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1 Einleitung

1.1 Terminologie

Das Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser Syndrom (MRKHS) und die Komplette
Androgenresistenz (CAIS; englisch: complete androgene insensitivity syndrome)
gehoren zu den Diagnosen der Varianten der Geschlechtsentwicklung. Diese
Diagnosen werden, wie im DSD-consensus-statement 2005 in Chicago festgelegt,
als “disorders of sex development” (DSD) klassifiziert (Hughes, 2005). DSD werden
als angeborene Varianten, in denen Abweichungen der chromosomalen, gonadalen

oder anatomischen Geschlechtsentwicklung bestehen, bezeichnet.

Die englische Bezeichnung, wie auch die haufig verwendete deutsche Ubersetzung
~Storungen der Geschlechtsentwicklung” werden von den meisten Betroffenen als
diskriminierend und stigmatisierend erlebt, weshalb ein veranderter Sprachgebrauch
vorgeschlagen wird. Anstatt ,Stérungen” wird daher im Deutschen von ,Varianten der
Geschlechtsentwicklung®, im englischen von ,divergences” oder ,differences of sex
development” gesprochen (DGKE, 2016; Liao and Simmonds, 2014).

Angelegt daran soll in dieser Arbeit dieser neue Vorschlag genutzt werden, um dem
Wunsch der Betroffenen nachzugehen die pathologisierende Terminologie zu

vermeiden.

Unter den DSD werden verschiedene Phanomene zusammengefasst, bei denen die
Abweichung der genetischen, hormonellen, gonadalen oder anatomischen
Geschlechtsentwicklung dazu fuhren, dass das Geschlecht der Person nicht in die
binaren Kategorien ,weiblich* oder ,mannlich* fallt. In Deutschland werden taglich ca.
150 Kinder mit einem sogenanntem ,uneindeutigen‘ Geschlecht geboren.
Schatzungsweise 8000 bis 10000 Menschen in Deutschland weisen Varianten der

Geschlechtsentwicklung auf (Holterhus, 2010).
Die DSD Klassifikation unterscheidet zwischen drei Kategorien.

1) DSD bei von numerischen Aberrationen der Geschlechtschromosome



2) 46, XY Karyoptyp, bei dem z.B. die Androgenbiosynthese oder deren Wirkung

oder die Hodenentwicklung verandert sein kann

3) 46, XX Karyotyp, bei dem aufgrund einer gestdrten Steroidsynthese ein

Uberschuss an Androgenen produziert wird, oder auch seltener eine gonadale

Entwicklungsabweichung besteht.

Tabelle 1 DSD- Klassifikation geméafl der Chicago-Konsensuskonferenz 2005
(modifiziert nach DGKED, 2016)

chromosomale DSD

46XY DSD

A: 45X (Turner-Syndrom und  A: testikulare

Varianten)

B: 47,XXY (Klinefelter-
Syndromund Varianten)

C: 45,X/ 46,XY (gemischte
Gonadendysgenesie,
ovotestikulare DSD)

Gonadendysgenesie

1: komplette Gonadendysgenesie

(Swyer Syndrome)

2: partielle Gonadendysgenesie

3: gonadale Regression
4: ovotestikulare DSD

B: Stérungen der Androgensynthese

oder -wirkung

1: Androgenbiosynthesedefekt

(z.B. 17-Hydroxysteroid-

Dehydrogenase Defekt, 5-alpha-

Reduktase Defekt, StaR
Mutationen)

2: Storungen der Androgenwirkung

(z.B. CAIS, PAIS)

3: LH-Rezeptor-Defekt

(Leydigzellhypoplasie, -aplasie)

4: Stérungen von AMH oder vom
AMH Rezeptor (Persistenz von

Mullerschen Strukturen)

C: andere (z.B. schwere

Hypospadien, kloakale Exstrophie)

46XX DSD

A: ovarielle
Gonadendysgenesie

1: ovotestikulare DSD

2: testikulare DSD (z.B.
SRY+,dup SOX9)

3: Gonadendysgenesie

B: Androgenexzess

1: fetal (z.B. AGS bei 21-
oder 11-Hydroxylase-Defekt)

2: fetoplazentar (Aromatase-
Defekt, POR)

3: matemal (Luteom,
exogen)

C: andere (z.B. kloakale
Exstrophie, Vaginalatresie,
MRKH-Syndrom, andere
Syndrome)



1.2 Definition und Epidemiologie

MRKHS

Das Mayer-Kuster-Hauser Syndrom zahlt mit einer Pravalenz von 1:5000 bei
Menschen mit einem 46,XX-Karyotyp zu den seltenen Erkrankungen. Es kann dabei
als Typ 1 MRKHS auftreten, als rein genitales Syndrom. Haufig besteht dabei eine
Agenesie oder Atresie der Vagina und die fehlende Anlage eines Uterus oder ein
uterines Uberbleibsel mit oder ohne endometriale Hohlen. Die Ovarien sind meist
funktionstiichtig und komplett ausgebildet, wodurch die Betroffenen eine normale
Thelarche und Pubarche aufzeigen mit typisch weiblicher hormoneller Sekretion.
Dennoch kann es vorkommen, dass die Ovarien aul3erhalb des kleinen Beckens

lokalisiert sind (American College of Obstetrics and Gynecology, 2018).

