäufung von Desoxykortisol und dem stark mineralokortikoid wirkenden Desoxykortikosteron, sodass eine Hypertonie resultiert.


Beim 3β-Hydroxysteroid-Dehydrogenase-Mangel werden nur schwach wirksame Androgene gebildet, während Glukokortikoid- und Mineralokortikoidsynthese gestört sind. Bei männlichen Betroffenen führt dies zu einem intersexuellem Genitale im Sinne eines Pseudohermaphroditismus masculinus. Weibliche Betroffene zeigen nur eine milde Virilisierung.


Beim 17α-Hydroxylase-Mangel sind die Glukokortikoid- und Sexualsteroidsynthese gestört, die Mineralokortikoide sind erhöht. Weibliche Neugeborene sind meist unauffällig, in der Pubertät unterbleibt aufgrund des Östrogenmangels die Entwicklung der sekundären Geschlechtsmerkmale. Bei männlichen Betroffenen kommt es aufgrund des Androgenmangels zu einem intersexuellen Genitale sowie zu Hypertonie.





Symptome


Beim weiblichen Neugeborenen kommt es zu einer mehr oder weniger ausgeprägten Virilisierung des äußeren Genitales, mit alleiniger Klitorishypertrophie oder zusätzlicher Verschmelzung der Labioskrotalfalten. In Extremfällen kann sich eine männliche Urethra bilden. Bei ausgeprägten Fehlbildungen des äußeren Genitales kann es sein, dass das Geschlecht als männlich bestimmt wird.


Die Virilisierung schreitet im Kindesalter fort, Achsel- und Schambehaarung wachsen vorzeitig, die sekundären weiblichen Geschlechtsmerkmale und die Menarche bleiben aus. Präpuberal kommt es durch die Androgenwirkung zwar zum beschleunigten Wachstum, aber auch zum vorzeitigen Epiphysenschluss, was zu einer reduzierten Körpergröße führt.


In etwa der Hälfte der Fälle eines 21-Hydroxylase-Defekts ist die Aldosteronbiosynthese so gestört, dass ein Salzverlustsyndrom mit Exsikkose, Azidose, Erbrechen, Hyponatriämie und Hypokaliämie resultiert. Diese Symptomatik setzt meist zwischen der 3. und 5. Lebenswoche ein.


Mildere Formen des 21-Hydroxylase-Mangels werden häufig erst mit Einsetzen der Pubertät klinisch erkennbar und als Late-Onset-Form bezeichnet. Dabei finden sich verstärkte Virilisierungserscheinungen wie Seborrhö, Akne, Hirsutismus und Zyklusirregularitäten mit anovulatorischen Zyklen.








Diagnostik


Zunächst sollte das chromosomale Geschlecht bestimmt werden. Bei der Hormonanalyse sollten im Serum 17β-Hydroxyprogesteron, DHEA und 11-Desoxykortisol bestimmt werden. Ersteres ist bei 21-Hydroxylase-Mangel deutlich erhöht.


Im Urin werden Pregnantriol, Tetrahydro11-desoxykortisol und Pregnentriol bestimmt. Bei konkretem Verdacht kann die spezifische Mutationsdiagnostik erfolgen, die in einer weiteren Schwangerschaft die gezielte Pränataldiagnostik ermöglicht.








MERKE


Seit dem Jahr 2000 beinhaltet das Neugeborenen-Screening mit dem Guthrie-Test die Untersuchung auf 21-Hydroxylase-Mangel!








Therapie


Die Therapie des AGS besteht in einer Substitution mit Glukokortikoiden, beim Salzverlustsyndrom zusätzlich mit Mineralokortikoiden. Die Behandlung sollte so früh wie möglich einsetzen.


Bei der Late-Onset-Form des AGS ist lediglich eine leichte Suppression der Hypophyse mit einem Glukokortikoid erforderlich. Androgenisierungserscheinungen können mit einer antiandrogenen Pille behandelt werden.


Unter einer adäquaten Therapie sind eine normale weibliche Entwicklung mit ovulatorischen Zyklen, Menstruation und auch Schwangerschaften möglich.





Pränatale Prophylaxe einer Virilisierung Nach Geburt eines Kindes mit AGS besteht aufgrund der autosomal rezessiven Vererbung eine Wiederholungswahrscheinlichkeit von 25%. Mit einer im 1. Trimenon, nach Bekanntwerden der Schwangerschaft, beginnenden Einnahme von Dexamethason (1–1,5 mg/d) durch die Mutter ist es möglich, Virilisierungserscheinungen bei einem erneut betroffenen weiblichen Fetus zu verhindern. Die Behandlung sollte bis zur Geburt fortgesetzt werden. Falls nach Pränataldiagnostik (DNA-Diagnostik nach Chorionzottenbiopsie 12./13. Schwangerschaftswoche) ein AGS ausgeschlossen oder ein männliches Geschlecht nachgewiesen wird, kann Dexamethason abgesetzt werden.









XX- und X0-Mann


Ätiologie und Pathogenese Beim XX- und X0-Mann findet man trotz eines unauffälligen weiblichen Karyotyps einen eindeutig männlichen Phänotyp. Erklärbar ist dies durch Translokation von Y-chromosomalem Material, welches das SRY-Gen beinhaltet, auf das X-Chromosom. Die Inzidenz für den XX-Mann beträgt etwa 1 : 20.000 männliche Individuen.





Symptome


Ähnlich dem Klinefelter-Syndrom bestehen ein eher weiblicher Behaarungstyp und eine Gynäkomastie. Die Hoden sind atrophisch. Die peripheren Testosteronspiegel liegen meist im unteren männlichen Bereich.
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Zur Orientierung


Anatomische Entwicklungsstörungen der Genitalien sind häufig mit Fehlbildungen im harnableitenden System kombiniert, da die embryonale Entwicklung des Urnieren- oder auch Wolff-Gangsystems und des Müller-Gangsystems eng miteinander verbunden sind. Bei den Fehlbildungen der Mamma sind insbesondere die Größenänderungen klinisch relevant.









3.1 Genitalfehlbildungen


Die Fehlbildungen ziehen entweder Abflussbehinderungen des Menstrualblutes nach der Menarche oder eine primäre Amenorrhö nach sich. Eine Abflussbehinderung kann ein akutes Abdomen verursachen.






3.1.1 Hymenalatresie


Pathogenese Das Hymen ist während der Entwicklung das Gewebe, das die Vagina vom Sinus urogenitalis trennt. Diese Gewebeplatte wird physiologischerweise durchbrochen, was bei der Hymenalatresie unterbleibt.





Symptome


Bis zur Pubertät sind die Patientinnen in der Regel beschwerdefrei. Nach der „Menarche“ treten in monatlichen Intervallen zunehmende Unterbauchbeschwerden auf (Molimina menstrualia), die sich bis zum akuten Abdomen steigern können.








Diagnostik


Die Diagnose wird durch die klinische Untersuchung (Abb. 3-1) und eine Ultraschalluntersuchung gestellt. Bei der gynäkologischen Untersuchung fällt ein gespanntes Hymen auf, hinter dem das angesammelte Blut bläulich schimmert. Bei derrektalen Untersuchung und im Ultraschall ist ein großer Tumor zu tasten bzw. sichtbar, der Hämatokolpos. Bei längerer Persistenz staut sich das Blut weiter zurück, dann sind eine Hämatometra oder eine Hämatosalpinx nachweisbar.
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Abb. 3-1 Hymenalatresie. Eine Hymenalöffnung ist bei der gynäkologischen Untersuchung nicht zu erkennen.







Therapie


Das Hymen wird quer inzidiert und digital gedehnt. Anschließend entfernt man das angesammelte teerartige Blut.












3.1.2 Fehlbildungen der Vagina


Fehlbildungsformen Die Vagina entwickelt sich aus dem unteren Teil des Uterovaginalkanals, der die Verschmelzung der kaudalen Abschnitte der Müller-Gänge darstellt, und der Vaginalplatte, die aus 2 Knospen des Sinus urogenitalis entsteht. Beide müssen fusionieren, und die beiden Anteile der Vaginalplatte müssen verschmelzen. Bei Störungen dieses Vorgangs entstehen Fehlbildungen der Vagina. Am häufigsten sind die Aplasie, Stenosen und Längs- und Quersepten.





MERKE


Die Vaginalaplasie ist in bis zu 90% mit anderen Störungen der Genitaldifferenzierung kombiniert, nach denen immer gesucht werden muss.








Symptome


Eine primäre Amenorrhö oder Schwierigkeiten bei der Kohabitation sind oft die ersten Symptome.








Diagnostik und Therapie


Die gynäkologische Spiegel- und Tastuntersuchung ergibt die Verdachtsdiagnose, diese wird ergänzt durch eine sonographische Untersuchung und ggf. eine Laparoskopie.


Störende Septierungen der Vagina werden operativ entfernt. Ist die Vagina nicht angelegt bzw. atretisch, kann sie operativ angelegt werden. Ein Verfahren hierfür ist die Operation nach Vecchietti. Dabei werden mittels Laparoskopie oder Laparotomie Zugfäden eingebracht. Diese treten kranial oberhalb der Symphyse durch die Bauchdecke aus und ziehen einen Dilatator von der Hymenalmembran innerhalb von einigen Tagen so weit nach oben, dass eine durch mitgezogene Perinealhaut ausgekleidete Neovagina entsteht.












3.1.3 Fehlbildungen des Uterus


Fehlbildungsformen Der Uterus entwickelt sich normalerweise, indem die kaudalen Anteile der Müller-Gänge miteinander verschmelzen. Ist diese Fusion der Müller-Gänge gestört, entstehen Doppelbildungen eines Teils oder des gesamten Uterus (Abb. 3-2). Die leichteste Form ist der Uterus arcuatus, bei der der Fundus uteri in der Mitte etwas eingezogen ist, die schwerste Form ist der Uterus duplex. Ist ein Müller-Gang teilweise oder ganz verschlossen, entwickelt sich der Uterus auf dieser Seite nur rudimentär, wobei das Rudiment keine Verbindung zur Vagina hat. Entwickeln sich die Müller-Gänge auf beiden Seiten nur unvollständig, kann eine Zervixatresie entstehen. Mit den Fehlbildungen des Uterus gehen häufig auch Fehlbildungen der Vagina einher.
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Abb. 3-2 Fehlbildungen der Genitalorgane. Doppelbildungen entstehen durch unvollständige Fusion der kaudalen Anteile der Müller-Gänge.







MERKE


Hat der Uterus äußerlich eine normale Form, spricht man vom Uterus septus, sonst vom Uterus bicornis.








Symptome und Diagnostik


Der Uterus septus oder subseptus führt häufig zu Aborten, Frühgeburten, Lageanomalien des Feten und Sterilität. Die Diagnose wird oft erst bei einer Abrasio oder Hysteroskopie gestellt. (Abb. 3-3).
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Abb. 3-3 Uterus bicornis unicollis. Laparoskopisches Bild.







MERKE


Da bei Fehlbildungen der Scheide und des Uterus häufig auch die Nieren und ableitenden Harnwege fehlgebildet sind, ist eine sorgfältige zusätzliche urologische Diagnostik notwendig.








Therapie


Bei einer geringgradigen und symmetrischen Doppelbildung des Uterus besteht eine Therapiemöglichkeit darin, die beiden Hälften des Uterus bicornis nach Spaltung des vorhandenen Septums zu vereinigen (Operation nach Straßmann). Unter günstigen Bedingungen kann ein Uterusseptum auch hysteroskopisch reseziert werden.












3.1.4 Rokitansky-Küster-Meyer-Hauser-Syndrom


Definition Eine besondere Form der Dysgenesie ist das Rokitansky-Küster-Meyer-Hauser-Syndrom. Es wird familiär autosomal vererbt. Hierbei sind normale Ovarien mit einem rudimentären Uterus, rudimentären Tuben und einer Vaginalaplasie gekoppelt. Zusätzlich finden sich urologische Anomalien wie einseitige Nierenaplasie und Fehlbildungen im Bereich des Skelettsystems. Weil die Ovarien unverändert sind, entwickeln sich die Patientinnen normal.





Symptome


Bis zur Pubertät haben die Patientinnen in der Regel keine Beschwerden. Leitsymptome der Erkrankung sind dann die in der Pubertät auftretende primäre Amenorrhö und die Unfähigkeit zur Kohabitation.








Therapie


Die Behandlung besteht in der Herstellung einer Neovagina. Aufgrund der Aplasie des Uterus kommt es nicht zu einer Schwangerschaft.















3.2 Fehlbildungen der Mamma


Bei der Polythelie handelt es sich um zusätzliche Brustwarzen, die sich im Bereich der sog. Milchleiste finden können (Abb. 3-4). Sie sind meist einseitig und haben keine klinische Relevanz. Bei der Polymastie liegen rudimentäre Mammae im Bereich der ursprünglichen Milchleiste vor. Auch diese sind in der Regel ohne klinische Relevanz.
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Abb. 3-4 Milchleiste. Entlang der Milchleiste kann eine Polymastie oder Polythelie entstehen.




Bei der Anisomastie sind die Mammae unterschiedlich groß entwickelt (Abb. 3-5). Therapeutisch müssen hier plastisch operative Korrekturen vorgenommen werden. Makromastie bezeichnet eine übermäßig vergrößerte Brust. Dies kann zu schweren körperlichen (Rückenbeschwerden) und zu psychischen Beeinträchtigungen führen. Als Therapie wird die operative Verkleinerung (Reduktionsplastik) durchgeführt. Als Mikromastie wird eine unzureichende Brustentwicklung bezeichnet. Die Therapie erfolgt hier nach Abschluss der Pubertät durch eine chirurgische Vergrößerung (Augmentationsplastik), meist mit Einbringung von Prothesen.
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Abb. 3-5 Anisomastie. Ein gewisser Seitenunterschied der Brüste ist physiologisch.
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Zur Orientierung


Die gynäkologische Untersuchung sollte bei jeder Patientin in einer systematischen Reihenfolge durchgeführt werden, wobei nicht vergessen werden darf, dass sich die Patientin dabei in einer für sie unangenehmen Situation befindet.









4.1 Gynäkologische Untersuchung






4.1.1 Ablauf der Untersuchung


Die klinische gynäkologische Untersuchung sollte in der in Tab. 4-1 genannten Reihenfolge durchgeführt werden. So kann im ersten Gespräch eine Vertrauensbasis geschaffen werden und die Patientin ist während der Untersuchung niemals vollständig entkleidet.


Tab. 4-1 Ablauf der gynäkologischen Untersuchung.






	Untersuchungsschritt

	Details






	Arzt-Patientin-Gespräch

	unter vier Augen






	Anamneseerhebung






	Untersuchung des Oberkörpers

	


• Inspektion und Palpation der Brust und Lymphknotenstationen



• Sonographie der Brust









	Untersuchung des Abdomens

	


• Inspektion



• Palpation









	Untersuchung des Unterkörpers

	


• Inspektion des äußeren Genitales



• Spekulumuntersuchung (Syn. Spiegeleinstellung)



• Abstrichentnahmen (Zytologie, Abstriche zur Erregersuche, hormonelle Funktionsdiagnostik)



• Kolposkopie



• Palpationsuntersuchungen









	Befunderhebung und ‑dokumentation






	Spezielle
Untersuchungen

	


• gynäkologische Ultraschalluntersuchung



• Biopsie



• laborchemische Untersuchungen



• hormonelle Funktionstests










Arzt-Patientin-Gespräch, Anamnese Die Anamnese ist eines der wichtigsten Werkzeuge zur Diagnosefindung (Tab. 4-2).


Tab. 4-2 Anamnese.






	Anamnese

	Parameter






	Spezielle Krankheitsanamnese (aktuelle Beschwerden)

	


• Unterbauchschmerzen



• Zyklusanomalien



• Senkungsbeschwerden



• Kinderwunsch



• Brustbeschwerden









	Gynäkologische Anamnese

	


• Blutungsanamnese



• Antikonzeption



• Fluoranamnese



• Schwangerschafts- und Geburtenanamnese



• letzte gynäkologische Untersuchung



• gynäkologische Vorerkrankungen



• gynäkologische Operationen



• Miktion, Stuhlgang









	Eigenanamnese

	


• nichtgynäkologische Erkrankungen



• Allergien



• nichtgynäkologische Operationen (Baucheingriffe)



• Medikamenteneinnahme



• Suchtanamnese (Nikotin, Alkohol)









	Psychosoziale Anamnese

	


• familiäres Umfeld



• Beruf









	Familienanamnese

	


• erbliche Erkrankungen (Krebs, Thrombosen, Blutungsneigung)










Untersuchung des Oberkörpers Die Patientin wird gebeten, ihren Oberkörper zu entkleiden. Begonnen wird mit der Inspektion und Tastuntersuchung der Brust (Kap. 4.3.1). Dann folgt eine Tastuntersuchung der axillären, supra- und infraklavikulären Lymphknotenstationen mit Beschreibung der Größe, Konsistenz und Verschieblichkeit der Lymphknoten. Falls indiziert, kann auch die Mammasonographie zum jetzigen Zeitpunkt oder aber im Kontext einer Mammographie erfolgen (Kap. 4.3.2).
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Falls Prolaktin bestimmt werden soll (z.B. bei sezernierenden Mammae oder bei Zyklusanomalien), muss das dafür notwendige Blut unbedingt vor der Brustuntersuchung abgenommen werden, weil sich sonst falsch positive, d.h. zu hohe Prolaktinwerte ergeben.