Der Typ 2 MRKHS zeichnet sich durch extragenitale Auffalligkeiten aus, wobei in
40% der Falle Malformationen der oberen Harnwege auftreten kdnnen, wie eine
Hydronephrosis, renale Hypoplasie und Hufeisennieren (Ledig and Wieacker, 2018).
Auch kénnen zusatzlich zu den genitalen und renalen Auffalligkeiten auch
Veranderungen des skelettalen Bereiches auftreten, wie z.B. Skoliose. Das MURCS
(Mullerian duct aplasia, renal aplasia and cervicothoracic somite dysplasia) stellt
dabei die schwerwiegendste Form des Typ 2 dar (Oppelt et al., 2006; Duncan et al.,
1979).

Es wird davon ausgegangen, dass es sich dabei um eine embryonale
Entwicklungsstorung der Miller-Gange in der 4.-12. Woche handelt. Genmutationen
oder Genpolymorphismen konnten bisher noch nicht als ursachlich aber in mehreren

Féallen als assoziiert nachgewiesen werden.

CAIS

Die Komplette Androgenresistenz (CAIS) ist gekennzeichnet durch einen 46 XY-
Karyotyp mit einem typisch weiblichen Phanotyp. Intraabdominal sind zwar Testes
vorhanden, jedoch bilden Betroffene durch die Inaktivitat des Androgenrezeptors und
einen damit einhergehenden fehlenden Testosteroneinfluss einen weiblichen
Phanotyp aus.



Die Pravalenz von CAIS wird unterschiedlich beziffert, jedoch meist mit ca. 1:20.000
bei Individuen mit 46,XY-Karyotyp (Bangsboll et al., 1992; Wieacker and Ledig, 2011)
und stellt somit das meist vorkommende Syndrom der XY-Frau dar (Michala &
Creighton, 2010).

Die Betroffenen weisen einen weiblichen Phanotyp auf, besitzen jedoch keine typisch
weiblichen inneren Genitalien. Die Vagina ist meist verkirzt und endet blind, sodass
die Betroffenen sich bei primarer Amenorrhoe vorstellen und haufig auch mit Fragen
bezuglich ihrer Fertilitdt (Oakes et al., 2008). Im Gegensatz zum MRKHS liegen hier
keine Uterus- oder Adnex- Anlagen vor. Dennoch ist die ,normale*”
Brustdrisenentwicklung durch die periphere Aromatisierung des Testosterons in
physiologisch wirksames Estradiol gewahrleistet (Wieacker & Ledig, 2011).

Dem CAIS zugrunde liegt eine X-chromosomale Mutation des Androgenrezeptor-
Gens, sodass eine Inaktivitat des Androgenrezeptors vorliegt. Durch den fehlenden
negativen Feedbackmechanismus sind normale bis erhohte Testosteronspiegel

nachzuweisen.

Die Testes sind typisch mannlich entwickelt und zeigen Ahnlichkeiten zu den Testes
bei Kryptorchismus auf, was zu der Vermutung fuhrt, dass die auftretenden
Anomalien der CAIS Testes, wie z.B. der progressive Keimzellverlust, durch die
Lokalisation und nicht die Androgenresistenz begriindet sein kbnnten (Hannema et
al., 2006).

Die Lokalisation der Testes kann dabei Uberall auf dem Weg entlang des fetalen
transabdominalen Hodenabstiegs sein, z.B. intraabdominal, in den Leisten oder in

den Labien (Hannema et al., 2006).

Zu unterscheiden vom CAIS ist das partielle Androgeninsensitivitdtsyndrom (PAIS),
bei dem der Androgenrezeptor nur teilweise aktiv ist und daher variable Phanotypen
entstehen kénnen (Michala & Creighton, 2010).



1.3 Symptome

MRKHS

Meist stellen sich die Betroffenen mit einer primaren Amenorrhoe vor oder wenn
erste Koitusversuche nicht maglich oder sehr schmerzhaft waren (American College
of Obstetrics and Gynecology, 2018; Bean et al., 2009; Londra et al., 2015). MRKHS
stellt den zweithaufigsten Grund fur eine primare Amenorrhoe dar (Brucker et al.,
2009; Huber et al., 2010).

In 10% aller Falle von primarer Amenorrhoe ist die Person von MRKHS betroffen.

Manche MRKHS Betroffene stellen sich auch bei Infertilitat vor.

Je nachdem, ob eine uterine Hohle mit endometrialem Gewebe vorhanden ist oder
nicht, kann die Symptomatik differieren. Falls Endometrium bei angelegter uteriner
Hohle - jedoch gleichzeitig bestehender zervikaler oder vaginaler Atresie vorhanden
ist - kdnnen die Betroffenen uber zyklisch auftretende Schmerzen berichten und
leiden gegebenenfalls unter einer Hamatometra. Auch kann durch die Obstruktion bei
retrograder Menstruation eine Endometriose bestehen und die Betroffenen dadurch
v.a. zyklische Unterleibsschmerzen beschreiben (Cho et al., 2009).

Beim MRKHS Typ 2 kdnnen zusatzlich extragenitale Symptome bestehen, wie z.B.
Hoérminderung oder auch Bewegungseinschrankungen bei Skoliose (Morcel et al.,
2007).