Untersuchung des Abdomens Das Abdomen kann entweder auf einer Untersuchungsliege oder bereits nach Lagerung auf dem gynäkologischen Stuhl untersucht werden. In beiden Fällen steht der Untersucher seitlich neben der Patientin. Bei der Inspektion des Abdomens ist besonders auf Veränderungen des Nabels (Hernien, Tumorabsiedelungen), auf Narben (vorangegangene Operationen) und Vorwölbungen des Abdomens (Tumor, Aszites) zu achten. Auch können pathologisch erweiterte Venen der Bauchdecke und der Behaarungstyp festgestellt werden. Dann wird das Abdomen mit beiden Händen systematisch palpiert. Raumforderungen werden mit Größe, Konsistenz und Mobilität beschrieben. Schmerzäußerungen der Patientin und das Punctum maximum des Schmerzes werden dokumentiert. Durch die Palpation können bei einem aufgetriebenen Leib Luftansammlungen als Zeichen einer Darmimmotilität meist gut von Wasseransammlungen (Aszites) unterschieden werden. Anschließend werden die Nierenlager und die Leistenlymphknoten palpiert, wobei Schmerzhaftigkeit, Größe, Konsistenz und Verschieblichkeit dokumentiert werden. Bei den Leisten sollte auch auf die Bildung von Leistenhernien geachtet werden.
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Vor der Untersuchung des Abdomens und des Unterkörpers wird die Patientin gebeten, die Harnblase zu entleeren. Sonst könnte eine gefüllte Harnblase einen pathologischen Befund vortäuschen, die Untersuchung verfälschen und schmerzhaft machen. Eine Ausnahme ist gegeben, wenn z.B. bei einer Virgo eine Vaginalsonographie nicht gewünscht wird. In diesem Fall ist es sinnvoll, zunächst eine Abdominalsonographie mit gefüllter Harnblase durchzuführen, da sich dann die Genitalorgane besser beurteilen lassen.





Untersuchung des Unterkörpers Dann erfolgen die Entkleidung des Unterkörpers und die Untersuchung auf dem gynäkologischen Stuhl (Kap. 4.1.2). Dabei ist es für die Patientin sehr angenehm, wenn der Arzt ihr beim Platznehmen auf dem Untersuchungsstuhl behilflich ist und sie nicht in dieser für sie unangenehmen Situation warten lässt.
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Bei der Untersuchung sollte eine Helferin dabei sein, nicht nur zur Assistenz, sondern auch aus forensischen Gründen.





Weitere Untersuchungen Nachdem die bisherigen Befunde dokumentiert sind (Kap. 4.1.3), werden je nach Indikation spezielle Untersuchungen durchgeführt (Kap. 4.1.4).









4.1.2 Untersuchung des Unterkörpers









Lagerung


Für die klinische Untersuchung des Unterkörpers ist die Lagerung auf dem gynäkologischen Untersuchungsstuhl in Steinschnittlage notwendig. Man sollte darauf achten, dass die Patientin bequem liegt. Der Oberkörper sollte dabei leicht erhöht positioniert werden, ein Nackenkissen sollte die Halswirbelsäule entlasten. Das Becken sollte etwas über die untere Kante hinaus gelagert werden, damit das Einführen der Spekulae problemlos möglich ist und auch der Lendenwirbelbereich flach und locker auf der Unterlage zu liegen kommt. Somit kann eine Abwehrhaltung mit Ausbildung einer Lendenlordose vermieden werden (Abb. 4-1). Zur Entspannung kann es auch hilfreich sein, wenn man die Patientin auffordert, tief durchzuatmen und das Becken schwer auf die Unterlage fallen zu lassen.
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Abb. 4-1 Lagerung bei der gynäkologischen Untersuchung.
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Um der Patientin die Angst vor der Untersuchung zu nehmen, ist es wichtig, dass man die einzelnen Untersuchungsschritte kurz erläutert und sie erst dann ausführt.












Inspektion des äußeren Genitales


Bei der Inspektion des äußeren Genitales achtet man auf Hautveränderungen der Vulva, betrachtet auch den Damm und den Anus (Abb. 4-2a). Danach spreizt man mit 2 Fingern die großen Schamlippen, um auch die Klitoris, die kleinen Labien und die Urethralöffnung zu inspizieren (Abb. 4-2b). Danach lässt man die Frau die Bauchpresse betätigen, um zu sehen, ob es zum Austritt von Urin kommt (Harninkontinenz) und ob Teile der Vagina oder auch der Uterus in oder vor die Vulvaebene treten (Deszensus).





[image: image]

Abb. 4-2 Inspektion des äußeren Genitales. 1 = Anus, 2 = Damm, 3 = große Labien, 4 = kleine Labien, 5 = Klitoris, 6 = Urethralöffnung, 7 = Hymenalsaum.



a Äußeres weibliches Genitale bei der Inspektion.



b Spreizen der großen Labien zur Inspektion.



A = getrennte Spekula (1 = vorderes, 2 = hinteres Blatt).



B = Entenschnabelspekulum.












Spekulumuntersuchung


Die Spekulumuntersuchung, die im klinischen Alltag oft auch als Spiegeleinstellung bezeichnet wird, hat zum Ziel, die Vaginalwände zu inspizieren und die Portio darzustellen und zu beurteilen. Darüber hinaus ist sie Voraussetzung für eine gezielte Abstrichentnahme bei der Krebsvorsorgeuntersuchung und für die Kolposkopie.


Es stehen geteilte Spekula oder auch das sog. Entenschnabelspekulum in unterschiedlichen Breiten und Längen zur Verfügung (Abb. 4-3):



• Das Entenschnabelspekulum hat den Nachteil, dass die Vaginalwände nicht zu beurteilen sind. Vorteil ist aber, dass es selbsthaltend ist, d.h., man benötigt keine helfende Hand bei der Abstrichentnahme oder der Kolposkopie.



• Bei den geteilten Spekula unterscheidet man ein hinteres Blatt (dammwärts positioniert) mit einer Rinne zum Abfluss von Sekret und ein vorderes, glattes Blatt (symphysenwärts positioniert) zum Entfalten der Vaginalwände.


Damit die Untersuchung nicht schmerzhaft und verletzend ist, geht man wie folgt vor (Abb. 4-4):



• Spreizen der großen Schamlippen und Darstellung des Introitus vaginae (Abb. 4-4a)



• schräges Einführen des hinteren Spekulums bis zur Mitte der Vagina, um eine Verletzung der Portio zu vermeiden (Abb. 4-4a)



• Drehen des hinteren Spekulums in die senkrechte Position (Abb. 4-4b)



• Einführen des vorderen Spekulums und Anheben der Portio durch Entfaltung der vorderen Vaginalwand (Abb. 4-4c)



• Einführen des hinteren Spekulums in das hintere Scheidengewölbe, wodurch die Portio zentriert und optimal dargestellt wird (Abb. 4-4c–e)



• Entfernen des hinteren Spekulums und Inspektion der hinteren Vaginalwand (Abb. 4-4f).
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Abb. 4-3 Spekula.
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Abb. 4-4 Spiegeleinstellung.



a Spreizen der großen Schamlippen und Darstellung des Introitus vaginae.



b Drehen des hinteren Spekulums in die senkrechte Position.



c–e Einführen des vorderen und des hinteren Spekulums.



f Entfernen des hinteren Spekulums und Inspektion der hinteren Vaginalwand.
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Die Spekula werden vor der Untersuchung in einem Wärmeschrank auf Körpertemperatur gebracht. Falls kein Wärmeschrank zur Verfügung steht, sollte man die Spekula in der Hand anwärmen und/oder die Patientin zumindest vorwarnen. Zum leichteren Einführen sollten die Spekula angefeuchtet werden. Gleitgel sollte, wenn möglich, vor der Abstrichentnahme nicht verwendet werden, da dies die Beurteilung des Zellabstrichs negativ beeinflussen kann.
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Abstrichentnahmen


Zytologischer Abstrich Dieser Abstrich wird bei allen gynäkologischen Erstuntersuchungen im Rahmen der Krebsvorsorgeuntersuchung (Kap. 4.2) und bei auffälligen Befunden der Portio, Vagina oder Vulva durchgeführt. Um einen aussagekräftigen Abstrich zu erhalten, ist es wichtig, dass Manipulationen an der Portio innerhalb der letzten 24 Stunden ausgeschlossen sind, keine vaginalen Zäpfchen verwendet wurden und auch keine Periodenblutung besteht. Es werden grundsätzlich 2 Abstriche entnommen, einer von der Ektozervix unter Einschluss der Plattenepithel-Zylinderepithel-Grenze (hier entstehen die meisten malignen Läsionen) und einer von der Endozervix. Dabei geht man in den folgenden Schritten vor:



• Der Abstrich von der Ektozervix wird mit einem Wattestäbchen oder einem Holzspatel entnommen (Abb. 4-5a).



• Der Abstrich von der Endozervix wird mit einem Wattestäbchen oder einer Bürste (Cytobrush) vorgenommen (Abb. 4-5b). Gelegentlich verspürt die Frau dabei einen Schmerz, weshalb sie vorgewarnt wird.



• Derartige Abstriche werden auch von anderen makroskopisch auffälligen Regionen im Bereich der Vulva und Vagina in gleicher Weise meist mit einem Watteträger entnommen.



• Anschließend werden die Zellen auf einen trockenen, sauberen Objektträger dünn ausgestrichen, auf den zuvor mit Bleistift Patientinnendaten, Abstrichdatum und ‑ort geschrieben wurden.



• Danach wird der Objektträger sofort zur Zellfixation in 96%igen Alkohol eingebracht und bleibt dort mindestens 15 Minuten (eine Lufttrocknung des Abstrichs führt dazu, dass keine Auswertung möglich ist).



• Nach der Fixation werden die Präparate in zytologischen Labors nach Papanicolaou gefärbt und ausgewertet (Kap. 4.2).
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Abb. 4-5 Abstrichuntersuchung.



a Abstrich Ektozervix mit Watteträger.



b Abstrich Endozervix mit Bürste.





Hormonelle Funktionsdiagnostik Mit der Vaginalzytologie kann die Hormonwirkung auf das Vaginalepithel analysiert werden. Hierzu werden Abstriche entweder mit dem Holzspatel oder dem Watteträger von den seitlichen Vaginalwänden entnommen, und es wird in gleicher Weise mit den Präparaten verfahren, wie es beim zytologischen Abstrich beschrieben ist.


Abstriche zur Erregersuche Besteht der Verdacht auf eine entzündliche Erkrankung (Kolpitis, Zervizitis, Endomyometritis, Adnexitis), ist ein Nativabstrich oder ein spezifischer Keimnachweis möglich:



• Beim Nativabstrich wird mit einem sterilen Holzstäbchen (umgedrehtes Einführen des Watteträgers) etwas Vaginalsekret aufgenommen und auf einem Objektträger mit einem Tropfen 0,1%iger Methylenblaulösung verrührt. Der Abstrich wird mit einem Deckplättchen versehen und anschließend unter dem Mikroskop beurteilt. Damit können Leukozyten, Trichomonaden, Pilzhyphen und ‑sporen, Clue Cells (Schlüsselzellen für eine Aminkolpitis) und auch normale Döderlein-Bakterien diagnostiziert werden (Kap. 24.1).



• Zum spezifischen Keimnachweis wird mit einem sterilen Watteträger Sekret aufgenommen und in ein spezielles Röhrchen mit Nährmedium (Port-A-Cul) gebracht. In den mikrobiologischen Labors wird der Keim angezüchtet und antibiotisch ausgetestet (Antibiogramm). Bestehen eine Zervizitis und/oder Adnexitis, muss geklärt werden, ob sie auf eine Chlamydieninfektion oder eine Gonorrhö zurückzuführen sind. Hierzu sind zusätzliche Abstriche aus der Zervix und Urethra notwendig, wobei aufgrund der Empfindlichkeit der Erreger spezielle Watteträger und Transportmedien verwendet werden müssen. Besteht durch den Nachweis von Clue Cells im Nativpräparat der Verdacht auf eine Aminkolpitis, kann die Diagnose durch den Amintest erhärtet werden. Hierzu wird das Scheidensekret mit einem Tropfen 10%iger Kalilauge auf einem Objektträger vermischt, wodurch sich der für diese Infektion typisch fischartige Geruch verstärken lässt.
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Typischerweise ist bei Infektionen und vorzeitigem Blasensprung (Kap. 19.2) auch der üblicherweise saure pH-Wert der Scheide von 4,0 nach oben verändert, was mit Hilfe von pH-Indikatorblättchen objektiviert werden kann.












Kolposkopie


Die Kolposkopie bezeichnet eine lupenvergrößerte (6–40fach) Betrachtung der mit Spekula eingestellten Portio. Das Kolposkop ist ein flexibles Mikroskop, welches mit einer starken Lichtquelle versehen ist. Die Portiooberfläche und entsprechende Veränderungen der Portio oder der Vagina werden beschrieben und evtl. gezielte Abstriche oder auch Biopsien entnommen. Die wichtigsten kolposkopischen Befunde sind in Kap. 4.2 aufgeführt.


Durch die Betupfung der Portiooberfläche mit 3%iger Essigsäure und anschließend mit 4%iger Lugol-Jod-Lösung können pathologische Befunde besser dargestellt und abgegrenzt werden:



• Bei der Betupfung mit Essigsäure stellen sich nach ca. 30 Sekunden atypisch veränderte Epithelien weißlich dar (Abb. 4-6a).



• Bei der anschließenden Betupfung mit Jodlösung (Allergie ausschließen!) können das Ausmaß und die Grenze pathologischer Befunde besser dargestellt werden: Unverändertes Epithel enthält Glykogen, welches sich durch Jod braunrot verfärbt, verändertes Epithel enthält kein Glykogen und nimmt daher die braunrote Farbe nicht an (Abb. 4-6b).
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Abb. 4-6 Kolposkopie.


a, b Kolposkopisches Bild einer CIN II (CIN = zervikale intraepitheliale Neoplasie,Tab. 4-8) mit „essigweißem Epithel“ (1). Der gleiche Befund wurde anschließend mit Jodlösung betupft und stellt sich jodnegativ (2) dar. Das unauffällige Scheidenepithel ist braunrot angefärbt und somit jodpositiv (3).Abb. mit freundlicher Genehmigung von Prof. Dr. Achim Schneider, Universitätsfrauenklinik Berlin.











Palpationsuntersuchungen


Die gynäkologischen Tastuntersuchungen sollten in der aufgeführten Reihenfolge durchgeführt werden.


Vaginale Austastung Bei der vaginalen Austastung werden die großen Labien gespreizt und zunächst ein (Zeigefinger), dann 2 Finger (Zeige- und Mittelfinger) über den Damm und unter Verwendung von Gleitgel in die Vagina eingeführt. Bei einer normalen Anatomie ist die Scheide in der Regel mit 2 Fingern gut passierbar. Der Untersucher hat bei der Verwendung von 2 Fingern außerdem ein besseres taktiles Gefühl. Man beginnt mit der Abtastung am Scheideneingang und beurteilt durch kreisartige Bewegung der Finger zunächst die unteren Abschnitte, dann die oberen Abschnitte der Vagina und schließlich die Portio. Die Gewebeelastizität, Resistenzen, Fluktuationen und evtl. die Schmerzhaftigkeit der Untersuchung werden beschrieben.


Bei einem normalen Befund tastet man glatte Scheidenwände. Die Portio ist als ein 2–3 cm großer derber kugeliger Knoten tastbar. Durch seitliches Hin- und Herschieben der Portio kann der Portioschiebeschmerz ausgelöst werden, der typischerweise bei einer Adnexitis vorhanden ist.
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Besonderes Augenmerk sollte auf die Beurteilung der unteren Vaginalabschnitte gelegt werden, da Veränderungen in diesem Bereich bei einer Spekulumuntersuchung leicht übersehen werden können.





Bimanuelle Tastuntersuchung Die vaginale Austastung wird anschließend durch die Hinzunahme der zweiten (beim Rechtshänder linken) Hand als bimanuelle Untersuchung fortgeführt (Abb. 4-7). Der bereits vaginal palpierenden (inneren) Hand werden durch das Aufbringen der äußeren Hand auf die Bauchdecke die Genitalorgane entgegengebracht, sodass diese zwischen den beiden Händen getastet und hinsichtlich Lage, Größe, Konsistenz, Beweglichkeit und Druckschmerzhaftigkeit beurteilt werden können. Die äußere Hand wird dabei flach auf die Bauchdecke gelegt und bewegt die Genitalorgane symphysenwärts gegen die innere Hand. Mit der inneren Hand werden durch Eingehen in das hintere Scheidengewölbe die Cervix uteri angehoben und der Uterus gegen die Bauchwand und somit die äußere Hand geführt. Bei der Beurteilung des Uterus und der Adnexe ist es wichtig, systematisch vorzugehen:



• Uterus beurteilen



• rechte Adnexe und rechtes Parametrium beurteilen



• Hände wechseln (mit der Fingerrückseite beim Rechtshänder können die linken Adnexe nicht gut palpiert werden)



• linke Adnexe und linkes Parametrium beurteilen.


Im Normalfall tastet sich der Uterus als ein derbes, gut mobiles, birnen- bis eiförmiges Gebilde mit glatter Oberfläche. Er ist nach vorn gekippt (anteflektiert), in sich nach vorn geknickt (antevertiert) und normalerweise nicht druckdolent (Ausnahme: bei der Periodenblutung). Die Ovarien können bei schlanken, geschlechtsreifen Frauen als fingergliedgroße, 3 cm3 große, mobile Strukturen von härterer Konsistenz getastet werden. Viele Frauen empfinden die Abtastung der Ovarien als schmerzhaft; dieser „Ovarialschmerz“ wird gelegentlich auch beim Eisprung von den Frauen verspürt („Mittelschmerz“). Bei postmenopausalen Frauen sind die atrophierten Ovarien meist nicht zu tasten. Die zarten Tuben sind im Normalfall unabhängig vom Menopausenstatus nicht zu tasten.
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Abb. 4-7 Bimanuelle, rektovaginale Palpationsuntersuchungen beim Rechtshänder.



a Einführen des Zeigefingers der rechten Hand in die Vagina und gleichzeitig des Mittelfingers in das Rektum.



b, c Hinzunahme der linken Hand, welche die Genitalorgane nach unten und der rechten Hand entgegendrückt.
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Rektale Tastuntersuchung Sie dient bei Virgines oder Frauen mit engen Vaginalverhältnissen oder gar Vaginalaplasie als Ersatz, sonst zur Ergänzung der vaginalen Palpation. Hierdurch können die Hinterwand des Uterus, die sakrouterinen Anteile der Parametrien, das Septum rectovaginale, die Kreuzbeinhöhle und der Douglas-Raum beurteilt werden. Darüber hinaus können auch pathologische Veränderungen des Rektums und Anus (Karzinom, Polyp, Endometriose, Sphinkterschluss) beurteilt werden, weshalb diese Untersuchung vor allem bei Frauen über 45 Jahren im Rahmen der Krebsfrüherkennung zu empfehlen ist. Man führt üblicherweise den mit Gleitgel benetzten Zeigefinger in den Anus ein, wobei man die Frau wie zum Stuhlgang pressen lässt, damit sich der M. sphincter ani externus öffnet und das Einführen erleichtert ist. Im Normalfall sind die Uterushinterwand, die Parametrien und die Rektumwand glatt. Beim Kneifen spürt man die Anspannung des M. sphincter ani externus.