CAIS

Individuen mit einer CAIS Diagnose wachsen typischerweise mit einer kiirzeren und
immer blind endenden Vagina auf, sodass der primére Vorstellungsgrund meist eine

primaren Amenorrhoe ist (Hughes et al., 2012).

Ein weiteres aus der Vaginalagenesie resultierendes Problem ist, analog zu MRKHS

Betroffenen, entweder schmerzhafter oder nicht méglicher Koitus.

Im Kindesalter konnen labiale Schwellungen oder Inguinalhernien auftreten, die bei
Madchen sehr selten vorkommen (Hughes et al., 2012). Dabei muss auch immer an

ein zugrunde liegendes CAIS gedacht werden.
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1.4 Diagnose bei MRKHS und CAIS

1.4.1 Diagnose bei MRKHS

Da das Syndrom sehr unterschiedliche komplexe Erscheinungen aufzeigt, werden in

der Literatur verschiedene diagnostische MalRnahmen vorgeschlagen.

1.4.1.1 Anamnese

Mithilfe der Anamnese kann die zumeist falschlicherweise oder vorschnell gestellte
Fehldiagnose der Hymenalatresie bei primarer Amenorrhoe ausgeschlossen werden.
So berichten MRKHS Betroffene meist nicht von zyklischen Beschwerden und
zunehmenden Unterbauchschmerzen aufgrund eines Hamatokolpos (Brucker et al.,
2009), sondern sind meist beschwerdefrei. Brucker et al. (2009) zeigten jedoch in
ihrer Studie auf, dass immerhin tber 40% der Befragten bei MRKHS einen

zyklischen Schmerz angaben, in 50% im Sinne eines Mittelschmerzes.

Auch ist die Differentialdiagnose der Hymenalatresie eher unwahrscheinlich, wenn
die Betroffenen sich erst ein paar Jahre spater nach dem durchschnittlichen Alter der

Menarche vorstellen (Brucker et al., 2009).

1.4.1.2 Inspektion und Palpation

Zur Diagnosestellung soll nach einer anamnestischen Erhebung dann die klinische
Untersuchung stattfinden.

Dabei wird haufig bereits wahrend der Inspektion die fehlende Hymenalanlage oder
ein hypoplastischer bis normaler Hymenalsaum auffallig. Auch wird beschrieben,
dass aufgrund von versehentlichen urethralen Kohabitationsversuchen haufig das
Ostium urethrae in Richtung Introitus vaginae verlagert und vergroR3ert ist (Brucker et
al., 2009).

Bei der bimanuellen Palpation kann eine verklrzte Vagina diagnostiziert werden,
wobei die Lange der Vagina dabei sehr stark variiert. Die Zervix wird in den meisten
Fallen nicht palpabel sein (American College of Obstetrics and Gynecology, 2018).
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1.4.1.3 Ultraschall

Da die Vagina meist nicht komplett ausgebildet ist, kann in vielen klinischen Settings
eine Ultraschall-Untersuchung angeboten werden. Diese sollte transabdominal,
transrektal oder translabial erfolgen, um einen ggfs. vorhandenen Uterus und ggfs.
die Adnexe oder eine Uterusatresie mit ggfs. vorliegenden Uterusknospen
darzustellen (Morcel et al., 2007).

Auch die erste grobe Darstellung der Nieren kann durch den Ultraschall gewéhrleistet
werden und z.B. eine Beckenniere festgestellt werden.

1.4.1.4 Chromosomenanalyse und Hormonstatus

In vielen Studien wird eine Chromosomenanalyse, die der Abgrenzung zu anderen
genetisch moglichen Syndromen dient, sowie die Erhebung des Hormonstatus, um
die Funktionalitat der Ovarien feststellen zu kénnen, empfohlen (Brucker et al., 2009;
Oppelt et al., 2006).

1.4.1.5 Magnetresonanztomographie (MRT)

Die alleinige MRT Untersuchung wird in einigen Studien als Gold-Standard und
ebenbdirtig zur korperlichen und Ultraschall-Untersuchung genannt. Jedoch sollte in
jedem Fall die Inspektion und ggfs. vaginale Palpation durchgefiihrt werden, da die
Vagina per MRT nicht immer eindeutig darstellbar ist. V.a. sollte ein MRT dann
vorgenommen werden, wenn der Ultraschall nur zu einer uneindeutigen Darstellung
der inneren Genitalien gefuhrt hat oder zur weniger invasiven Untersuchung von
Betroffenen im Kindesalter (Kara et al., 2012). Auch kann ein MRT Aufschluss
dartiber geben, ob bei angelegter uteriner Hohle Endometrium vorliegt (Preibsch et
al., 2014). Der Vorteil eines MRTs liegt auch darin, dass dabei skelettale und
urogenitale Auffalligkeiten aufgezeigt werden konnen, die bei MRKHS Betroffenen
auftreten kbnnen (Kara et al., 2012; Lermann et al., 2011). Zur genaueren
Darstellung assoziierter urogenitaler Varianten kann auch ein Uro-MRT oder in

besonderen Fallen ein i.v.-Pyelogramm durchgefuhrt werden (Brucker et al., 2009).