Rektovaginale Tastuntersuchung Bei dieser Tastuntersuchung (Abb. 4-7) sind der hintere Anteil des kleinen Beckens (Douglas-Raum), das Septum rectovaginale und auch die Parametrien am besten zu beurteilen. Sie sollte immer in Ergänzung zur bimanuellen Tastuntersuchung durchgeführt werden. Bei einer Retroflexio uteri kann der Uterus nur durch diese Art der Untersuchung palpatorisch beurteilt werden. Man führt hierbei den Zeigefinger in die Vagina und den Mittelfinger in den Anus ein. Die äußere Hand verhält sich wie bei der bimanuellen Tastuntersuchung.















4.1.3 Befunddokumentation


Die systematische und sorgfältige Befunddokumentation ist ein wichtiger Bestandteil jeder gynäkologischen Untersuchung (Tab. 4-3). Hierdurch ist es möglich, Veränderungen (Tumorwachstum, Deszensus) des inneren Genitales im Verlauf zu erkennen. Wichtig ist, dass der Name des Untersuchers mit Datum und Uhrzeit vermerkt wird. Hilfreich sind Zeichnungen oder eine Photodokumentation pathologischer Befunde.


Tab. 4-3 Befunddokumentation bei der gynäkologischen Untersuchung.






	Organ/Region

	Details der Dokumentation






	Brust

	Größe, Form, Seitengleichheit, Einziehung, Vorbuckelung, Rötung, Brustwarze, Sekret, Knoten, Ulkus






	Axilla, supra-, infraklavikuläre Region, Halsregion, Arme

	vergrößerte Lymphknoten, Struma, Lymphödem






	Abdomen

	Narben, Nabel, gestaute Venen, Resistenzen, Aszites, Leber, Nierenlager, Schmerzpunkte






	Leisten

	Lymphknoten, Hernien






	Äußeres Genitale

	Behaarung, Hautveränderungen, Läsionen, Pigmentierung, Urethralmündung, Harnabgang beim Pressen, Klitoris






	Vagina

	Descensus vaginae, Entzündung, Läsionen, Knoten, Elastizität, Weite, Länge, Fluor






	Portio/Zervix

	Größe, Oberfläche, Muttermund, Entzündung, Fluor, Kolposkopie, Konsistenz, Schiebeschmerz






	Uterus

	Größe, Lage, Deszensus, Mobilität, Druckdolenz, Konsistenz, Oberfläche






	Adnexregionen

	Ovar, Größe, Oberfläche, Mobilität, Resistenz, Druckschmerzhaftigkeit






	Parametrien

	Infiltrationen, Knoten, Konsistenz






	Beckenwände

	Oberflächenbeschaffenheit, Knoten






	Douglas-Raum/retrozervikale Region

	Knoten, Vorwölbung, Druckdolenz






	Rektum

	Oberflächenbeschaffenheit, Knoten, Polypen, Ulkus, Blut am Finger














4.1.4 Spezielle Untersuchungen









Gynäkologische Ultraschalluntersuchung


Indikation Die Ultraschalluntersuchung sollte sich an jede gynäkologische Untersuchung anschließen, hat aber eine besondere Bedeutung bei der Abklärung von auffälligen Tastbefunden, zur Abklärung einer Postmenopausenblutung, Feststellung einer Frühschwangerschaft, Bestimmung des Gestationsalters und zum Ausschluss von Fehlbildungen und Anomalien des Fetus, der Plazenta und der Nabelschnur. Sie ist ein wesentlicher Bestandteil der fetalen Diagnostik (Kap. 17.1). Sie ist außerdem Voraussetzung für invasive diagnostische Maßnahmen in der Geburtshilfe und Gynäkologie, die unter sonographischer Sicht durchgeführt werden (Amniozentese, Chorionzottenbiopsie, Nabelschnurpunktion, Fruchtwasserauffüllung, Zystenpunktion, Stanzbiopsien der Mamma, Lagekontrolle eines Intrauterinpessars).


Verfahren Grundsätzlich werden 2 verschiedene Sonographieverfahren zur Beurteilung des inneren Genitales eingesetzt (Tab. 4-4):



• abdominaler Ultraschall (Abb. 4-8a–d)



• Vaginalsonographie.


Sonderformen der Sonographie sind:



• die Kontrastmittelsonographie zum Ausschluss von Uterusfehlbildungen und Überprüfung der Tubendurchgängigkeit



• die Doppler-Sonographie zur Perfusionsmessung der A. uterina, der Nabelschnurgefäße und der fetalen Gefäße als Überwachungsmaßnahme in der Schwangerschaft (Kap. 17.1.1)



• der dreidimensionale Ultraschall zur Fehlbildungsdiagnostik.


Tab. 4-4 Gynäkologische Ultraschalluntersuchung. Indikation und Kriterien der Durchführung.






	Kriterium

	Vaginalsonographie

	Abdominaler Ultraschall






	Indikation

	


• nicht schwangere Frauen



• Schwangere bis zur 12. Schwangerschaftswoche




	


• Kinder, Virgines



• Frauen ohne Vagina



• Frauen mit Tumoren (Ovarialtumor, Uterus myomatosus), die über das kleine Becken hinausragen



• Schwangere jenseits der 13. Schwangerschaftswoche









	Relation des Schallkopfs zu den Genitalorganen

	


• nah an den Organen



• bessere Auflösung




	


• weiter weg von den Organen



• teilweiser Ausgleich durch die Füllung der Harnblase









	Blase

	entleert

	gefüllt (bringt insbesondere den Uterus näher zur Bauchdecke, verdrängt störende Darmschlingen)






	Durchführung

	auf dem gynäkologischen Untersuchungsstuhl

	im Liegen
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Abb. 4-8 Normale Ultraschallbefunde.



a Darstellung von Harnblase und Uterus. Am Uterus sind Corpus uteri und das Endometrium gut erkennbar.



b Darstellung des Uterus mit Corpus und Cervix uteri sowie dem Endometrium.



c Darstellung des Ovars mit Follikelzysten.



d Darstellung des Ovars mit funktioneller Zyste.





Befunde Im Normalfall lässt sich der Uterus gut abgrenzen, wobei sich das Endometrium je nach Zyklus- und Lebensphase der Frau unterschiedlich darstellt: Präovulatorisch ist das Endometrium mindestens 8 mm dick und dreischichtig: Zum Myometrium hin grenzt sich das Endometrium durch eine echoreiche, also weiße Schicht ab; darauf folgt eine dunkle Schicht, die das östrogeninduzierte Stromaödem darstellt; zum Cavum hin liegt eine echogene helle Schicht. Postovulatorisch bildet sich das Stromaödem zurück, und das Endometrium erscheint als echodichter, unterschiedlich dicker Strich (Abb. 4-8a). Das Myometrium zeigt ein fein strukturiertes Echomuster, ist aber weniger echodicht als das Endometrium. Die Harnblase mit Abgang der Urethra (Abb. 4-8a) stellt sich als ein echofreies glatt begrenztes Gebilde mit einer echodichten Wand dar. Die Tuben sind im Normalfall nicht darstellbar. Die Ovarien imponieren bei der geschlechtsreifen Frau als ca. 20 × 30 × 30 mm große, ovale echodichte Gebilde, die je nach Zyklusphase unterschiedlich große Follikelzysten aufweisen (Abb. 4-8c). Bei Frauen unter 20 Jahren sind die Ovarien oft deutlich größer, bei postmenopausalen Frauen sind sie atrophiert. Pathologische Veränderungen des Ovars sind oft gut zu erkennen (Abb. 4-9a–d). Tab. 4-5 summiert die wichtigsten pathologischen Ultraschallbefunde.
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Abb. 4-9 Häufige sonographische Auffälligkeiten.



a Zystisch solider Adenextumor bei einem Ovarialkarzinom.



b Uterus mit liegendem Intrauterinpessar (IUP).



c Myom.



d Frühgravidität mit 9 mm großem Embryo.





Tab. 4-5 Pathologische Ultraschallbefunde in der Gynäkologie.






	Pathologie

	Diagnose

	Ultraschallbefund






	Fehlbildung

	Hymenalatresie

	Hämatokolpos






	Vaginal-/Zervixatresie

	Hämatometra






	Uterus duplex

	doppeltes Endometrium






	Tumor

	Myome

	glatt begrenzter Tumor mit Beziehung zum Uterus






	Karzinome

	zystisch-solider Ovarialtumor, unscharf begrenzt,
Aszites; verdicktes unregelmäßig begrenztes Endometrium






	Dermoide

	inhomogener Tumor des Ovars






	Kystome

	zystisch-solider Tumor






	Endometriose

	glatt begrenzte echoarme Tumoren






	PCO-Syndrom

	perlschnurartige kleine
Zysten in den Ovarien






	Entzündung

	Hydrosalpinx

	länglich aufgetriebene, echoarme, glatt begrenzte Tumoren






	Tuboovarialabszess

	zystisch-solider Ovarialtumor, glatt begrenzt, verdickte Wand






	Gestörte Frühschwangerschaft

	Missed Abortion

	Schwangerschaftsanlage mit fehlender Herzaktion






	Extrauteringravidität

	Trophoblast außerhalb des Uterus, freie Flüssigkeit






	Blasenmole

	Schneegestöber im Uterus
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Biopsie


Falls bei der gynäkologischen Untersuchung auffällige Läsionen (Polyp, Ulkus, Leukoplakie, Tumor) im Bereich der Vulva, Vagina oder der Portio festgestellt werden, muss die Dignität des Befundes in vielen Fällen durch eine Gewebeprobe überprüft werden. In schmerzempfindlichen Regionen (Vulva, Vagina) wird das Gewebe in lokaler Anästhesie entnommen, an der Portio wird dies in der Regel ohne Anästhesie toleriert. Die Biopsie besteht darin, ein kleines Gewebestück mit einer Knipsbiopsiezange gezielt aus dem auffälligen Bereich herauszustanzen. Gestielte Polypen können auch mit einer Kornzange abgedreht werden.









Laborchemische Untersuchungen


Je nach Beschwerdebild ist nach der gynäkologischen Untersuchung (bei einer Prolaktinbestimmung auch vor der Untersuchung, s.o.) eine venöse Blutabnahme notwendig. Die häufigsten biochemischen Parameter sind:



• Blutbild



• Hormonstatus (Tab. 4-6)



• Schilddrüsenwerte



• Infektionsparameter



• Tumormarker.




Tab. 4-6Normalwerte von Hormonen. Die Werte einiger Hormone variieren in Abhängigkeit von der Lebens- und Zyklusphase.
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Falls die axillären Lymphknoten aufgrund eines Mammakarzinoms reseziert sind, sollte dieser Arm nicht gestaut werden, um die Lymphbahnen zu schonen.





Bei Zyklusanomalien der geschlechtsreifen Frau, im Rahmen der Sterilitätsabklärung, bei sezernierenden Mammae und Virilisierungserscheinungen kann eine Hormonanalyse indiziert sein. Die wichtigsten Hormone und deren Normalwerte sind in Tab. 4-6 zusammengefasst.


Zur Überprüfung der Ovarial- und Hypophysenfunktion stehen außerdem verschiedene hormonelle Funktionstests (Kap. 9.3.2) zur Verfügung, mit denen sich verschiedene Formen der nicht schwangerschaftsbedingten Amenorrhö und die Hypophysenfunktion überprüfen lassen:



• Ovarialfunktion: Gestagen-, Östrogentest, Clomifentest



• Hypophysenfunktion: GnRH-Test, Prolaktinbestimung.
















4.1.5 Gynäkologische Untersuchung beim Kind


Indikation Die gynäkologische Untersuchung eines Kindes ist nur bei Beschwerden indiziert. Sie wird meist wegen rezidivierender Vulvovaginitiden, Verdacht auf Fremdkörper oder auch sexuellen Missbrauch, selten wegen Verdacht auf ein malignes Geschehen durchgeführt.


Hilfsmittel Als Hilfsmittel für die gynäkologische Untersuchung des Kindes werden ein dünner Blasenkatheter und ein Vaginoskop verwendet. Bei älteren Mädchen können ggf. auch (kleinere) Spekula eingesetzt werden. Der Blasenkatheter dient dazu, die Vagina zu sondieren und dadurch Fremdkörper aufzuspüren. Gleichzeitig kann damit auch Vaginalsekret zur mikrobiologischen Untersuchung oder Nativuntersuchung gewonnen werden. Das Vaginoskop ist ein starres, schmales Rohr, welches mit einer Kaltlichtquelle, einer Optik und einem Arbeitskanal versehen ist (Abb. 4-10). Damit sind die Inspektion der Vagina und Portio, aber auch die Entfernung von Fremdkörpern und Probeexzisionen möglich. Alternativ kann auch ein Hysteroskop (Kap. 4.5) verwendet werden.
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Abb. 4-10 Vaginoskop mit Lichtquelle und Kinderspekula.




Durchführung Nach einer allgemeinen Untersuchung und Registrierung der sekundären Geschlechtsmerkmale und des Entwicklungsstands des Kindes folgt eine Palpation des Abdomens. Eine Abdominalsonographie kann über Tumoren im kleinen Becken Aufschluss geben. Dann werden Kinder auf einer Liege wie beim Windelwechseln gelagert, größere Mädchen auch in Steinschnittlage auf dem gynäkologischen Untersuchungsstuhl. Das äußere Genitale wird inspiziert. Die Vagina wird mit dem Blasenkatheter sondiert, und evtl. wird Vaginalsekret gewonnen. Vagina und Portio werden dann mit Hilfe des angewärmten Vaginoskops beurteilt. Abschließend wird die bimanuelle Tastuntersuchung durchgeführt, wobei meist der kleine Finger rektal eingeführt wird. In vielen Fällen gelingt es, das Kind durch Zureden oder Ablenken so weit zu bringen, dass die Untersuchung toleriert wird. Falls dies nicht gelingt, ist für diese Untersuchung eine Kurznarkose notwendig.
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Die Mutter oder eine dem Kind vertraute Person ist bei der Untersuchung selbstverständlich anwesend.















4.2 Krebsfrüherkennungsuntersuchung


Die Früherkennung von Krebserkrankungen hat zum Ziel, die Erkrankung in einem frühen oder präinvasiven Stadium zu entdecken, um so die Heilungschancen zu verbessern. Nur Zervix-, Vulva- und Mammakarzinome sind einer Früherkennung zugänglich. Durch die Einführung des jährlichen Zervixabstrichs im Rahmen des gesetzlichen Früherkennungsprogramms ist die Inzidenz des Zervixkarzinoms um 60% gefallen (Kap. 26.3). Durch umfangreiche Studien an mehreren hunderttausend Frauen ist belegt, dass durch qualitätsgesicherte Screeningmammographie, die bei Frauen zwischen 50 und 70 mindestens alle 2 Jahre durchgeführt wird, die Sterblichkeit an Brustkrebs um ca. 35% reduziert werden kann. In Deutschland steht seit dem 1.4.2003 für Frauen zwischen 50–69 Jahren ein derartiges Programm zur Verfügung. Die Inhalte der Krebsvorsorgeuntersuchungen sind in Tab. 4-7 zusammengefasst.


Tab. 4-7 Gynäkologische Krebsvorsorgeuntersuchungen.






	Alter/Frequenz

	Maßnahmen






	Ab 20 Jahre/jährlich

	


• Tumoranamnese (Familien- und Eigenanamnese)



• Inspektion der Haut



• Inspektion des äußeren Genitales



• Spekulumeinstellung mit Zellabstrichen zur Zytodiagnostik



• Kolposkopie bei auffälligen Befunden



• bimanuelle Tastuntersuchung



• rektale Untersuchung



• Vaginalsonographie



• Palpation der Mammae und der regionalen Lymphabflusswege



• Anleitung zur Selbstuntersuchung der Brust









	Ab 45 Jahre/jährlich

	Haemoccult®-Test (besser Koloskopie)






	Ab 50 Jahre/alle 1–2 Jahre

	Mammographie










MERKE


Für das Ovarialkarzinom gibt es keine erfolgreichen Vorsorgeuntersuchungen. Das Endometriumkarzinom macht sich meist frühzeitig durch eine Postmenopausenblutung bemerkbar.









4.2.1 Zytodiagnostik


Für die Zytodiagnostik werden getrennte Abstriche von der Ekto- und Endozervix entnommen (Kap. 4.1.2) und auf einen Objektträger aufgebracht. Nach Fixierung und Färbung nach Papanicolaou werden die Abstriche mikroskopisch beurteilt. Hierbei kann man die 4 Schichten des Plattenepithels (Basal-, Parabasal-, Intermediär- und Superfizialzellen), welches Vagina und Portio auskleidet, differenzieren. Die Malignitätsbeurteilung richtet sich danach, aus welcher Schicht die Zellen mit atypischen Veränderungen stammen. Je tiefer die Schicht ist, desto höher ist der Malignitätsgrad. Malignitätsverdächtige Zellveränderungen am Zellkern sind Polymorphie, Verschiebung der Kern-Plasma-Relation zugunsten des Kerns, Hyper- und Hypochromasie, atypische Chromatinstrukturen, Mitosen, Mehrkernigkeit und Vergrößerung der Nucleoli. Am Zellplasma sind Zellpolymorphie (Anisozytose), Veränderungen der Anfärbbarkeit, Vakuolisation und Phagozytose malignitätsverdächtig. Die Klassifizierung wird nach der Münchner Nomenklatur unter Einbeziehung der Einteilung nach Papanicolaou in Gruppen I–V vorgenommen. Bei pathologischen Befunden wird unter Berücksichtigung des zu erwartenden histologischen Ergebnisses eine weiterführende Diagnostik und Therapie empfohlen (Tab. 4-8).