12



1.4.1.6 Laparoskopie (LSK)/ Intraabdominelle Befunde

Die Laparoskopie zur definitiven Beurteilung der Adnexe wird in den meisten Studien
als letzte Alternative genannt, da sie invasiv ist und mit den tblichen chirurgischen
Risiken einhergeht. Letztlich kann jedoch nur durch die LSK die
differentialdiagnostische, definitive Beurteilung der Adnexe — Vorhandensein,
Lokalisation, Form und Grol3e — erfolgen. Dabei konnen Uterusknospen, das
vollkommene Fehlen der Uterusleiste, die Lage der Adnexe, Leistenkanal und
Nierenagenesien oder ektope Nierenanlagen dargestellt werden (Brucker et al.,
2009).

Die Laparoskopie wird besonders bei uteriner Anlage mit funktionalem Endometrium
und zyklischen Unterleibsbeschwerden empfohlen (ACOG, 2018). Durch ein
obstruktives uterines Horn mit aktivem Endometrium kann eine retrograde
Menstruation vorliegen, die wiederum zu Endometriose flihren kann. Sie ist ebenso
zur genaueren Beurteilung der Adnexe, jedoch nicht notwendigerweise zur
Diagnosestellung, empfohlen. Um mehrere Eingriffe zu vermeiden, sollte eine
notwendig werdende Laparoskopie z.B. wéhrend einer operativen Behandlung

durchgefuhrt werden (Lermann et al., 2011).

1.4.2 Diagnosestellung bei CAIS

Die CAIS Diagnose variiert abhangig von der Altersgruppe (s. Abschnitt 1.4.3). Im
Erwachsenenalter fihren folgende Punkte zu einer CAIS Diagnose:

1) phanotypisch weibliche Merkmale, wie eine typische Brustentwicklung, durch die
periphere Konversion der Androgene zu Ostrogenen bei einem 46,XY-Karyotyp

2) intraabdominal gelegene Testes, die durch eine MRT Untersuchung nachgewiesen

werden kdnnen
3) eine Androgenrezeptormutation

4) normale oder erhohte mannliche Testosteronlevel

13



1.4.2.1 Anamnese, Inspektion und koérperliche Untersuchung in Adoleszenz

oder Erwachsenenalter

Haufig weisen die Betroffenen spéarliche oder keine axillare und Schambehaarung auf
und stellen sich, wie MRKHS Betroffene, aufgrund der primaren Amenorrhoe bei der
Arzt_in vor (Hughes et al., 2012; Galani, 2008).

Analog zum MRKHS sind die CAIS Betroffenen meist beschwerdefrei. Sie geben
keine zyklischen Beschwerden an. Bei der korperlichen Untersuchung fallt dann
genauso die verkurzte oder blind endende Vagina auf, sowie die fehlende axillare

und genitale Behaarung (Hughes et al., 2012).

Auch wird in vielen Studien beschrieben, dass CAIS Betroffene durchschnittlich
groRRer sind als Frauen ohne Syndrom, jedoch etwas kleiner als die ,mannliche*

Population (Hughes et al., 2012).

1.4.2.2 Ultraschall

Auch hier wird der Ultraschall als Erstlinienmethode empfohlen, da er nicht invasiv

und in vielen klinischen Settings vorhanden ist.

Die transabdominale Ultraschalluntersuchung kann bereits die fehlenden
Mullerschen Strukturen aufweisen. Im Leistenkanal kénnen die Hoden festgestellt
werden, die sich im Vergleich zu normalen Hoden etwas kleiner und leicht echoarmer

darstellen (Nezzo et al., 2013).

1.4.2.3 MRT

Da der Ultraschall jedoch sehr abhangig von der Anwender _in ist und mehrere
Untersuchungen unterschiedliche Ergebnisse erzeugen kdnnen, wird zur genaueren
Darstellung von Lokalisation und GroR3e der Hoden und das Fehlen der Millerschen
Strukturen, sowie der vaginalen Lange oder dem Fehlen der Vagina das MRT
empfohlen (Nezzo et al., 2013). Fur die pelvine Lokalisation der Hoden wird die
Spezifitdt von Ultraschall und MRT ahnlich angegeben, jedoch ist die Spezifitdt des
MRTs bei intraabdominal gelegenen Hoden héher (Kanemoto et al., 2005).

14



1.4.2.4 Chromosomenanalyse

Beim Bildnachweis oder dem Verdacht auf intraabdominal gelegenen Hoden sollte
eine Chromosomenanalyse durchgeftihrt werden (Wisniewski et al., 2000), um den
Karyotyp zu bestimmen. Ein XY- Karyotyp wirde beim CAIS die Diagnose

bestatigen. Andersherum sollte bei einem zuvor bestétigten XY-Karyotyp unbedingt

das Vorliegen von Hoden nachgewiesen werden.

1.4.2.5 Hormonstatus

Eine Bestimmung von Testosteron und LH im Serum wird bei CAIS Betroffenen
normale oder erhdhte Testosteronspiegel und immer erhdhte LH-Konzentrationen
ergeben (Batista et al., 2018; Hughes et al., 2012). Bei Neugeborenen weisen
erhohte AMH (Anti-Muller Hormon)- und Testosteron- Serumspiegel auf ein CAIS hin
(Batista et al., 2018).

Da das erhohte Testosteron peripher zu Ostrogen aromatisiert wird und zusatzlich
testikular durch das LH die Ostrogenproduktion induziert wird, weisen CAIS
Betroffene einen hoheren Ostrogenspiegel als Manner auf, jedoch niedrigere Spiegel
als Frauen ohne CAIS (Hughes et al., 2012).

1.4.2.6 Laparoskopie (LSK)

Die Laparoskopie wird vorrangig zur Gonadektomie empfohlen und dies auch erst
postpubertal (s. Kapitel Gonadektomie). Nichts destotrotz kann wéahrend einer LSK
zur Diagnostik von anderen Syndromen intraabdominal durch das Auffinden der

Hoden im Leistenkanal oder im Becken ein CAIS vermutet werden.

Bei CAIS Kindern, die aufgrund einer Leistenhernie operiert werden sollten, haben
einige Studien untersucht, ob die Messung der Vaginallange, wahrend die Kinder
bereits in Narkose liegen, zur CAIS Diagnose fuhren konnte. Jedoch konnte dies

nicht eindeutig empfohlen werden (Hurme et al., 2009; Sarpel et al., 2005).
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1.4.3 Zeitpunkt der Diagnhosestellung

MRKHS

Die Diagnose wird meist in der Pubertét wie bereits o0.g., aufgrund der primaren

Amenorrh6 oder der fehlgeschlagenen Kohabitation gestellt (Brucker et al, 2009).

CAIS
Die Diagnose kann zu drei unterschiedlichen Zeitpunkten stattfinden.

Zum einen kann sehr friih bei Neugeborenen die Diagnose gestellt werden, wenn
pranatal bereits z.B. durch Amniozentese oder Chorionzottenbiopsie eine fetale
genetische Analyse durchgefiihrt wurde mit Kenntnis des 46, XY- Karyotyps und bei
Geburt das Neugeborene weibliche Genitalien aufweist (Batista et al., 2018). Eine
andere Mdglichkeit, die zur pranatalen Diagnose fuhrt, kann die Kenntnis Uber die

familidare Anamnese sein, die eventuell bereits eine Geschichte von CAIS aufweist.

Im Kindesalter kann ein phanotypisches Madchen mit einer Inguinalhernie auffallen
und es somit zu der CAIS Diagnose kommen, da Inguinalhernien bei Madchen sehr
selten auftreten (Deeb, 2005; Oakes et al., 2008).

In der Pubertat stellen sich CAIS Betroffene auch, wie MRKHS Betroffene, mit

primarer Amenorrhé oder Kohabitationsschwierigkeiten vor.

1.4.4 Differentialdiagnose zwischen MRKHS und CAIS

Die prapubertale Entwicklung und der Zeitpunkt der Diagnose (oftmals in der
Pubertat aufgrund der primaren Amenorrhoe) sind ahnlich in beiden Gruppen
(Edmonds, 2003).

Wahrend der Pubertat kann durch die Ermittlung des Testosteron-Spiegels die
Differentialdiagnose ausgeschlossen werden (American College of Obstetrics and
Gynecology, 2002). CAIS Individuen weisen einen normalen oder erhéhten Serum-

Testosteronspiegel auf (Galani, 2008), wahrend MRKHS Individuen dies nicht tun.
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CAIS Betroffene zeigen in der kérperlichen Untersuchung im Gegensatz zu MRKHS

Betroffenen keine oder wenig axillare und genitale Behaarung auf.

Auch konnte ein MRT zur Differentialdiagnose fuhren, indem es bei CAIS Individuen
die intraabdominalen Testes darstellen wirde, und die zusétzliche Karyotypisierung

wirde dies nochmals bestéatigen (Oakes et al., 2008)

1.4.5 Belastung durch die Diaghose

Die Diagnose wird meist im Pubertatsalter mitgeteilt, also einem Alter, in dem viele
Jugendliche mit ihrem Koérper unsicher sind und die ersten Sexualerfahrungen
gesammelt werden. In diesem Alter kann die Diagnose besonderen Einfluss auf die
sexuelle Entwicklung nehmen. Auch kann die kognitive Unreife und fehlende

Erfahrungen zu negativen Bewaltigungsstrategien fihren (Wagner et al., 2016).

In einer Hamburger Studie werden die Geheimhaltung und Tabuisierung der
Diagnose durch das medizinische Personal als besonders belastend empfunden
(Brinkmann et al., 2007).

In einem systematischen Literatur-Review wurden die Reaktionen von MRKHS
Betroffenen auf die Diagnosestellung hauptsachlich als negativ befunden (Wagner et
al., 2016). Die Emotionen der Betroffenen reichten von Schock, Schuld, Angst,

Scham, Selbstmordgedanken und Isolation bis hin zu Verwirrung und Verleugnung.

In einer anderen Studie gaben von MRKHS betroffene Jugendliche an, die
medizinische Terminologie, die die Arzt_innen benutzten, nicht verstanden zu haben
und daher die erste Zeit der Behandlung als sehr ungewiss empfunden zu haben
(Holt and Slade, 2003). Allgemein héatten die Betroffenen den Zugang zu
Informationen bezogen auf die Diagnose als sehr erschwert empfunden (Holt and
Slade, 2003). Dies habe dazu gefiihrt, dass einige sich dadurch isoliert, nicht
unterstitzt und unvorbereitet bzgl. der mit der Diagnose einhergehenden
Auswirkungen gefuhlt haben. Auch wird in selbiger Studie von einigen
Teilnehmer_innen geé&ulRert, dass das medizinische Personal sich sehr auf die

Untersuchungen und das Somatische konzentriert habe, sodass keine Atmosphéare
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entstanden sei, Fragen und Sorgen zu auf3ern. Die Teilnehmer_innen hatten sich
dadurch wiederum isoliert gefiihlt (Holt and Slade, 2003).