Tab. 4-8Münchner Nomenklatur. PAP-Einteilung, erwartete Histologie und klinisches Vorgehen; CIN = zervikale intraepitheliale Neoplasie.
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4.2.2 Kolposkopie


Die kolposkopische Beurteilung der Portio ermöglicht eine bessere Beurteilung auffälliger Befunde und auch eine gezielte Gewebe- oder Abstrichentnahme. Die Wertigkeit der kolposkopischen Portiobeurteilung steigt weiter, wenn die Transformationszone (Syn. Umwandlungszone) sichtbar ist. Sie bezeichnet das Grenzgebiet zwischen Plattenepithel und Zylinderepithel, in dem metaplastische Reifungsprozesse stattfinden.





MERKE


Im Bereich der Transformationszone entstehen 90% aller malignen Veränderungen der Cervix uteri.





Bei Mädchen vor der Pubertät und Frauen nach der Menopause befindet sich die Transformationszone intrazervikal und ist bei der kolposkopischen Betrachtung nicht einsehbar. Nach der Pubertät kommt es unter dem Einfluss der Geschlechtshormone zu einer mehr oder weniger ausgeprägten Ektropionierung des Drüsenepithels. Unter dem Einfluss des Scheidenmilieus wandeln sich die Drüsenzellen im Sinne einer Metaplasie in Plattenepithelzellen um (Abb. 4-11).
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Abb. 4-11 Physiologische Veränderungen der Portio.




Die kolposkopische Nomenklatur richtet sich nach der 2003 modifizierten Einteilung von Rom 1990 (Tab. 4-9). Auf Dysplasie verdächtige Befunde sind essigweißes Epithel, jodnegative Bezirke, atypische Gefäße, Punktierung und Mosaik (Abb. 4-12). Malignitätsverdächtig sind papilläre Wucherungen und ulzeröse Krater.


Tab. 4-9 Internationale kolposkopische Terminologie.






	Kolposkopische Klassifikation

	Kolposkopische Befunde

	Histologisches Korrelat






	Normalbefunde






	Normalbefunde

	


• originäres (= primäres) Plattenepithel, unauffällige Transformationszone, Ektopie



• außerhalb der Transformationszone: Adenosis




	glykogenhaltiges Plattenepithel, reife Metaplasie, Zylinderepithel






	Veränderungen






	Gruppe 0
(veränderte, unverdächtige Transformationszone)

	jodnegatives Areal ohne essigpositive Reaktion

	nicht glykogenhaltiges, akanthotisches Epithel






	Gruppe I
(zweifelhaft)

	


• flache Leukoplakie, flaches, essigpositives jodpositives Areal, regelmäßige Punktierung oder Mosaik, Erosion



• keine Niveaudifferenz




	nicht glykogenhaltiges, akanthotisches Epithel, CIN I oder CIN II/III, zarte Para-/Hyperkeratose






	Gruppe II
(verdächtig)

	


• erhabene Leukoplakie



• opakes ausgeprägt essigweißes Epithel



• grobe, unregelmäßige Punktierung/Mosaik



• Niveaudifferenzen



• atypische Gefäße



• Ulkus




	


• CIN I–III



• mikroinvasives Karzinom, Karzinom, Para-/Hyperkeratose









	Verdacht auf Invasion

	pathologische Gefäße

	Karzinom






	Invasives Karzinom

	pathologische Gefäße

	Karzinom






	HPV-Läsionen






	Gruppe M (sonstige Befunde)

	A: kondylomatöse Läsionen


• exophytisches oder flaches Kondylom



• essigpositive Punktierung




	kondylomatöse oder virustypische Läsionen






	B: Entzündungen, Zervizitis
C: Atrophie
D: Endometriose
E: Adenose, Ovula Nabothi, Polypen, andere

	 






	Gruppe U (ungenügende kolposkopische Beurteilung)

	A: Plattenepithel-Zylinderepithel-Grenze nicht sichtbar
B: schwere Entzündung
C: Portio nicht einstellbar
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Abb. 4-12 Dysplastische Portioveränderungen.



a Mosaik.



b Leukoplakie.
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Die Hyperämie, Größenzunahme und Vermehrung der Blut- und Lymphgefäße sowie die deziduale Reaktion des Stromas in der Schwangerschaft können zu kolposkopisch auffälligen Veränderungen der Zervix führen. Die Mutterschaftsrichtlinien schreiben die zytologische Kontrolluntersuchung bei Feststellung der Schwangerschaft vor.















4.3 Untersuchungen der Mamma






4.3.1 Klinische Untersuchung


Der Ablauf der gynäkologischen Untersuchung ist in Kap. 4.1.1 dargestellt. Brust und lokoregionäre Lymphabflussgebiete sollten dabei zu Beginn untersucht werden.


Inspektion Die Brust sollte im Stehen am vollständig entkleideten Oberkörper inspiziert werden, und zwar zunächst mit herabhängenden und anschließend mit erhobenen Armen, da Hauteinziehungen oder Veränderungen in der Submammarfalte oft nur bei erhobenen Armen zu sehen sind (Abb. 4-13). Folgende Gegebenheiten müssen beachtet werden:



• Größe, Form, Seitendifferenzen der Mammae und des Mamillen-Areola-Komplexes (MAK)




• Hautveränderungen: Einziehung, Vorwölbung, „peau d’orange“ (Hautödem), Ulzeration, Ekzem der Mamille, Rötung, Mamillenretraktion



• Sekretion: blutig oder serös auf einer oder beiden Seiten



• Inspektion der Arme: Lymphödem, Verletzungen.
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Abb. 4-13 Hauteinziehung nach Elevation des Arms.




Palpation Die Tastuntersuchung der Brust wird im Stehen oder im aufrechten Sitzen und im Liegen durchgeführt. Man palpiert bimanuell und systematisch (quadrantenweise), wobei die Thoraxwand als Widerlager fungiert. Durch leichten Druck auf den MAK wird geprüft, ob Sekret austritt. Anschließend werden die Achselhöhlen, die Supra- und Infraklavikularregionen abgetastet. Bei tastbaren Gewebeverdichtungen werden folgende Befunde dokumentiert:



• Lokalisation (Seite, Quadrant, Abstand zum MAK)



• Größe in cm



• Konsistenz



• Abgrenzbarkeit



• Verschieblichkeit gegenüber der Unterlage und der Haut



• Druckschmerzhaftigkeit



• Hauteinziehung über Tastbefund provozierbar



• Zur Palpation der Achselhöhle muss der Arm locker herunterhängen oder auf der Liege leicht abgespreizt gelagert sein. Bei den Lymphknoten werden Größe, Konsistenz, Verschieblichkeit und Druckschmerzhaftigkeit dokumentiert.


Selbstuntersuchung Der Arzt sollte die Frau darüber hinaus zur monatlichen Selbstuntersuchung anleiten. Diese besteht aus Inspektion vor dem Spiegel und Tastuntersuchung.


[image: image] 118 Abb. zur Selbstuntersuchung der Brust


Bei der geschlechtsreifen Frau ist die Zeit unmittelbar nach der Periodenblutung am besten für die Untersuchung geeignet. Wichtig ist, dass die Brüste systematisch palpiert und quadrantenweise mäanderförmig untersucht werden (Abb. 4-14). Es besteht neuerdings die Möglichkeit, die Selbstuntersuchung der Brust an Silikonmodellen in Kursen zu erlernen (Mammacare).
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Abb. 4-14 Selbstuntersuchung der Brust. Schema zum quadrantenweisen mäanderförmigen Vorgehen bei der Selbstuntersuchung.




Zytologie Mögliche zytologische Untersuchungen sind:



• Sekretzytologie: Bei einer Mamillensekretion wird das Sekret direkt von der Mamille auf einen Objektträger aufgebracht und in 96%igem Alkohol fixiert, gefärbt und analysiert.



• Exfoliativzytologie: Bei ekzemartigen Veränderungen des MAK oder der Mamma können Zellen mit einem Watteträger oder Holzspatel abgestrichen und auf einen Objektträger zur Analyse gebracht werden.



• Punktionszytologie: Bei der diagnostischen oder therapeutischen Punktion von Zysten wird das gewonnene Material zur Zytodiagnostik auf einen Objektträger ausgestrichen und analog zur Sekretzytologie verfahren.










4.3.2 Apparative Untersuchung









Mammographie


Indikation Die Mammographie ist die beste Methode in der Brustkrebsfrüherkennung. Unter Screeningmammographie versteht man dabei eine Mammographie bei symptomlosen Frauen zur Brustkrebsfrüherkennung. Während die durchschnittliche Größe des ertasteten Mammakarzinoms bei ca. 2,3 cm liegt, beträgt die Durchschnittsgröße des im mammographischen Screening entdeckten Mammakarzinoms bei jährlichem Screening ca. 1,1 cm. Allerdings sind ca. 15% der tastbaren Mammakarzinome mammographisch nicht sichtbar. Die Treffsicherheit der Mammographie hängt stark vom Brusttyp ab: In der fettreichen Brust beträgt sie annähernd 100%, in der dichten Brust kann sie dagegen nur ca. 50% betragen. Die Mammographie ist dennoch bei jedem Brusttyp sinnvoll, da auch in sehr dichtem Gewebe Karzinome, die Mikroverkalkungen enthalten, sehr frühzeitig erkannt werden können.
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Bei jeglichem Symptom kann nur nach direkter Korrelation von Klinik und Mammographie entschieden werden, ob ein Mammakarzinom sicher ausgeschlossen werden kann (z.B. in fettreichen Arealen oder bei typisch benignen Befunden) oder ob weitere Methoden (z.B. Zusatzaufnahmen, Sonographie) bzw. eine histologische Klärung hierfür erforderlich sind.





Die Indikation für die Screeningmammographie besteht:



• bei allen Frauen ab dem 50. Lebensjahr im 2-Jahres-Intervall



• bei Frauen mit familiärer Belastung und BRCA1/2 Genmutationen ab dem 25. Lebensjahr im 1-Jahres-Intervall nach einer klinisch-genetischen Beratung in spezialisierten Zentren zusammen mit halbjährlichen Sonographien und jährlichem MRM.


Medizinisch ist der Beginn einer Screeningmammographie ab dem 40. Lebensjahr genauso sinnvoll wie ein 1-Jahres-Intervall und wird in verschiedenen Ländern bereits empfohlen.





MERKE


Durch eine qualitätsgesicherte Screeningmammographie, die bei Frauen zwischen 50 und 70 Jahren mindestens alle 2 Jahre durchgeführt wird, kann die Sterblichkeit am Brustkrebs um ca. 35% reduziert werden.





Ab dem 40. Lebensjahr ist die Mammographie die erste Methode zur Abklärung von Symptomen. Ab dem 25.–30. Lebensjahr ist sie ergänzend zur Sonographie anzuwenden, es sei denn, die Symptome lassen sich sonographisch eindeutig als benigne einstufen (z.B. einfache Zyste). Bei Symptomen stellen Schwangerschaft und Laktation keine Kontraindikation für die Mammographie dar. Allerdings ist dann die Beurteilbarkeit der Mammographie durch das dichte Drüsengewebe erschwert.


Technik Röntgentechnisch kann die Mammographie als konventionelle Film- oder digitale Mammographie durchgeführt werden. Die digitale Technik bietet die Vorteile der sicheren Archivierung, der vereinfachten Verschickung und Doppelbefundung. Die für eine Mammographie notwendige Strahlendosis wurde durch moderne Technik und regelmäßige Qualitätssicherung im Vergleich zu früher deutlich gesenkt. Die mittlere Strahlendosis einer Mammographie liegt unter 2 mGy. Ab dem 40. Lebensjahr ist das Risiko, durch diese Strahlung einen Brustkrebs auszulösen, zu vernachlässigen. Vor dem 40. Lebensjahr, insbesondere aber im jugendlichen Alter, sollte die Indikation für eine Mammographie mit Sorgfalt gestellt werden: Bei jüngeren Frauen ist die Brust strahlenempfindlicher, und die Mammographie nicht so treffsicher.


Vorgehen Die Mammographie wird routinemäßig in 2 Ebenen (kraniokaudal = cc und mediolateral = ml) durchgeführt. Gelegentlich sind ergänzende Aufnahmen (Vergrößerung, schräger Strahlengang) notwendig. Die Kompression der Brust, welche von einigen Frauen als schmerzhaft empfunden wird, ist dabei unerlässlich (Abb. 4-15). Der Grund ist, dass sich gesundes Drüsengewebe auseinanderspreizen lässt, während ein kleiner Brustkrebs bestehen bleibt und somit erst zwischen den Drüsenläppchen sichtbar wird. Außerdem verbessern sich Kontrast und geometrische Auflösung durch die geringere Dicke (z.B. für die Erkennung von Mikroverkalkungen), und die Röntgendosis kann um den Faktor 2 und mehr reduziert werden. Die Kompression ist nicht schädlich und löst keinen Brustkrebs aus. Der günstigste Zeitpunkt zur Durchführung der Mammographie ist bei der geschlechtsreifen Frau der 7.–17. Zyklustag, da die Kompression zu diesem Zeitpunkt weniger schmerzhaft ist und die Brust in dieser Phase am besten beurteilbar ist.
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Abb. 4-15 Durchführung der Mammographie. Mammographie der rechten Mamma im kraniokaudalen Strahlengang.




Auswertung Bei der Auswertung der Mammographie ist zu beachten, dass Tumoren und Zysten röntgendicht sind. Die Röntgenstrahlen auf dem Film werden abgeschwächt und führen somit zu einer Aufhellung (Verschattung) des Röntgenbildes. Bei der seitenvergleichenden Beurteilung der Mammographieaufnahmen ist auf die Aufnahmequalität, die Dichte der Brust, die Symmetrie der Aufnahmen sowie auf Verkalkungen (Abb. 4-16) und Herdbefunde zu achten (Tab. 4-10).
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Abb. 4-16 Pathologische Befunde in der Mammographie und Galaktographie.



a Suspekter polymorpher Mikrokalk in der Mammographie mit Ausschnittsvergrößerungen.



b Suspekte unscharfe Verdichtung in der mediolateralen Aufnahme mit Krebsfüßchen.



c Auffällige Galaktographie mit erweiterten Gängen und Gangabbrüchen, die auf einen intraduktalen Prozess hinweisen.





Tab. 4-10 Kriterien zur Beurteilung der Mammographie. Neben den genannten Kriterien ist zusätzlich auf die Aufnahmequalität und die Dichte der Brust zu achten.






	Kriterien

	Verdächtig

	Unverdächtig






	Symmetrie

	Asymmetrie

	Symmetrie






	Verkalkungen

	polymorph, heterogen, Mikrokalk

	grob, popcornartig, ringförmig, Gefäßkalk






	Herdbefunde

	unscharf begrenzt, radiäre Ausläufer („Krebsfüßchen“)

	glatt begrenzt







Die Beurteilung der Mammographie sollte durch Verwendung der BI-RADS-Klassifikation (Tab. 4-11) des Breast Imaging Reporting and Data System standardisiert werden.


Tab. 4-11 BI-RADS-Einteilung.






	BI-RADS

	Beurteilung






	0

	weitere bildgebende Abklärung notwendig






	1

	unauffällig






	2

	benigne






	3

	wahrscheinlich benigne






	4

	verdächtig






	5

	hochverdächtig














Präparateradiographie


Diese Maßnahme dient der operativen Qualitätssicherung und wird bei den Markierungsmethoden beschrieben.









Pneumozystogramm


Definition Das Pneumozystogramm ist die mammographische Abbildung einer Zyste, welche durch Punktion entleert und mit Luft aufgefüllt wurde.


Indikation Mit zunehmendem Einsatz der Sonographie und der perkutanen Nadelbiopsie haben die Indikationen für diese Untersuchung stark abgenommen. Sie kann aber noch indiziert sein, wenn ein zystischer Befund durch die Sonographie nicht eindeutig als solcher identifiziert werden kann.


Auswertung Die Luftfüllung stellt sich im Mammogramm schwarz dar, sodass die Randkontur der Zyste gut beurteilt werden kann. Intrazystische Proliferationsprozesse können somit ausgeschlossen oder diagnostiziert werden.









Galaktographie


Definition Die Galaktographie ist die röntgenologische Kontrastmitteldarstellung der Milchgänge der Brust.


Indikation Die Galaktographie ist zur Abklärung und Lokalisierung intraduktaler Prozesse eine wichtige, ergänzende Maßnahme. Sie ist bei einseitiger Sekretion indiziert.


Vorgehen Der sezernierende Milchgang wird sondiert und mit röntgendichtem Kontrastmittel aufgefüllt. Anschließend wird eine Mammographie in 2 Ebenen durchgeführt.


Auswertung Papillome und umschriebene, intraduktale Karzinome imponieren als dunkle Aussparungen in den mit Kontrastmittel (hell) gefüllten Gängen (Abb. 4-16).









Sonographie


Indikation Die Sonographie ist die wichtigste ergänzende Untersuchung zur Palpation und Mammographie. Sie kann gerade in mammographisch dichtem Gewebe wichtige Zusatzinformationen liefern. Indiziert ist die Sonographie:



• bei Frauen unter 40 Jahre zur Abklärung klinischer Befunde (ab dem 25.–30. Lebensjahr ergänzende Mammographie, wenn das klinische Symptom durch die Sonographie nicht eindeutig als eine benigne Veränderung, z.B. eine typische Zyste, erklärt ist),



• bei Frauen über 40 Jahre als Ergänzung zur Mammographie, wenn das klinische Symptom durch die Mammographie nicht eindeutig durch eine benigne oder maligne Veränderung erklärbar ist,



• bei Frauen mit familiärer Belastung und BRCA1/2 Genmutationen als Früherkennungsmaßnahme alle 6 Monate.