Einige Befragte gaben die Wirkung der Diagnose als so niederschmetternd an, dass
sie die darauf folgenden Ausfiihrungen und Erlauterungen zur Diagnose und der
weiteren Behandlung nicht mehr haben aufnehmen kénnen (Heller-Boersma et al.,
2009).

Andere jedoch geben Erleichterung an, da sie nach jahrelangen Fehldiagnosen und
wechselnden Arzt_innen endlich eine Diagnose erhalten, die endgiiltig sein soll und
behandelbar ist und ihr Gefuhl bestétigt, dass etwas nicht stimmt (Lundberg et al.,
2016).

In den letzten Jahren sind immer mehr Handlungsempfehlungen in Bezug auf die
Diagnosestellung veroffentlicht worden, die sich explizit auf Heranwachsende
beziehen, die einer solchen Diagnose ausgesetzt sind (Simoes et al., 2017; Wagner
et al., 2016). So wird zum Beispiel empfohlen auch ein alleiniges Gesprach mit den
Betroffenen ohne Eltern zu fihren, damit ein Raum geschaffen wird, in dem die

Jugendlichen auch tber intime Fragen reden konnen (Wagner et al., 2016).

1.5 Therapie der Vaginalaplasie

Zur Behandlung der Vaginalaplasie wird haufig die Anlage einer Neovagina
angestrebt (Morcel et al, 2007). Diese soll es den Betroffenen erméglichen
penetrativen Geschlechtsverkehr durchzufihren. Angestrebte Merkmale dieser
Neovagina sind eine ausreichende Tiefe und Form und eine zufriedenstellende

vaginale Funktion, um Geschlechtsverkehr ausiiben zu kdnnen (ACOG, 2018).

Zur Herstellung einer Neovagina wurden im letzten Jahrhundert verschiedenste

Techniken entwickelt, die immer wieder modifiziert und verandert wurden.

Das Grundprinzip dabei ist immer eine Hohle zwischen Rektum und Blase zu bilden,

die wiederum durch verschiedene Materialien ausgekleidet wird.

Dabei kann grob zwischen nicht operativen Dehnungsverfahren, operativen

plastischen Verfahren und operativen Dehnungsverfahren unterschieden werden.
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1.5.1 Nicht-operative Dehnungsverfahren

Einige Studien berichten tber Individuen, die bereits sexuell aktiv sind oder tber
einen Partner verfligen, der dem Thema gegeniber sensibilisiert ist und durch Koitus
alleine die Vagina auf eine zufriedenstellende Lange zu dilatieren vermdgen ohne
jegliche Neovagina Behandlung (D’Alberton and Santi, 1972; Moen, 2000). Liao
berichtet Gber 10 von 12 MRKHS Betroffenen in ihrer Studie, die sexuell aktiv sind
und penetrativen Geschlechtsverkehr ausiiben und durchschnittlich eine kaum
kiirzere Vaginallange vorweisen als die Kohorte, die zuvor eine Dilatation
durchgefuhrt hat. Sie nimmt daher an, dass die Vaginallange allein durch den
Geschlechtsverkehr vergrof3ert wurde (Liao, 2011).

Falls die Betroffenen nicht bereits regelméafRigen Geschlechtsverkehr austiben, gibt
es die nicht-invasive Selbst-Dilatation nach Frank (Frank, 1938). Diese Methode
basiert auf einer mit Dilatatoren unterschiedlicher Grél3e intermittierenden
Druckausubung auf den Introitus. Durch den wiederholten taglichen Druck auf das
Vaginalgriibchen soll innerhalb von 4-6 Monaten eine ausreichende vaginale Lange
erreicht werden (s. Absatz 1.5.5) und in vielen Fallen auch, falls ein Vaginalgrtibchen
mit angelegter Vaginalschleimhaut besteht, die Auskleidung mit Vaginalschleimhaut

erreicht werden.

Franks Methode wird favorisiert vom American Congress of Obstetricians and
Gynecologists (ACOG) (American College of Obstetrics and Gynecology, 2002) als
Erst-Linien Therapie empfohlen, da sie keine chirurgischen Risiken birgt (Ismail-Pratt
et al., 2007; Lee, 2006; Nadarajah et al., 2005; Robson and Oliver, 2000).

Jedoch mussen die Nutzer_innen daflr sehr motiviert sein und eine hohe
Compliance zeigen. Daruber hinaus ist es notwendig im Anschluss an diese Methode
regelméRigen penetrativen Geschlechtsverkehr oder manuelle Dilatation auszutiben,

um die Schrumpfung der Neovagina zu verhindern.

Ingram (1981) modifizierte Franks Methode, indem er den Dilatator auf einem
Fahrradsitz installierte, damit allein das Korpergewicht der Nutzer_innen fur den

ausreichenden Druck sorgen konnte.
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1.5.2 operative Dehnungsverfahren

In Europa wird als operatives Dehnungsverfahren meist die Vecchietti Methode
angewandt (Borruto et al., 2007; Brucker et al., 2008).