MERKE


Vorteile hat die Sonographie, wenn tastbare Karzinome in mammographisch dichtem Gewebe dargestellt werden sollen oder einfache Zysten von nichtzystischen Herdbefunden abgegrenzt werden müssen (Abb. 4-17).
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Abb. 4-17 Pathologische Befunde in der Mammasonographie.



a Fibroadenom (glatt begrenzt, homogen).



b Mammakarzinom (unscharf begrenzt, inhomogen, dorsaler Schallschatten).



c Einkammrige Zyste (glatt begrenzt, echoarm, homogen) mit Gefäßvermehrung im Randbereich (Doppler-Sonographie).





Technik Die Mammasonographie sollte nur mit hochwertigen Geräten und speziell hierfür ausgestatteten Schallköpfen durchgeführt werden. Die richtige Bildeinstellung (Tiefenausgleich; Helligkeit; Kontrast) ist entscheidend für die Erkennung von Herden und für die Differenzierung solider und zystischer Läsionen.


Vorgehen Als dynamisches Verfahren ist die Sonographie vom Untersucher abhängig und daher im Vergleich zur Mammographie nicht zu standardisieren. Für bestmögliche Treffsicherheit sollte die Mammasonographie von erfahrenen Untersuchern durchgeführt, immer mit einer klinischen Untersuchung kombiniert und zusammen mit der Mammographie interpretiert werden, sofern diese indiziert ist.


Auswertung Herde müssen exakt lokalisiert und sollen in 2 Ebenen dargestellt werden. Für die Befundinterpretation stehen die Beschreibung der Randkontur, die Echodichte, die Echostruktur und das dorsale Schallverhalten zu Verfügung (Tab. 4-12).


Tab. 4-12 Ultraschallkriterien in der Mammasonographie.






	Kriterien

	Maligne

	Benigne






	Randkontur

	unscharf gezackt

	glatt, scharf






	Echodensität

	echoarm

	echoreich






	Echostruktur

	inhomogen

	keine oder homogen






	Dorsaler Schall

	dorsaler Schallschatten

	zentrale Schallverstärkung
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Magnetresonanzmammographie (MRM)


Definition Die MRM ist eine magnetresonanztomographische Aufnahmetechnik, bei der die Mammae in Dünnschichttechnik und mit geeigneten Pulssequenzen vor sowie mehrfach nach intravenöser Kontrastmittelgabe abgebildet werden.


Indikation Die KM-MRM ist die sensitivste Methode für den Nachweis invasiver Karzinome. Sie ist wegweisend in der operativen Therapieplanung, wenn eine Multizentrizität ausgeschlossen werden soll. Darüber hinaus ist sie in der Nachsorge die sicherste Methode zur Differenzierung zwischen einer postoperativ-narbigen Veränderung und einem intramammären Rezidiv. Auch bei jungen Frauen aus Hochrisikofamilien ist sie die derzeit beste Methode in der Früherkennung. Sie ist indiziert:



• zur Differenzierung von Narbengewebe und Rezidiv nach brusterhaltender Therapie,



• nach Wiederaufbauplastik mit Silikonimplantat,



• zur Primärtumorsuche bei lokoregionärem Lymphknotenbefall, wenn klinisch, mammographisch und sonographisch kein Primärtumor identifizierbar ist,



• vor einer brusterhaltenden Therapie zum Ausschluss einer Multizentrizität und eines kontralateralen Mammakarzinoms, insbesondere bei mammographisch und sonographisch schwer beurteilbarem Drüsengewebe und Vorliegen eines invasiv lobulären Mammakarzinoms,



• in der Früherkennung von Tumoren bei Frauen aus Hochrisikofamilien.


Technik Die Geräte für die MRM sollten eine ausreichende Feldstärke von 1 oder 1,5 Tesla haben und mit einer speziellen Mammaspule ausgestattet sein. Eine hohe Auflösung und die Eliminierung von störenden Fettsignalen wird durch die Subtraktionstechnik gewährleistet.


Vorgehen Hormonelle Einflüsse sind durch zyklusgerechte Terminierung der Untersuchung (7.–17. Zyklustag) und Absetzen der postmenopausalen Substitutionstherapie (4 Wochen vor der Untersuchung) weitgehend zu vermeiden.


Auswertung Tumoren zeigen ein anderes Kontrastmittelaufnahmeverhalten als das normale Mammagewebe. Stark anreichernde Herdbefunde erscheinen auf den Bildern hell und heben sich durch die Subtraktionstechnik gut vom Normalgewebe (dunkel) ab (Abb. 4-18). Dabei ist zu berücksichtigen, dass die Sensitivität der MRM in der Karzinomentdeckung sehr hoch, aber nicht hundertprozentig ist (invasive Karzinome reichern Kontrastmittel zu mehr als 95% an, In-situ-Karzinome zu ca. 80%). Problematisch dabei ist, dass die Sensitivität der Entdeckung benigner anreichernder Veränderungen (Fibroadenome, Adenoseherde), die z.T. aber nicht sicher von Malignomen zu differenzieren sind, ebenso sehr hoch ist. Um mit der MRM eine ausreichende Spezifität zu erzielen, ist daher die Interpretation zusammen mit den konventionellen Methoden obligatorisch.
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Abb. 4-18 Magnetresonanzmammographie mit Mammakarzinom (Frontalebene). In der rechten Brust befindet sich ein 17 × 10 mm großer Herdbefund, welcher Kontrastmittel anreichert und histologisch als invasives Mammakarzinom eingeordnet wurde.

















4.3.3 Interventionelle Diagnostik


Durch die minimalinvasiven Maßnahmen der interventionellen Diagnostik kann die Dignität von Herdbefunden beurteilt werden. Interventionelle Maßnahmen setzen voraus, dass die bildgebende Basisdiagnostik abgeschlossen ist (2-Ebenen-Mammographie, ggf. Sonographie, ggf. mammographische Zusatzaufnahmen). Kann ein Malignom mit der Basisbildgebung nicht sicher ausgeschlossen werden, wird die histologische Klärung mit Hilfe von minimalinvasiven Verfahren (Stanzbiopsie oder Vakuumbiopsie) empfohlen. Für eine optimale Therapieplanung sollten gemäß den europäischen Leitlinien (EUSOMA) mindestens 70%, optimal 90% der zur Operation kommenden Mammakarzinome histologisch gesichert sein.









Biopsie


Stanzbiopsie, Vakuumbiopsie Die wichtigsten Methoden für die minimalinvasive Abklärung sind die perkutane Stanzbiopsie und die Vakuumbiopsie. Beide Methoden können unter mammographisch-stereotaktischer, sonographischer oder magnetresonanztomographischer Steuerung eingesetzt werden.


Die für beide Verfahren verwendeten Hohlnadeln werden in Lokalanästhesie nach einer kleinen Hautinzision unter Sicht in den Herdbefund eingebracht. Bei der Stanzbiopsie werden durch ein Hochgeschwindigkeitsschussgerät Gewebezylinder ausgestanzt. Bei der Vakuumbiopsie können bis zu 20 mm große Gewebeareale abgetragen werden, da die Nadel im Gewebe verbleibt und die durch rotierende Schneidevorrichtung abgetrennten Gewebezylinder durch ein Vakuum einschließlich des Blutes abgesaugt werden (Abb. 4-19).
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Abb. 4-19 Perkutane Nadelbiopsie der Mamma.



a, b Darstellung des Herdbefundes im Ultraschall und Durchführung der Stanzbiopsie unter Ultraschallkontrolle.



c Fixierung der Gewebezylinder in Formalin.
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Feinnadelbiopsie, Feinnadelaspirationszytologie Mit einer Punktionsnadel werden durch fächerförmiges Aspirieren Zellen aus einem soliden Herdbefund aufgenommen, auf einen Objektträger gebracht und nach Fixation und Färbung beurteilt. Diese Methode wurde weitgehend von den perkutanen Stanzbiopsien abgelöst, da die Sensitivität der Beurteilung einzelner Zellen deutlich schlechter ist als die histologische Beurteilung eines Gewebezylinders.









Zystenpunktion


Mit einer Punktionsnadel werden Mammazysten, wenn sie groß und schmerzhaft sind, entweder aus therapeutischen Gründen oder aber zu diagnostischen Zwecken punktiert. Ziel ist es, das gewonnene Sekret zytologisch nach Fixation auf einem Objektträger und Färbung analysieren zu können.









Drahtmarkierung


Indikation Diese Methode der Markierung eines Befunds ist bei allen Herden indiziert, die nicht tastbar oder einer minimalinvasiven Diagnostik nicht zugänglich sind. Auch wenn durch perkutane Stanzbiopsie ein nicht tastbares Mammakarzinom gesichert wurde, was durch offene Biopsie entfernt werden muss, ist die Drahtmarkierung indiziert.


Vorgehen In Lokalanästhesie wird ein nicht tastbarer Brustbefund mit Hilfe eines Drahtes unter Sicht markiert. Hierbei wird die Drahtspitze in den Herd vorgetrieben und dort fixiert, indem bei exakter Positionierung 2 Widerhaken ausgefahren werden. Prinzipiell ist die Steuerungsmethode einzusetzen, mit der die Veränderung oder der Herd sicher erkennbar ist. Für Herdbefunde größer 1 cm ist dies meist die Sonographie, für kleine, nur mammographisch sichtbare Herde und Mikroverkalkungen ist dies die mammographische Stereotaxie. Die magnetresonanztomographische Steuerung ist die komplizierteste Methode und lediglich bei Herden einzusetzen, die nur mit Mamma-MR sichtbar sind.


Auswertung Wird ein Herdbefund mammographisch gesteuert markiert (z.B. Mikrokalk, Abb. 4-20a), ist nach Exstirpation des Herdes mit der Drahtmarkierung ein Präparateradiogramm (Röntgenaufnahme des Operationspräparats) durchzuführen (Abb. 4-20b). Somit kann gezeigt werden, dass der Herd anteilig oder vollständig entfernt wurde.
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Abb. 4-20 Drahtmarkierung und Präparateradiographie.



a Ein nicht palpabler Mikrokalkherd wird mammographisch gesteuert drahtmarkiert.



b Nach Entfernung des Herdes wird eine Präparateradiographie angefertigt, in der die vollständige Entfernung des Herdes nachgewiesen wird.





















4.4 Apparative Diagnostik


Neben den speziellen gynäkologischen Untersuchungen und den Untersuchungen der Brust müssen oft weitere Verfahren aus der Radiologie und Nuklearmedizin eingesetzt werden, um eine Diagnose zu erhärten. Sie dienen u.a. zur präoperativen Bestimmung der Tumorausdehnung, Bestimmung des Therapieansprechens in der Onkologie und zur differentialdiagnostischen Abklärung von Beschwerden. Bei der Anforderung dieser Maßnahmen müssen immer die Verdachtsdiagnose, die Indikation und die Fragestellung sowie die relevante Vorgeschichte (z.B. Z.n. Hysterektomie) vermerkt werden. Dies ist für die Beurteilung der bildgebenden Verfahren von entscheidender Bedeutung. In Tab. 4-13 sind die wichtigsten bildgebenden Verfahren in der Gynäkologie mit den häufigsten Indikationen dargestellt.


Tab. 4-13 Wichtigste bildgebende Verfahren in der Gynäkologie.
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4.5 Operative Standardverfahren in Diagnostik und Therapie






4.5.1 Operationen am Genitale









Abrasio


Definition Die Abrasio oder Kürettage (Ausschabung) ist der häufigste gynäkologische Eingriff. Sie dient der Gewinnung von Korpus- und Zervixschleimhaut. Werden diese beiden Fraktionen hierbei getrennt abgenommen, so bezeichnet man den Eingriff als fraktionierte Abrasio oder Kürettage. Dabei kann zwischen pathologischen zervikalen und endometrialen Prozessen differenziert werden.


Indikation Typische Indikationen sind:



• Abklärung von Zyklusstörungen



• Abklärung einer Postmenopausenblutung (die Zeichen eines Endometriumkarzinoms sein kann)



• Abtragung von Polypen.


Vorgehen Nach Lagerung in Steinschnittlage wird der Eingriff in einer kurzen Vollnarkose oder Spinalanästhesie durchgeführt. Er beginnt mit der Entleerung der Harnblase und einer gynäkologischen Untersuchung (Kap. 4.1), bei der schließlich die Portio dargestellt wird (Kap. 4.1.2). Diese wird mit 2 Kugelzangen angehakt. Dann wird der Zervikalkanal zunächst mit einer Messsonde sondiert, um die Länge des Uterus zu bestimmen (Normalwert 7 cm), und anschließend mit einer kleinen scharfen Kürette ausgekratzt. Das gewonnene Gewebe wird in Formalin fixiert. Anschließend wird der innere Muttermund über den Zervikalkanal mit Hegar-Stiften (Metallstifte unterschiedlichen Durchmessers) dilatiert, sodass eine größere Kürette zur Ausschabung des Corpus uteri eingeführt werden kann (Abb. 4-21). Je nach Zyklus und Lebensphase der Frau wird mehr oder weniger Korpusschleimhaut gewonnen. Bei der Auskratzung ist das Cavum glatt. Um die diagnostische Sicherheit zu erhöhen, wird dieser Eingriff meist mit einer diagnostischen Hysteroskopie (HSK) kombiniert. Darüber hinaus kann durch eine abschließende HSK eine Uterusperforation weitgehend ausgeschlossen werden.
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Abb. 4-21 Prinzip der Abrasio.
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Nachräumung


Mit der instrumentellen Nachräumung oder stumpfen Kürettage bezeichnet man die Entleerung des Uterus bei Störungen der Frühschwangerschaft oder im Rahmen eines Schwangerschaftsabbruchs.


Indikation Typische Indikationen hierfür sind eine Missed Abortion, ein Abortus incompletus oder auch eine Blasenmole.


Vorgehen Bei der stumpfen Kürettage wird analog zur Abrasio verfahren, wobei der Muttermund durch stumpfe Klemmen angehakt und die Ausschabung mit Hilfe von stumpfen Küretten durchgeführt wird. Durch die Schwangerschaft ist die Uterusmuskulatur aufgelockert, weshalb der Gebrauch der traumatischeren, scharfen Küretten nicht geeignet ist. Je nach in utero verbliebenem Gewebevolumen bzw. Schwangerschaftsalter kann dieser Eingriff auch als Saugkürettage durchgeführt werden. Hierbei wird der Uterus durch das Einbringen eines speziellen Saugers in das Cavum schonend entleert.









Konisation


Definition Eine Konisation ist die kegelförmige Ausschneidung der Portio, die entweder zu therapeutischen oder diagnostischen Zwecken durchgeführt wird.


Indikation Die Indikation für diesen Eingriff ist bei einem auffälligen PAP-Abstrich (persistierender IIId, PAP IV) und bei einer durch Biopsie gesicherten zervikalen intraepithelialen Neoplasie (CIN) gegeben.


Vorgehen Nach Spekulumeinstellung und Darstellung der auffälligen Bezirke (essigweiße, jodnegative Bezirke) wird die Portio angehakt. Dann wird mit einem Messer ein Kegel ausgeschnitten, welcher diesen Teil der Portiooberfläche, aber auch die Transformationszone enthalten sollte. Bei Frauen im geschlechtsreifen Alter wird daher eher ein flacher, bei Frauen in der Postmenopause eher ein spitzer Konus ausgeschnitten (Abb. 4-22).
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Abb. 4-22 Prinzip der Konisation. Bei geschlechtsreifen Frauen ist die Transformationszone ektropioniert, also an der Portio sichtbar. Der Konus ist dementsprechend flach und breit. Im Alter liegt die Transformationszone im Zervikalkanal. Der Konus muss daher hoch und schmal sein.











Hysterektomie


Definition Die Hysterektomie ist die operative Entfernung des Uterus, die auch die Adnexe (Tuben und Ovarien) einschließen kann.


Indikation Die Indikationen hierfür sind weit gefächert und reichen von der Entfernung benigner oder maligner Tumoren über konservativ nicht beherrschbare Blutungsstörungen bis hin zu Senkungsbeschwerden (Tab. 4-14).


Tab. 4-14 Hysterektomie (HE). Zugänge und Indikationen.






	 

	Einfache HE (± Adnexe)

	Radikale HE (Parametrien, Lymphknoten, Adnexe)






	Zugang

	vaginal oder abdominal (meist Unterbauchquerschnitt)

	abdominaler, medianer Längsschnitt






	Indikationen

	


• Descensus uteri (vaginaler Zugang)



• Uterus myomatosus



• Adenomyosis uteri interna mit Dysmenorrhö



• konservativ nicht beherrschbare Blutungsstörungen



• schwere Infektion des inneren Genitales



• Karzinoma in situ der Cervix uteri bei abgeschlossener Familienplanung



• atypische adenomatöse Hyperplasie des Endometriums




	


• stadienadaptiert bei (Kap. 26)



• Zervixkarzinom



• Korpuskarzinom



• Ovarialkarzinom










Vorgehen Eine Hysterektomie ist über einen vaginalen oder einen abdominalen Zugang möglich. Der vaginale Zugang ist dabei zu bevorzugen, weil damit ein Bauchschnitt vermieden wird und die postoperativen Schmerzen geringer sind. Wenn der Uterus zu groß ist oder ein invasives Uteruskarzinom vorliegt, muss der abdominale Zugang gewählt werden: Beim Uteruskarzinom geschieht dies in Form einer Längsschnittlaparotomie, um das Abdomen suffizient inspizieren, ggf. die Parametrien beckenwandnah absetzen (radikale Hysterektomie) und ggf. auch eine pelvine und paraaortale Lymphonodektomie anschließen zu können (Abb. 1-7). Bei einem benignen Geschehen ist ein Unterbauchquerschnitt möglich. Die vaginale Hysterektomie kann durch eine laparoskopisch assistierte Präparation der Adnexe und des kranialen Bandapparats unterstützt werden. Man bezeichnet diesen Eingriff als laparoskopisch assistierte vaginale Hysterektomie (LAVH).
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4.5.2 Endoskopische Verfahren









Hysteroskopie


Definition Eine Hysteroskopie ist die endoskopische Betrachtung der Zervix und des Cavum uteri, wobei man eine diagnostische und eine operative Hysteroskopie (HSK) unterscheidet.


Indikation Diese Eingriffe haben in erster Linie das Ziel, intrauterine Pathologien im Rahmen der Sterilitätsdiagnostik (intrauterine Synechien, Septen, Uterusfehlbildungen, „lost IUP“) oder der Abklärung von Blutungsstörungen (Karzinom, submuköse Myome, Polypen) zu diagnostizieren und zu therapieren (Abb. 4-23). Die diagnostische HSK wird je nach Indikation mit einer fraktionierten Abrasio kombiniert.
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Abb. 4-23 Hysteroskopie. Hysteroskopische Bilder in der Postmenopause mit einem atrophen Endometrium (weißlich), Fundus uteri (*) und Tubenostium (Pfeil).




Vorgehen Die Eingriffe werden ohne Anästhesie nicht toleriert und meist in einer Kurznarkose durchgeführt. Bei der diagnostischen HSK wird nach Dilatation des Zervikalkanals mit Hegar-Stiften das starre Endoskop mit einem Durchmesser von 5 Charr. eingeführt, und die Uteruswände werden durch das Einbringen von Ringer-Lösung entfaltet. Nun werden die Schleimhaut, das Cavum uteri, die Cervix uteri und die Tubenostien beurteilt. Bei der operativen HSK werden Operationshysteroskope mit einem Durchmesser von 10 Charr verwendet, die einen zusätzlichen Arbeitskanal haben. Über diesen können mit Hilfe eines Resektoskops Tumoren (Myome, Polypen) abgetragen oder über Hochfrequenzelektrochirurgie (Rollerball) auch Koagulationen (z.B. Endometriumablationen) durchgeführt werden. Im letzteren Fall müssen elektrolytfreie (und damit nicht stromleitende) Dilatations- und Spüllösungen verwendet werden (z.B. Purisole).
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Laparoskopie


Definition Die gynäkologische Bauchspiegelung wird auch als Pelviskopie bezeichnet, wobei man hierunter die endoskopische Betrachtung der Organe im kleinen Becken versteht.


Indikation Die Indikation zur Pelviskopie kann entweder diagnostisch oder therapeutisch sein, z.B.:



• Überprüfung der Tubendurchgängigkeit (Chromopertubation)



• Abklärung von Unterbauchschmerzen (Adhäsionen, Endometriose, Adnexitis)



• Exstirpation einer Tubargravidität



• Ausschälung benigner Adnextumoren oder Adnexektomie



• Sterilisation



• Myomenukleationen



• Ausschluss oder Therapie einer iatrogenen Uterusperforation.


Vorgehen Dieser Eingriff erfordert eine Vollnarkose. Über einen transumbilikalen Zugang wird ein Endoskop, welches mit einer Kamera und einem Insufflationskanal versehen ist, in die Bauchhöhle eingebracht. Über den Kanal wird ein Pneumoperitoneum mit CO2 angelegt, damit sich die Bauchdecke von den Darmschlingen abheben kann. Dann werden 2–3 weitere Arbeitskanäle im Unterbauch angelegt, über welche endoskopische Instrumente (Scheren, Koagulationszangen, Fasszangen) eingeführt und Saugspülungen durchgeführt werden können (Abb. 4-24). Die Kopftieflagerung (Trendelenburg-Lagerung) und das Herauslagern der Darmschlingen aus dem kleinen Becken lassen dann eine Sicht auf die Organe im kleinen Becken zu (Abb. 4-25).
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Abb. 4-24 Pelviskopie.



a Prinzip.



b Lokalisation der Einstichstellen für Trokare.
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Abb. 4-25 Pelviskopiebefunde.



a Punktion einer einfachen Ovarialzyste.



b Koagulation eines Endometrioseherdes des Beckenperitoneums.



c Entdrehung einer Adnextorquierung.












Urethrozystoskopie


Definition Die Urethrozystoskopie bezeichnet die endoskopische Betrachtung der Urethra und der Harnblase.


Indikation Die Methode ist gut geeignet, um Erkrankungen der Harnblase und der Urethra auszuschließen (Tumorinfiltration, Divertikel, Konkremente, Entzündung). Sie ist außerdem integraler Bestandteil bei der Abklärung einer Harninkontinenz (Kap. 27.2.1).


Vorgehen Diese Untersuchung wird in der Regel ohne Anästhesie gut toleriert. Urethra und Harnblase werden mit körperwarmer physiologischer Kochsalzlösung aufgefüllt und endoskopisch inspiziert.









Rektoskopie


Definition Die Rektoskopie bezeichnet eine endoskopische Darstellung des Rektums mit einem starren Rohr, welches mit einer Lichtquelle und Optik versehen ist.


Indikation Die Rektoskopie dient in erster Linie zur Beurteilung der Tumorausdehnung bei Genitalkarzinomen und zum Ausschluss einer Enddarmbeteiligung bei Endometriose und Kondylomerkrankung.


Vorgehen Der Enddarm muss vor der Untersuchung durch ein Klistier entleert werden. Die Untersuchung erfolgt in Steinschnittlage und wird in der Regel gut ohne Narkose toleriert. Zur Entfaltung der Rektalwände wird über eine Handpumpe Luft insuffliert.















4.5.3 Mammaeingriffe









Segmentresektion (Tumorektomie, „wide excision“)


Definition Als Segmentresektion bezeichnet man die Entfernung eines Mammatumors einschließlich eines gesunden Geweberandsaums sowie eine Defektrekonstruktion der Entnahmeregion.


Indikation Die Indikation zu dieser Operation ist gegeben:



• bei allen benignen Mammatumoren,



• bei umschriebenen duktalen Karzinomata in situ (DCIS),



• als Teil der brusterhaltenden Therapie (BET) bei umschriebenen invasiven Mammakarzinomen.


Vorgehen Der Hautschnitt folgt stets den bogenförmig verlaufenden Langer-Linien (Abb. 4-26). Dabei verläuft er bei einem tastbaren Mammakarzinom direkt über dem Tumor, damit lange Zugangswege vermieden werden, während er bei benignen Befunden (z.B. Fibroadenomen) kosmetisch günstiger, z.B. periareolär oder submammär, gesetzt werden kann. Der Tumor wird segment- bzw. kuchenstückartig ausgeschnitten, der restliche Brustdrüsenkörper wird subkutan und ggf. präpektoral mobilisiert und in den Defekt eingeschwenkt und vernäht (Abb. 4-27). Sollte die Dignität des Befundes unklar sein oder es sich um einen malignen Befund handeln, ist eine Schnellschnittuntersuchung notwendig, um die Resektionsränder zu beurteilen. Falls diese nicht frei sind, muss nachreseziert werden. Bei einem nicht tastbaren, mit Draht markierten Tumor verläuft die Operation analog, wobei man sich dann am Draht orientiert, dessen Stichkanal immer mit ausgeschnitten werden sollte. Im Bereich der Drahtspitze wird die „wide excision“ durchgeführt. Falls es sich um einen mammographisch oder sonographisch markierten Befund handelt, schließt sich an die Operation eine Präparateradiographie zur operativen Qualitätssicherung an.
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Abb. 4-26 Schnittführung bei Segmentresektion.



a Der Hautschnitt folgt stets den bogenförmig verlaufenden Langer-Linien.



b Standardinzisionen, die sich an der Lokalisation des Tumors orientieren.
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Abb. 4-27 Segmentresektion mit Defektrekonstruktion.



a Hautschnitt über dem Tumor.



b Keilförmige Exzision des Tumors. Gesundes Brustdrüsengewebe um den Tumor herum wird subkutan und präpektoral mobilisiert und in den Defekt eingeschwenkt.



c Die intramammären Verschiebelappen werden durch Naht vereinigt.



d Zustand nach der Segmentresektion und Hautnaht.












BET (brusterhaltende Therapie) beim invasiven Mammakarzinom


Definition Hierunter versteht man die Segmentresektion des Tumors und eine axilläre Lymphonodektomie zum Tumor-Staging als Alternative zur Brustamputation.


Indikation Bei rund 70% aller invasiven Mammakarzinomerkrankungen kann diese Form der operativen Therapie gewählt werden. Sie ist für die Krankheitsbewältigung naturgemäß die bessere Therapievariante als die Brustamputation. Folgende Voraussetzungen müssen jedoch gegeben sein:



• günstige Tumorgröße in Relation zur Brustgröße



• Ausschluss einer Multizentrizität



• keine Kontraindikation zur Strahlentherapie



• kein inflammatorisches Karzinom.


Vorgehen Die Operation beinhaltet die Segmentresektion (s.o.) und die Abklärung der Lymphknoten in der Achselhöhle (s.u.). Diese beiden Eingriffe können über jeweils einen eigenen Zugang oder, wenn es die Lokalisation des Tumors erlaubt, über einen gemeinsamen Zugang durchgeführt werden (Abb. 4-28). Postoperativ gehört zum Therapiekonzept zwingend eine Strahlentherapie der Brust (Kap. 26.8.2).
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Abb. 4-28 Brusterhaltende Therapie (BET).



a Gesonderter Schnitt in der Axilla.



b Zugang zur Axilla über den Hautschnitt des Tumors intraoperativ und postoperativ.












Mastektomie


Definition Unter Mastektomie versteht man die komplette Resektion des Brustdrüsenkörpers einschließlich der Pektoralisfaszie. Bei der modifiziert radikalen Mastektomie gehört definitionsgemäß auch die axilläre Lymphonodektomie (s.u.) dazu.


Indikation Die Indikation wird gestellt bei einem invasiven Mammakarzinom, bei dem keine BET möglich ist, oder als einfache Mastektomie (ohne axilläre Lymphonodektomie) bei einem ausgedehnten DCIS oder intramammären invasiven Rezidiv nach BET.


Vorgehen Die Resektion des Brustdrüsenkörpers und die Lymphonodektomie werden über den gleichen Hautschnitt vorgenommen (Abb. 4-29). In gleicher Sitzung (simultan) oder zu einem späteren Zeitpunkt kann die Brust plastisch rekonstruiert werden (Wiederaufbau). Grundsätzlich stehen hier folgende Maßnahmen zur Verfügung:



• autologe Rekonstruktion durch


– TRAM-Lappen (tranverser Rektus-abdominis-Muskulokutanlappen)



– Latissimus-dorsi-Muskulokutanlappen






• prothetische Rekonstruktion (Silikonimplantate)



• Kombination (Latissimuslappen + Implantat).





[image: image]

Abb. 4-29 Mastektomie.


Patientin nach Ausheilung der Mastektomiewunden.











Axilläre Lymphonodektomie


Definition Die axilläre Lymphonodektomie ist die Exstirpation des axillären Fett-Lymphknoten-Gewebes. Durch die Resektion tumorös befallener Lymphknoten in der Axilla wird das Überleben der Patientinnen verbessert.


Indikation Die axilläre Lymphonodektomie ist indiziert:



• zur Resektion befallener Lymphknoten (Entfernung der Level-I- und Level-II-Lymphknoten, Abb. 1-10)



• zum Staging des Mammakarzinoms (selten zusätzliche Entfernung der Level-III-Lymphknoten erforderlich).


Eine axilläre Lymphonodektomie ist nicht erforderlich bei DCIS oder invasiven Mammakarzinomen unter 2 mm.


Vorgehen Der axilläre Zugang erfolgt entweder über die Mastektomiewunde oder als getrennter Schnitt über eine bogenförmige Inzision dorsal des M.-pectoralis-major-Randes bei der BET. Mögliche Komplikationen sind die Läsion von Nerven (N. intercostobrachialis, N. pectoralis medialis, N. thoracicus longus, N. thoracodorsalis), was zu sensiblen und motorischen Ausfällen führen kann, und das Auftreten eines Lymphödems des Arms.
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Als operatives Gütekriterium gilt die Exstirpation von mindesten 10 Lymphknoten.












Sentinel-Lymphknoten-Biopsie (SLNB)


Definition Unter dem Sentinel- oder Wächter-Lymphknoten versteht man den/die ersten Lymphknoten, die in der axillären, lymphatischen Abflussbahn eines Tumors liegen.


Indikation Indikation und Kontraindikation sind in Tab. 4-15 zusammengefasst.


Tab. 4-15 Indikationen und Kontraindikationen der SLNB.






	Indikationen

	Kontraindikationen






	


• Klinisch-bildgebend negative Axilla (cN0)



• T1 und T2



• Uni-/Multifokalität



• Vor/nach primärer Chemotherapie möglich




	


• multizentrische Tumoren



• Voroperationen in der Axilla



• klinisch-bildgebender Verdacht auf Lymphknotenbefall (cN+)



• ausgedehnte Voroperation in der Brust



• inflammatorisches Mammakarzinom










Die SLNB ermöglicht eine repräsentative Aussage über den (axillären) Lymphknotenstatus. Die Entfernung der axillären lokoregionären Lymphknoten ist nur dann mit einer Verbesserung des klinischen Outcome verbunden, wenn durch die Lymphonodektomie tumorös befallene Lymphknoten entfernt werden. Sonst handelt es sich um eine reine Stagingmaßnahme.


Vorgehen Die Sentinel-Lymphknoten werden durch eine radioaktive Lymphszintigraphie (Abb. 4-30a–c) oder Blaufarbstoffmarkierung (Abb. 4-30d–f) dargestellt oder neuerdings auch sonographisch markiert.





[image: image]

Abb. 4-30 Sentinel-Lymphknoten-Biopsie.



a–c Markierung mit 150 MBq 99mTc-Nanocoll.



a Umspritzen des Tumors.



b Lymphszintigramm.



c Intraoperativer Nachweis mit der Gammasonde.



d–f Markierung mit Blaufarbstoff.



d Umspritzen des Tumors und der Periareolarregion mit Blau.



e Präparation des Sentinel-Lymphknotens.



f Exstirpierter, blau angefärbter Sentinel-Lymphknoten.
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Zur Orientierung


Die wichtigsten Leitsymptome in der Frauenheilkunde sind Unterbauchschmerzen, genitale Blutungen und Fluor genitalis. Dabei gilt es zunächst zu klären, ob eine Schwangerschaft besteht (Kap. 5.2) oder nicht (Kap. 5.1).









5.1 Leitsymptome in der Gynäkologie






5.1.1 Unterbauchschmerzen








Praxisfall


Eine 32-jährige Frau kommt, gestützt von ihrem Partner, in die Ambulanz. Sie berichtet über ziehende Schmerzen im Unterbauch, die seit einigen Tagen bestünden und jetzt so stark geworden seien, dass sie kaum noch aufrecht gehen könne. Auch vaginale Blutungen seien aufgetreten. Die letzte Periode habe sie vor ca. 7 Wochen gehabt. Die Periodenblutung sei meist regelmäßig, jedoch habe sie in der letzten Zeit sehr großen beruflichen Stress gehabt. Verhütungsmittel verwende das Paar keine.


Bei der klinischen Untersuchung ist der Unterbauch diffus druckdolent. In der Vaginalsonographie ist freie Flüssigkeit im Douglas-Raum zu sehen. Der Schwangerschaftsschnelltest aus dem Urin ist positiv. Daraufhin wird die Patientin notfallmäßig pelviskopiert und ein Liter Blut aus dem Bauchraum abgesaugt. Ursache ist eine rupturierte Extrauteringravidität in der rechten Tube. Das Schwangerschaftsmaterial wird entfernt, die Blutung der Tube lässt sich nicht stoppen, sodass der Eileiter schließlich entfernt werden muss.





Unterbauchschmerzen sind ein sehr häufiges Symptom. Wichtig ist es zu unterscheiden, ob es sich um akute oder chronische Schmerzen handelt.





MERKE


Akut auftretende Bauchschmerzen erfordern eine rasche diagnostische Abklärung, da es sich meist um Notfälle handelt (Kap. 28.1).





Ätiologie Abdominale Schmerzen können intra- und extraabdominale Ursachen haben. Intraabdominal liegen die Ursachen z.B. am inneren Genitale, im Darm oder im retroperitonealen Raum, mögliche gynäkologische Ursachen sind in Tab. 5-1 dargestellt. Als wichtigste nichtgynäkologische abdominale Schmerzursachen sind differentialdiagnostisch zu beachten:



• Appendizitis



• Erkrankungen der ableitenden Harnwege (Steine, Entzündungen)



• entzündliche Dickdarmerkrankungen (Sigmadivertikulitis)



• Ileus.


Die Abklärung kann somit mehrere Fachgebiete (Gynäkologie, Chirurgie, Innere Medizin, Urologie, Orthopädie) betreffen.


Tab. 5-1 Ursache abdominaler Schmerzen in der Gynäkologie.






	Schmerzereignis

	Ursache






	Akut

	


• Stieldrehung



• Extrauteringravidität



• postoperative intraabdominale Nachblutung



• septischer Abort



• akute Adnexitis



• Mittelschmerz



• Zystenruptur



• Hymenalatresie, Vaginalatresie mit Hämatokolpos und Hämatometra



• Einkeilung eines gestielten Myoms oder Ovarialtumors









	Chronisch

	


• chronische Adnexitis



• Endometriose



• Adhäsionen



• genitale Tumoren



• nekrotisiertes Myom



• Lageveränderungen des Genitales



• Zystitis



• psychosomatisch













Symptome


Akut auftretende Unterbauchschmerzen sind meist heftig. Oft entsteht ein akutes Abdomen mit einer abdominalen Abwehrspannung und einer erheblichen Beeinträchtigung des Allgemeinzustands. Dabei sind Fieber, Übelkeit, Erbrechen und selbst ein Schock möglich.


Chronische Schmerzen sind weniger stark ausgeprägt. Sie können im Zusammenhang mit dem Menstruationszyklus stehen (z.B. bei Endometriose) oder unabhängig davon nach einer Operation (Adhäsionen) oder als Folgeerkrankung einer akuten Adnexitis (chronisch rezidivierende Adnexitis) auftreten. Bestehen chronische Entzündungen oder Tumoren des inneren Genitales, sind die Schmerzen meist von Fluor oder Blutungen begleitet.