Diese wurde 1965 durch Giuseppe Vecchietti eingefiihrt und basierte auf der Einlage
einer Kunststoffolive in das Vaginalgribchen, die durch subperitoneal liegende Faden
Uber einen Spannapparat, der suprapubisch auf dem Abdomen aufliegt, nach kranial
gezogen wird. Der Eingriff erfolgte Gber eine Laparotomie (Vecchietti, 1965;
Vecchietti, 1965).

Die Traktion der Olive wird ca. 7-8 Tage durchgefihrt, bis eine ausreichende vaginale
Lange erreicht wird. Danach muss die Nutzer_in ein Phantom nutzen, um einer
Schrumpfung der Neovagina vorzubeugen. Die Dauer der postoperativen Dilatation

wird in den Studien unterschiedlich angegeben (s. 1.5.4).

Nachteil dieser Methode ist, dass die Patient_innen wahrend des Zeitraums der
Traktion stationar bleiben muissen. Vorteile bestehen in der schnelleren Dilatation

und der mdglichen Auskleidung durch vorbestehende Vaginalschleimhaut.

Die Vecchietti Methode wurde durch das Team um Brucker per Laparoskopie
durchgefuhrt und mehrfach modifiziert, sodass letztendlich die OP-Zeit reduziert
werden konnte, die Traktion nur noch ca. finf Tage dauerte und die Invasivitat
deutlich reduziert werden konnte (Brucker et al., 2008). Postoperativ wurde den
Patient_innen die Phantomnutzung 24 Stunden pro Tag Uber drei Monate empfohlen,
danach noch weitere drei Monate jede Nacht (Brucker et al., 2008). Nach dem
aktuellen Standard in Tubingen (freundliche Mitteilung von Kristin K. Rall) wird die
Phantomnutzung nun 24 Stunden pro Tag uber einen Monat und sukzessiver
Reduktion empfohlen.
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1.5.3 operative plastische Verfahren

1.5.3.1 Mc Indoe Technik

Bei der Mc Indoe Technik wird der perineale Raum zwischen Urethra, Blase und
Rektum bis zum Douglas préapariert und somit die Neovagina geformt. Zur
Auskleidung der Neovagina wird Spalthaut, die an unterschiedlichen Korperstellen
wie Oberschenkel, Abdomen, Leisten etc, entnommen werden kann, verwendet
(McIndoe, 1950) und auf einem Phantom aufdrapiert in die Neovagina eingeftuhrt. Die
Labien werden am Ende des Phantoms miteinander vernaht, damit das Phantom in
situ bleibt (Bastu et al, 2012). Durch die Nutzung eines perforierten Phantoms
konnen Blut und Wundsekret ablaufen. Nach ca. ein bis zwei Wochen wird das
Phantom entnommen, jedoch muss noch mindestens sechs weitere Monate ein

Phantom in der Nachsorge genutzt werden, um einer Schrumpfung vorzubeugen.

Vorteile dieser Methode werden in der Vermeidung einer Laparotomie und einer
niedrigen Rate von Vaginalprolapsen gesehen. Als Nachteile der Methode jedoch
werden die Narbe der Donorregion, die fehlende Lubrikation der Neovagina und die

hoheren Raten von Kontrakturen und Neovaginastenosen genannt (Callens et al,

2014). AuRerdem kann es zum partiellen Nichtanwachsen des Transplantats, zu

Fisteln oder Blutungen kommen.

Die Methode wird v.a. den Betroffenen empfohlen, die bereits mehrfach voroperiert

sind und/oder wo eine Kontraindikation gegen eine abdominelle Operation vorliegt.

1.5.3.2 Peritoneale Vaginoplastie (nach Davydov)

Die peritoneale Vaginoplastie beruht darauf, dass zunachst das vesikorektale
Peritoneum mobilisiert wird. Nach Erzeugung einer vaginalen Hohle von vaginal aus
wird diese durch das Peritoneum bedeckt. Auf entsprechender Hohe zwischen Blase
und Sigma wird die Vagina verschlossen (Davydov, 1969). Die Methode wurde
inzwischen insofern modifiziert, dass der Eingriff laparoskopisch durchgefuhrt werden
kann und somit auch hier die Operationszeit und die postoperative stationare
Aufenthaltsdauer verkurzt werden konnten bei geringeren postoperativen Schmerzen
und besserem kosmetischen Outcome (Soong et al, 1996).
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Postoperativ wird ein Phantom in die Neovagina eingelegt, das zur Pravention von
Schmerzen und Infektionen mit Lidocain und Polividon bedeckt ist. Nach 48 Stunden
kann dieses entnommen werden und die Patient_innen lernen danach selbst die
Einflihrung des Phantoms, dessen Tragen fur weitere drei Monate sechs bis acht

Stunden pro Tag empfohlen wird (Takahashi et al, 2016).

Als Vorteile dieser Operationsmethode werden die kurze OP-Dauer ohne
Notwendigkeit von speziellen Instrumenten, eine geringere Narbenbildung, eine
kurze stationare Verweildauer und eine schnelle Epithelialisierung der Neovagina
genannt (Fedele et al, 2010). Nachteilig werden die fehlende Lubrikation und
Operationsrisiken, wie die Verletzung der Blase und Rektum, sowie Fistelungen

genannt.