Diagnostik


Zur Klärung der Ursachen abdominaler Schmerzen dienen Anamnese, körperliche und gynäkologische Untersuchung und Sonographie. Dabei gilt es zu beachten:



• Anamnese


– Schmerzcharakter, Schmerzbeginn



– Alter, Verhütung, Zyklusphase, letzte Periode






• Schwangerschaft


– hCG-Schnelltest aus Urin, hCG-Bestimmung im Blut



– Sonographie






• entzündlicher Prozess


– Temperatur messen



– Fluor, Ausfluss, Blutungen



– Blutbild, CRP-Bestimmung



– Portioschiebeschmerz



– Urinuntersuchung






• innere Blutung


– Blutdruck, Puls, Schockzeichen, klinische Anämie



– Schwindel, Schulterschmerzen



– freie Flüssigkeit im Ultraschall



– Hämoglobinbestimmung






• chronische Schmerzen diagnostische Laparoskopie.


Bei 50% der Frauen mit chronischen Unterbauchschmerzen lässt sich keine organische Schmerzursache finden. Hier liegt nicht selten eine Somatisierung psychischer Probleme zugrunde (Pelvipathie-Syndrom). Dies bedarf einer speziellen psychosomatischen Therapie.








Therapie


Die Therapieprinzipien bei wichtigen gynäkologischen Krankheitsbildern sind in Tab. 5-2 zusammengefasst.





Tab. 5-2 Therapieprinzipien bei wichtigen gynäkologischen Krankheitsbildern.






	Operation

	Nichtoperative Therapie






	
Notfallmäßige Operation


• Stieldrehung (Ovarialtumor, -zyste, Hydrosalpinx, gestieltes Myom, Adnexe)



• Extrauteringravidität



• Hymenalatresie, Vaginalatresie mit Hämatokolpos und Hämatometra



• Einkeilung eines Myoms oder Ovarialtumors



• intraabdominale Blutungen (postoperativ, Zystenruptur mit Blutung, Ovulationsblutung, Karzinomblutung)


Operation und Antibiose



• akute/chronische Adnexitis mit Tuboovarialabszessen oder Pyosalpinx



• infiziertes, nekrotisches Myom



• septischer Abort


Operation ohne Zusatzmaßnahmen



• genitale Tumoren



• Endometriose



• Adhäsionen



• Lageveränderungen des Genitales




	Antibiose


• akute/chronische Adnexitis ohne Organveränderung



• Zystitis


Ovulationshemmer


• Ovulationsschmerz



• Dysmenorrhö



• Ovulationsblutung



• Ovarialzysten

















5.1.2 Blutungen


Definition Irreguläre vaginale Blutungen (Kap. 9.1) sind Blutungen, die sich in Dauer, Rhythmus, Zeitpunkt oder Stärke von der normalen Menstruationsblutung (Eumenorrhö) unterscheiden.





MERKE


Alle Blutungen nach der Menopause oder vor der Menarche – außer der Abbruchblutung bei neugeborenen Mädchen – sind irregulär (Kap. 28.2) und immer abklärungsbedürftig.





Ätiologie Bei den Blutungen sind



• organische Blutungen von



• dysfunktionellen Blutungen


zu unterscheiden (Tab. 5-3). Organische Blutungen gehen auf Tumoren, Verletzungen oder Entzündungen zurück, dysfunktionelle Blutungen sind Ausdruck einer gestörten Endometriumsfunktion, bei gestörter Hormonregulation und Ovarialfunktion (Kap. 9.1).


Tab. 5-3 Genitale Blutungen. Ursachen und Therapieprinzipien.






	Blutungstyp

	Ursachen

	Therapieprinzip






	Organische Blutung

	


• benigne Veränderungen


– Myome, insbesondere submuköse Myome



– Polypen



– Adenomyosis uteri



– Portioektopie







	Operation; bei einem Karzinom evtl. auch verschorfende Strahlentherapie oder gezielte Gefäßembolisation






	


• Malignome der Genitalorgane









	


• Infektionen der Genitalorgane




	gezielte Antibiose






	


• Verletzungen der Genitalorgane




	blutstillende Nähte






	


• Intrauterinpessar




	Pessarentfernung






	


• Ulzerationen der Genitalorgane bei Prolaps, Deszensus, auch pessarbedingt




	Östrogensalben, Operation der Grundkrankheit im Intervall






	


• Gerinnungsstörungen, hämatologische Erkrankungen, Leber-, Nieren-, Herz-Kreislauf-Erkrankungen




	Behandlung der Grundkrankheit






	


• Medikamente




	Absetzen der Medikamente






	Dysfunktionelle Blutung

	


• Zyklusstörungen mit vermehrtem Blutverlust


– Hypermenorrhö



– Metrorrhagie



– Polymenorrhö



– Ovulationsblutung



– Postmenopausenblutung







	Hormonsubstitution










MERKE


Jede irreguläre genitale Blutung muss abgeklärt und eine organische Ursache ausgeschlossen werden.








Symptome


Die genitale Blutung kann je nach Intensität und Dauer zur Anämie und auch zum Schock führen.








Diagnostik


Durch die gynäkologische Untersuchung und die Sonographie der Genitalorgane muss eine organische Ursache nachgewiesen werden. Dabei sollte unbedingt geklärt werden, ob die Blutungen von den Genitalorganen kommen oder ob sie aus dem Enddarm oder der Blase stammen. Falls der Verdacht auf eine pathologische Veränderung des Endometriums besteht, muss eine fraktionierte Abrasio und Hysteroskopie (Kap. 4.5) erfolgen. Die Abrasio kann dabei auch einen therapeutischen, blutstillenden Effekt haben (z.B. Polypabtragung).


Für die Klärung dysfunktioneller Blutungsursachen sind eine genaue Zyklusanamnese, die Messung der Basaltemperatur und eine Hormonanalyse wichtig (Kap. 9.3). Findet sich keine gynäkologische Ursache für die irregulären Blutungen, müssen Gerinnungsstörungen und andere hämatologische Erkrankungen ausgeschlossen werden. Hierbei ist die Medikamentenanamnese unerlässlich (z.B. Marcumar®).








Therapie


Neubildungen der Genitalorgane werden in der Regel operiert, wobei Abrasio, eine hysteroskopische Resektion oder


Laparotomie in Frage kommen. Lebensbedrohliche Genitalblutungen, die durch Karzinome bedingt sind, können auch durch eine verschorfende Strahlentherapie oder gezielte Gefäßembolisation behandelt werden. Verletzungen der Genitalorgane werden durch blutstillende Nähte versorgt. Infektiös bedingte Blutungen werden durch gezielte Antibiose therapiert. Liegt der Blutung und Infektion ein Intrauterinpessar zugrunde, so muss dieses entfernt werden. Lästige Ektopieblutungen, die oft auch als Kontaktblutungen imponieren, können durch Elektrokoagulation, Laser oder durch chemische Hämoptyse behandelt werden. Ulzerationen der Genitalorgane, die durch einen Prolaps oder Deszensus bedingt sind, können durch die konsequente Anwendung von Östrogensalben zur Abheilung gebracht werden, wobei dann die Grundkrankheit durch eine Operation im Intervall behandelt werden sollte. Bei internistischen Ursachen der genitalen Blutungen (z.B. Thrombozytopenie) wird die Grunderkrankung therapiert.


Dysfunktionelle Blutungsstörungen können durch Hormonsubstitutionen behandelt werden (Kap. 9.2.4).












5.1.3 Fluor


Definition Unter genitalem Fluor versteht man einen vermehrten Ausfluss oder Flüssigkeitsabgang aus der Vagina.


Ätiologie Ursächlich hierfür können Veränderungen der Vagina, der Zervix oder des Corpus uteri und auch der Tuben sein (Tab. 5-4).


Tab. 5-4 Ursachen und Therapie des Fluor genitalis.






	Fluor genitalis

	Ursachen

	Therapie






	Vulvärer/vestibulärer Fluor

	funktionell aus Schweiß- und Duftdrüsen bei sexueller Erregung

	keine






	Zersetzung von Fluor höherer Genitalabschnitte, die zu einer sekundären, unspezifischen Vulvitis führen

	Therapie der Grundkrankheit






	Vaginaler Fluor

	funktionelle Transsudation aus dem Venenplexus bei sexueller Erregung und Schwangerschaft

	keine






	Infektionen: Soor-, Trichomonaden-, Aminkolpitis, bakterielle Vaginose

	Antibiotika, Antimykotika






	Zersetzung von Fluor höherer Genitalabschnitte, die zu einer sekundären, unspezifischen Kolpitis führen

	Therapie der Grundkrankheit






	Östrogenmangelkolpitis (Colpitis senilis)

	lokal Östrogene






	mechanische Irritation durch Fremdkörper (z.B. Pessar, Tampon, Portiokappe, Diaphragma) und Masturbation

	Entfernung des Fremdkörpers, Milchsäurezäpfchen






	chemische Irritationen durch Scheidenspülungen und Überwaschungen

	Irritationen abstellen, Milchsäurezäpfchen, Östrogene






	Desquamationsfluor durch vermehrte Zytolyse bei vermehrter Östrogen- und Progesteronproduktion, z.B. in der Schwangerschaft

	keine






	Zervikaler Fluor

	physiologische Sekretion der Zervixdrüsen, präovulatorisch verstärkt

	keine






	psychogene Überproduktion von Zervixschleim

	Psychotherapie






	Infektionen: Chlamydien, Gonorrhö

	Tetrazykline bei Chlamydien, Penicillin bei Gonorrhö






	organische Zervixveränderungen: Polyp, Ektopie, Emmet-Riss, Karzinom

	Operation






	Korporaler Fluor

	Infektion: Endomyometritis, Pyometra

	Antibiose, Abrasio






	organische Veränderungen: Karzinom, Polyp, Myom

	Operation






	Tubarer Fluor

	organisch bei Tubenkarzinom mit Hydrops tubae

	Operation






	Infektion (Adnexitis)

	Antibiotika






	Nichtgenitale Ursache

	Harninkontinenz, Stuhlinkontinenz

	Beckenbodengymnastik, Östrogenisierung, medikamentös, operativ










Symptome


Die Farbe, die Konsistenz und der Geruch des Fluors können Hinweise auf dessen Ursache geben. Der Fluor kann weißlich, gelblich, bräunlich, dünnflüssig, cremig, bröckelig, stark riechend und geruchlos sein. Zusammen mit dem Nativabstrich kann in vielen Fällen die Ursache des Fluors geklärt werden (Tab. 5-5).





Tab. 5-5 Klinische Beurteilung des Fluors.






	Ursache

	Fluorbeschaffenheit

	Nativabstrich






	Funktionelle Sekretion/Transsudationsfluor

	dünnflüssig, weiß-grau, Feuchtigkeitsgefühl

	unauffällig






	Bakterielle Vaginose (Gardnerella-Infektion)

	dünnflüssig, wässrig, fischartig riechend

	Clue Cells






	Colpitis senilis

	weißlich, blutig-bräunlich

	Vaginalepithelien verdünnt






	Zervikaler Fluor (physiologisch, Hypersekretion, organisch)

	glasig, nicht riechend

	unauffällig






	Zervizitis, bakterielle Kolpitis

	eitrig-gelblich, riechend

	Bild einer Kolpitis






	Desquamationsfluor

	weißlich, nicht riechend: Fluor albus

	unauffällig






	Soorkolpitis

	weißlich, cremig bis krümelig mit Juckreiz

	Pilzfäden, Sprosszellen






	Trichomonadenkolpitis

	gelblich-grünlich, schaumig, riechend

	bewegliche Geißeltiere im Phasenkontrast






	Malignom der Zervix oder des Corpus uteri, Endomyometritis

	fleischfarben, bräunlich, blutig, riechend

	Bild einer Kolpitis






	Tubenkarzinom

	größere, dünnflüssige Mengen, stoßweise auftretend

	Bild einer Kolpitis






	Gonorrhö

	gelb-grün

	gramnegative, intrazelluläre Diplokokken










Diagnostik


Im Vordergrund steht die Gewinnung des Fluors (Farbe, Konsistenz, Geruch) zur mikroskopischen Beurteilung (Nativpräparat, Methylenblaufärbung) und zur Erregerisolierung und -anzüchtung. Beim Nachweis von empfindlichen Keimen (Viren, Gonokokken, Chlamydien) müssen spezielle Abnahmetechniken und Transportmedien beachtet werden. Die pH-Messung des Scheidensekretes kann als ein indirektes diagnostisches Mittel genutzt werden (z.B. alkalischer pH bei Pilzinfektionen, Blasensprung). Darüber hinaus stehen für diverse Infektionen auch serologische Nachweisverfahren zur Verfügung (Lues, Chlamydien).








Therapie


Funktionelle Ursachen bedürfen keiner Therapie. Infektionen werden spezifisch lokal und oder systemisch mit Antibiotika und/oder Antimykotika behandelt. Organische Ursachen werden operativ behandelt.












5.1.4 Weitere Leitsymptome









Tastbefunde, Schwellungen und Tumoren im Unterbauch


Ätiologie Die häufigsten Ursachen für Schwellungen und Tumoren sind in Tab. 5-6 zusammengefasst.


Tab. 5-6 Differentialdiagnosen eines palpablen Unterbauchtumors.






	Ursachen

	Formen






	Volle Harnblase

	 






	Schwangerer Uterus

	


• intakte Schwangerschaft



• Trophoblasterkrankungen









	Uterustumor

	


• benigne: Myome



• maligne: Sarkome, Karzinome









	Ovarialtumor

	


• benigne: Zyste, Fibrom, Dermoid



• entzündlich: Tuboovarialabszess



• maligne: Karzinom









	Tubentumor

	


• benigne: Hydrosalpinx



• Eileiterschwangerschaft



• maligne: Karzinom









	Darmtumor

	


• maligne



• entzündlich









	Beckenniere

	 










Symptome


Die Vorwölbung des Unterleibs stellt das Hauptsymptom dar. Je nach Ursache treten zusätzlich Fieber, Miktionsstörungen und Veränderungen des Stuhlgangs bis zum Ileus auf. Bei Neubildungen ist die Vorwölbung des Unterleibes nicht selten mit vaginalen Blutungen vergesellschaftet.








Diagnostik


Bei der Diagnostik stehen die Anamnese, die gynäkologische Untersuchung und die Sonographie des Unterbauchs im Vordergrund. Hilfreich sind auch ein Schwangerschaftsschnelltest und/oder eine hCG-Bestimmung im Blut. Zur Abklärung von Darmprozessen sind eine Koloskopie und/oder ein Kolonkontrasteinlauf sinnvoll. Besteht der Verdacht auf eine maligne Neubildung, ist zur Ausdehnung und Therapieplanung ein CT des Abdomens oder auch eine Kernspinuntersuchung des Beckens angezeigt.








Therapie


Die Behandlung richtet sich nach der Grundkrankheit:



• Bei Neubildungen ist in der Regel eine operative Intervention notwendig.



• Bei der Extrauteringravidität ist ebenfalls die Operation Therapie der Wahl.



• Bei entzündlichen Prozessen ist eine spezifische systemische Antibiotikabehandlung notwendig.



• Eine Beckenniere bedarf meist keiner Behandlung.



• Bei einer vollen Harnblase muss geklärt werden, worauf sich die Miktionsstörung begründet. Bei jungen Frauen ist die häufigste Ursache eines akuten Harnverhalts eine akute Zystitis. In seltenen Fällen kann der Harnverhalt aber auch als Erstsymptom einer neurodegenerativen Erkrankung wie der multiplen Sklerose auftreten.












Tastbefunde, Schwellungen und Tumoren in der Mamma


Ätiologie Ursachen für raumfordernde Prozesse in der Brust sind:



• benigne Veränderungen/Neubildungen


– Parenchyminsel



– Zyste



– Mastopathie



– Narbe



– Fibroadenom



– Phylloidestumor (Kap. 26.8.2)






• entzündliche Veränderungen


– Mastitis



– Abszess



– Fremdkörper (Piercing)






• maligne Neubildungen


– Karzinom



– Lymphom, Sarkom.








Symptome


Die Raumforderung der Brust kann als Verhärtung oder prall-elastischer Tumor palpatorisch auffallen. Handelt es sich um eine große Raumforderung (z.B. Phylloidestumor), ist die betroffene Brust vergrößert und in ihrer Form verändert. Bei einer Entzündung in der Brust fällt zuerst eine Hautrötung auf, die umschrieben sein kann oder die ganze Mamma auf einer oder beiden Seiten betrifft. Diese ist meist mit Schmerzen verbunden. Entwickelt sich die Raumforderung intraduktal, kann es zu einer Sekretion aus der Mamille kommen.








Diagnostik


Hier steht zunächst die klinische Untersuchung der Brust einschließlich der Lymphabflusswege im Vordergrund, gefolgt von der Mammasonographie und der Mammographie. Weitere bildgebende Verfahren sind die MRT der Mamma oder die Galaktographie. Um die Dignität einer Neubildung zu klären, ist eine invasive Diagnostik (Stanzbiopsie,Kap. 4.3.3) erforderlich.








Therapie


Neubildungen werden operiert, entweder minimalinvasiv (z.B. Vakuumstanzbiopsie), wenn es sich um benigne Tumoren handelt, oder als offene Biopsie oder Mastektomie bei malignen Neubildungen. Einfache Zysten können durch eine Nadelpunktion entlastet werden. Entzündliche, nichttumoröse Prozesse werden mit Antibiotika, Prolaktinhemmern und lokal antiseptischen/kühlenden Maßnahmen therapiert.












Sekretion aus der Mamille


Ätiologie Die Sekretion aus der Mamille kann physiologisch sein oder aber auf eine Erkrankung der Milchgänge oder Hypophyse hinweisen (Tab. 5-7).




Tab. 5-7Mamillensekretion. Ursachen, Klinik und Therapie.

[image: image]







Symptome


Im Vordergrund steht der ein- oder beidseitige Flüssigkeitsabgang aus der Mamille. Gleichzeitig kann es bei einer Mastitis oder einem Abszess, aber auch bei einem Karzinom zu einer Rötung der Haut und Schmerzen kommen. Bei einer ausgedehnten Inflammation tritt meist Fieber auf. Anhand der Sekretbeschaffenheit kann die Ursache näher eingegrenzt werden (Tab. 5-7). Ein größeres Hypophysenadenom kann auch zu Einschränkung des Gesichtsfeldes und sek. Amenorrhö führen.








Diagnostik


Zur Klärung der Ursache dienen neben der klinischen Tastuntersuchung bildgebende Verfahren. Auch sollte das Sekret insbesondere bei einseitigem Auftreten und blutig-bräunlicher Farbe immer zytologisch und bakteriologisch untersucht werden. Laborchemisch sind die Entzündungsparameter und Prolaktin von Interesse. Bei Verdacht auf ein Hypophysenadenom sollten eine CT des Kopfes und eine augenärztliche Untersuchung mit Bestimmung des Gesichtsfeldes veranlasst werden.








Therapie


Oft ist eine Operation erforderlich (Tab. 5-7).





















5.2 Leitsymptome in der Geburtshilfe






5.2.1 Unterbauchschmerzen


Definition In der Schwangerschaft steht die Unterscheidung zwischen akuten und chronischen Schmerzen an erster Stelle. Akute Schmerzen müssen rasch abgeklärt werden, da es sich meist um geburtshilfliche Notfälle handelt (Kap. 19.1).


Ätiologie Je nach Schwangerschaftsalter kommen verschiedene Ursachen in Frage (Tab. 5-8). Man unterscheidet genitale Ursachen oder schwangerschaftsbedingte Ursachen, von extragenitalen Befunden oder Ursachen, die nichts mit der Schwangerschaft zu tun haben.




Tab. 5-8Häufigste Ursachen von Unterbauchschmerzen in der Schwangerschaft. Die schwangerschaftsbedingten Ursachen unterscheiden sich je nach Schwangerschaftsalter.
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Symptome


Bauchschmerzen bei Schwangeren gleichen denen nicht schwangerer Frauen (Kap. 5.1.1). Je nach Krankheitsbild und Schwangerschaftsalter können ein brettharter, druckdolenter oder ein Uteruskantenschmerz auftreten. Nicht selten liegt der Hauptschmerz im Oberbauch (z.B. HELLP-Syndrom oder Appendizitis im 3. Trimenon). Als weitere Symptome können Wehen, CTG-Veränderungen und genitale Blutungen auftreten oder aber eine Beeinträchtigung des Allgemeinzustands, begleitet von Schock, Fieber, Übelkeit und Erbrechen.








Diagnostik


Neben den diagnostischen Maßnahmen, die bei nicht schwangeren Frauen durchgeführt werden (Kap. 5.1.1), stehen Maßnahmen im Vordergrund, welche die Intaktheit der Schwangerschaft, den fetalen Zustand und die Wehentätigkeit überprüfen (CTG, Sonographie, hCG-Bestimmung).








Therapie


Die Schmerztherapie richtet sich nach der Ursache, d.h., Extrauteringravidität, Abort oder Appendizitis werden operiert, vorzeitige Wehen medikamentös behandelt. Die spezifische Therapie ist unter den jeweiligen Krankheitsbildern beschrieben.












5.2.2 Blutungen in der Schwangerschaft, in der Nachgeburtsperiode und im Wochenbett








Praxisfall


Eine 28-jährige schwangere Frau wird in der Nacht vom Notarzt zum Kreißsaal gebracht, der Partner ist auch dabei. Das Ehepaar kommt aus Pakistan und ist auf der Durchreise. Unmittelbar nach dem Geschlechtsverkehr haben sehr starke vaginale Blutungen eingesetzt. Beide sprechen gut Englisch und berichten, dass zuvor auch schon Blutungen nach dem GV eingetreten seien, die aber niemals so stark gewesen seien wie jetzt. Nach Angaben der Frau sei die Schwangerschaft – ihre erste – bisher unauffällig gewesen. Entbindungstermin sei in ca. 8 Wochen. Eine Ultraschalluntersuchung sei in Pakistan nur ganz zu Beginn der Schwangerschaft durchgeführt worden, regelmäßige Vorsorgeuntersuchungen hätten stattgefunden.


Die Vitalparameter der Frau sind normal. Die Ultraschalluntersuchung zeigt ein der 32. Schwangerschaftswoche entsprechendes Kind in II. Beckenendlage und eine Placenta praevia partialis. Im Verlauf der Nacht kommt es trotz der Gabe von Tokolytika und absoluter Bettruhe nicht zu einem Sistieren der Blutung. Das Hämoglobin ist auf 8 g% abgefallen, sodass die notfallmäßige Kaiserschnittentbindung durchgeführt werden muss.





Definition Eine Schwangerschaft ist normalerweise von einer sekundären, passageren Amenorrhö begleitet. Blutungen in der Schwangerschaft sind daher abnormal und müssen immer abgeklärt werden. In der Nachgeburtsperiode gelten Blutungen mit einem Blutverlust von weniger als 500 ml dagegen als physiologisch, sodass hier nur die Ursachen für stärkere Blutungen geklärt werden müssen. In den ersten 4 Wochen danach zeigt der Wochenfluss einen charakteristischen Verlauf und eine typische Färbung (Kap. 23.1). Alle Abweichungen sind abklärungsbedürftig.





MERKE


Die postpartale Blutung stellt zusammen mit den puerperalen Infektionen die häufigste Ursache der geburtsbedingten mütterlichen Mortalität dar. 50% aller tödlichen Blutungen treten postpartal auf.





Ätiologie Blutungen in der Schwangerschaft können entweder durch eine gynäkologische Erkrankung (Tumoren, Verletzungen oder Entzündungen,Kap. 5.1.2) hervorgerufen werden oder in Zusammenhang mit der Schwangerschaft selbst stehen. Differentialdiagnostisch ist an Blutungen aus dem Enddarmbereich oder der Harnblase zu denken (Tab. 5-9). Die häufigsten Blutungsursachen in der Nachgeburtsperiode und im Wochenbett sind in Tab. 5-10 und Tab. 5-11 zusammengestellt.


Tab. 5-9 Blutungen in der Schwangerschaft. Häufigste Ursachen und Therapie.






	Ursachen

	Therapie






	Frühschwangerschaft/1. Schwangerschaftshälfte






	Abort

	Bettruhe beim Abortus imminens, sonst Kürettage und Entleerung des Uterus






	Nidationsblutung

	keine






	Pseudomenstruation

	keine






	Abbruchblutung bei Extrauterinschwangerschaft

	operative und/oder medikamentöse Therapie, evtl. Kürettage






	Blasenmole

	Kürettage, hCG-Kontrollen






	Spätschwangerschaft/2. Schwangerschaftshälfte






	Plazentablutungen

	je nach Stärke der Blutung, mütterlicher oder kindlicher Situation, fetaler Reife sofortige Entbindung anstreben oder Bettruhe, Wehenhemmung und Induktion der kindlichen Lungenreife; bei lebensbedrohlicher Placenta-praevia-Blutung Notsectio






	Placenta praevia






	Plazentarandsinusblutung






	Plazentalösungsblutung






	Vasa-praevia-Blutung bei Blasensprung






	Zervixblutung

	je nach Stärke der Blutung, kindlicher Reife und kindlichen Vitalitätszeichen: Wehenhemmung und Induktion der kindlichen Lungenreifung oder Entbindung anstreben






	Muttermunderöffnung






	vorzeitige Wehentätigkeit






	Zeichnungsblutung






	Nicht schwangerschaftsbedingte, genitale Blutung






	Ektopie

	keine Therapie oder lokale Verödung






	Entzündung (Vulvitis, Kolpitis, Zervizitis)

	lokale und/oder systemische Antibiose






	Verletzung

	operative Versorgung






	Tumor (Vagina, Vulva, Zervix)

	spezifische, meist operative Behandlung nach Dignität und Schwangerschaftsalter






	Nicht schwangerschaftsbedingte, extragenitale Blutung






	Blase (Zystitis, Tumor)

	Antibiose, Operation






	Enddarm (Hämorrhoide, Mariske, Tumor)

	symptomatische oder operative Therapie







Tab. 5-10 Blutungen in der Nachgeburtsperiode. Ursachen, Symptome und Therapie.






	Ursache

	Symptome

	Therapie






	Verstärkte Lösungsblutung

	


• Plazenta nicht geboren



• Uterus weich




	Uterotonika






	Plazentaretention bei


• Placenta accreta bis increta



• Placenta incarcerata




	


• Uterotonika



• manuelle Plazentalösung



• ggf. Hysterektomie









	Uterusruptur

	 

	


• manuelle Plazentalösung und Austastung



• Naht der Ruptur



• Ultima Ratio: Hysterektomie









	Atonie

	


• Plazenta geboren



• Uterus weich




	


• Uterotonika



• Handgriffe zur Blutstillung



• Ultima Ratio: Hysterektomie









	Plazentarest in utero

	manuelle oder instrumentelle Nachräumung






	Uterusruptur

	


• manuelle Plazentalösung und Austastung



• Naht der Ruptur



• Ultima Ratio: Hysterektomie









	Geburtstrauma


• Zervixriss



• vaginale Schürfung




	Uterus kontrahiert

	blutstillende Naht






	Gerinnungsstörung:


• Verlustkoagulopathie: starker Blutverlust, schwere Entbindung mit Geburtstrauma



• Verbrauchskoagulopathie: HELLP-Syndrom, Eklampsie, Fruchtwasserembolie, vorzeitige Plazentalösung, Sepsis/Amnioninfektionssyndrom




	


• starke Blutung



• Blut gerinnt nicht (Clot-Observation-Test negativ)




	Substitution von Gerinnungsfaktoren und Erythrozyten






	Inversio uteri

	


• Uterus nicht durch die Bauchdecke zu tasten



• Uterus vor den Introitus gestülpt




	


• Versuch der Reposition



• Ultima Ratio: Hysterektomie









	Hämatome der Vulva und Vagina

	livide Verfärbung und Schwellung von Vulva und Vagina

	


• operative Ausräumung



• Eis










Tab. 5-11 Blutungen im Wochenbett. Ursachen, Symptome und Therapie.






	Ursache

	Symptome

	Therapie






	Plazentaretention

	


• verstärkte und/oder anhaltende Blutungen



• Subinvolutio uteri



• Abgang von Gewebe




	


• Uterotonika



• instrumentelle Nachräumung (stumpfe Kürettage)









	Plazentapolyp






	Geburtstrauma (Zervixriss, Verletzung der Vagina)

	hellrote anhaltende Blutung

	Naht






	Nahtinsuffizienz der Episiotomie oder einer Geburtsverletzung

	Nahtrevision, Sekundärnaht






	Subinvolutio uteri/verzögerte Rückbildung des Uterus

	


• vermehrter Wochenfluss



• nicht zeitgerechter Fundusstand des Uterus




	Uterotonika






	Endometritis, Myometritis

	


• vermehrter, übel riechender Wochenfluss



• ggf. Fieber, Funduskantenschmerz




	


• Uterotonika



• Antibiotika



• Eisblase













Symptome


Blutungen können zu Anämie oder zum Schock führen. Während der Schwangerschaft ist davon auch das Kind bedroht, im schwersten Fall mit intrauterinem Fruchttod. Zusätzlich können Gerinnungsstörungen auftreten, die klinisch durch anhaltend starke Blutung ohne Ausbildung von Blutkoageln zu erkennen ist (negativer Clot-Observation-Test). Im Wochenbett kann zusätzlich Fieber auftreten.








Diagnostik


Klinisch kann die Blutungsstärke durch den Verbrauch von Binden quantifiziert werden. Darüber hinaus ist die Beschaffenheit des Uterus (kontrahiert, weich, Fundusstand) wegweisend. Laborchemisch sollten bei Blutungen immer Hämoglobin, ein Blutbild und die Gerinnungsfaktoren bestimmt werden. Blutdruck- und Pulsmessung sind ebenso essenziell wie Temperaturbestimmung.








MERKE


Durch die gynäkologische Untersuchung inkl. Sonographie der Genitalorgane muss eine organische Blutungsursache ausgeschlossen werden.





In der Frühschwangerschaft ist eine Sonographie des Schwangerschaftsprodukts (Sitz intrauterin, Herzaktion) durchzuführen. Außerdem kann die hCG-Bestimmung hilfreich sein: Ist der hCG-Wert niedriger, als er in der Frühschwangerschaft eigentlich sein darf, spricht dies z.B. für einen verhaltenen Abort (Missed Abortion) oder Abortus incompletus. Ist er vergleichsweise erhöht, könnte eine Trophoblasterkrankung die Ursache sein.


In der Spätschwangerschaft müssen Plazenta (Sitz, Lösung) und Fetus (Herzaktion) sonographisch untersucht werden. Ab der 24. Schwangerschaftswoche können die Vitalparameter des Kindes zusätzlich durch das CTG überwacht werden. Eine vorzeitige Wehentätigkeit kann ab der 20. Schwangerschaftswoche auch durch ein Tokogramm festgestellt werden.





Therapie


Die Behandlung richtet sich nach der Ursache der Blutungen, der mütterlichen und kindlichen Vitalsituation und der Lebensreife des Kindes (Tab. 5-9 bis Tab. 5-11). Besteht eine ausgeprägte Anämie, ein Schockzustand oder eine Gerinnungsstörung, müssen Erythrozytenkonzentrate und Gerinnungsfaktoren verabreicht und Volumen substituiert werden.












5.2.3 Fluor/Abgang von Flüssigkeit in der Schwangerschaft


Ätiologie Ursächlich für Fluor können Veränderungen der Vagina, der Zervix oder des Corpus uteri und auch der Tuben sein (Tab. 5-4). In der Schwangerschaft, insbesondere im 3. Trimenon kommt als wichtigste Differentialdiagnose der vorzeitige Blasensprung (PROM: „preterm rupture of the membranes“) in Frage.





Symptome


Beim vorzeitigen Blasensprung gehen in der Regel größere Mengen an nicht riechender Flüssigkeit ab. Wichtig ist dabei zu klären, ob Risikofaktoren für einen PROM vorliegen (kürzliche Amniozentese, vorzeitige Wehen, Infektionen). Bei Harninkontinenz steht der Flüssigkeitsabgang meist mit verstärkter körperlicher Belastung (Husten, Niesen, Treppensteigen) in Zusammenhang. Entzündliche Genese ist meist mit Fluor, Juckreiz oder Brennen im Genitalbereich vergesellschaftet.








Diagnostik


Die Fluordiagnostik ist in Kap. 5.1.3 beschrieben. Zur Verifizierung eines Blasensprungs bietet sich neben der Messung des Scheiden-pHs mit Lackmusstreifen (7,5) die ultrasonographische Beurteilung der Fruchtwassermenge an. Neuerdings stehen auch spezifische Schnelltests (z.B. PROM-Test) zur Verfügung, mit denen Fruchtwasser identifiziert werden kann.








Therapie


Funktionelle Ursachen bedürfen keiner Therapie. Infektionen werden spezifisch lokal und/oder systemisch mit Antibiotika und/oder Antimykotika behandelt, organische Ursachen werden operiert (Tab. 5-4).


Die Behandlung des vorzeitigen Blasensprungs hängt vor allem vom Schwangerschaftsalter und von der kindlichen Reife ab. Die größte Gefahr für Mutter und Kind besteht in einer aszendierenden Infektion und dem damit verbundenen Amnioninfektionssyndrom (Kap. 19.9).












5.2.4 Fieber im Wochenbett/Puerperalfieber/Kindbettfieber


Definition Das Puerperalfieber ist eine postpartale Infektion, welche von den Genitalorganen ausgeht und bei 8–10% aller Entbindungen vorkommt.


Ätiologie Ursächlich unterscheidet man Infektionen des Genitaltrakts, Harnwegsinfektionen und Infektionen der Mamma (Tab. 5-12). Das Keimspektrum umfasst Staphylokokken, Streptokokken, E. coli, Chlamydien, Mykoplasmen, Clostridien und Bacterioides. Besonders gefährlich sind Infektionen mit Streptokokken der Gruppe A, die zu einer Sepsis mit einem uncharakteristischen Verlauf ohne Fieber und Leukozytose führen können.


Tab. 5-12 Puerperalfieber. Ursachen und Symptome.






	Ursachen

	Symptome






	Genitaltrakt






	Lochialstau

	


• druckdolenter Uterus



• Subinvolutio uteri









	Endometritis, Endomyometritis

	verstärkte, übel riechende Lochien






	Parametritis, Adnexitis, Peritonitis

	Bauchschmerzen, u.U. bretthartes Abdomen






	Puerperalsepsis

	körperlicher Verfall, Schock






	Infektionen der Episiotomie, Infektionen der Sectiowunde

	Rötung und Schmerzen im Bereich der Wunden






	Mamma






	Milcheinschuss

	2.–4. Tag postpartal, ca. 38 °C für 1–2 Tage






	Milchstau

	schmerzende Mammae, hart






	Mastitis puerperalis

	


• Rötung der Mammae



• eitrige Sekretion









	Ableitende Harnwege






	Zystitis

	


• Schmerzen beim Wasserlassen



• Hämaturie









	Pyelonephritis

	Flankenschmerzen










Symptome


Das Leitsymptom ist Fieber über 38 °C, rektal gemessen. Es geht mit Adynamie, einer deutlichen Verschlechterung des Allgemeinzustands und einem allmählichen körperlichen Verfall einher. Hinzu kommen meist Schmerzen und Rötung im Bereich des entzündlich veränderten Organs.








MERKE


Die puerperale Infektion stellt zusammen mit Blutungen die häufigste Ursache der geburtsbedingten mütterlichen Mortalität dar.








Diagnostik


Bei der gynäkologischen Untersuchung (inkl. Sonographie der Genitalorgane) mit einem besonderen Augenmerk auf Mammae (Rötung, Schmerzen) und Abdomen (Fundusstand, Lochien, Nierenlager) wird versucht, den Infektionskeim zu sichern, indem Abstriche angefertigt (z.B. Wunde, Zervikalkanal), der Mittelstrahlurin untersucht und Blutkulturen abgenommen werden (bei Fieber von mehr als 39 °C).
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