1.5.3.3 Intestinale Vaginoplastie

Diese Methode wurde 1904 durch Baldwin eingeftihrt, der das Ileum nutzte, um die
Neovagina auszukleiden (Baldwin, 1904), wahrend heute vor allem das
Rektosigmoid dafir genutzt wird. Dieser Darmteil ist aufgrund der anatomischen
Néhe zur Vagina und dem daher leichter zu mobilisierenden Gefalistiels von Vorteil
(AWMF, 2010).

Uber eine Pfannenstiel Inzision wird der Bauch er6ffnet und ein ca. 7,5cm langer
Sigmateil entnommen. Das proximale Ende der Neovagina wird zugenéht und
entweder ligamentér vernaht oder am sakralen Promontorium angenaht. Von perineal
wird dann ein Neovagina Kanal erzeugt, der durch das Sigmarohr bedeckt wird
(Bhaskar et al, 2018).

Postoperativ wird flr 48 Stunden ein Phantom belassen. Danach wird keine weitere

Phantomnutzung empfohlen.

Auch diese Methode wurde bereits laparoskopisch modifiziert, jedoch wird sie immer
noch mehrheitlich per Laparotomie durchgefihrt (Callens et al, 2014).

Nachteile dieser Technik sind héhere operative Komplikationsraten durch die
Laparotomie und Darmanastomose, der vaginale Geruch und mdglicherweise
exzessiver vaginaler Ausfluss. Jedoch muss bei dieser Methode keine postoperative

Dilatation vorgenommen werden, es besteht eine natlrliche vaginale Feuchtigkeit. Es
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werden keine Vernarbung und niedrige Raten von Stenosen angegeben (Callens et
al, 2014).

Diese Technik wird besonders flr bereits voroperierte Betroffene mit Narben im

vaginalen Bereich vorbehalten.

1.5.3.4 Vulvovaginoplastik (nach Williams)

William veroffentlichte 1964 seine Vulvovaginoplastik, die danach wiederum von
anderen Operateur_innen modifiziert wurde. Dabei wird bei gespreizten kleinen
Labien eine U-férmige Inzision beginnend an der hinteren Kommissur vorgenommen,
die bis nach ventral zieht und 4cm lateral des Meatus urethrae liegen sollte. Danach
erfolgte die Mobilisation des Bindegewebes und Blutstillung. Die inneren Schenkel
des Us werden dann zuerst vernaht, danach erfolgt die Adaptation der perinealen
Muskulatur und des subkutanen Fettgewebes, bis anschlieRend die aul3eren
Schenkel der U-Form miteinander vernéht werden (Creatsas, 2018; Williams, 1964).

Als Vorteile dieser Methode werden die technische Simplizitat, wenig
Operationskomplikationen durch die fehlende Notwendigkeit der vesikorektalen
Tunnelung und schnelle postoperative Rekonvaleszenz genannt. Nachteilig ist der
unubliche Winkel der Neovagina und dass die Urethra dabei innerhalb der Neovagina
Vorderwand liegt, sodass sich ggfs. bei sehr hoch angelegtem Perineum der Urin
innerhalb der Neovagina ansammeln kann. Die Neovagina kann durch Auskleidung
durch perineale Haut behaart sein und verfugt Gber keine eigene Lubrikation. Die

Operation kann nicht bei Menschen mit sehr kleinen Labien durchgefihrt werden.

1.5.3.5 Therapieempfehlungen der gynékologischen Gesellschaften

In der S1-Leitlinie der Deutschen Gesellschaft fir Gynakologie und Geburtshilfe von
2010, die sich aktuell in Uberarbeitung befindet, wird die Vecchietti-Methode fiir nicht
voroperierte Betroffene als eine Methode der ersten Wahl genannt.

Alle anderen Methoden werden eher in anderen Situationen empfohlen, wie im

Zustand nach vaginalen oder abdominalen Voroperationen, Vernarbungen oder nach
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Erfolglosigkeit anderer Methoden. Franks Dilatation wird den Patient_innen
vorbehalten, die hoch motiviert sind oder einer operativen Behandlung ablehnend
gegenuber stehen (DGGG, 2010).

Vom American College of Obstetricians and Gynecologists (der amerikanischen
Gesellschaft fur Geburtshilfe und Gynékologie) wird jedoch die Dilatation nach Frank
als Methode der ersten Wahl empfohlen (American College of Obstetrics and
Gynecology, 2018). Die Gesellschaft spricht sich daflir aus, da die Dilatation sicherer,
kosteneffektiver und Patient_innen kontrolliert ist. Zudem wird argumentiert, dass die
Dilatation bei allen operativen Methoden in der Nachbehandlung zuséatzlich

durchgefiihrt werden muss und demnach dadurch nicht umgangen werden kann.

Vom Royal College of Obstetricians and Gynaecologists (RCOG), der britischen
Fachgesellschaft fur Gynakologie und Geburtshilfe, gibt es keine veroffentlichte
Leitlinie zur Therapieempfehlung, jedoch wird in England und Australien auch die

Dilatation als praferierte Technik angewandt (McQuillan and Grover, 2013).
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Tabelle 2: Vergleich der chirurgischen Neovagina-Therapien

Vecchietti/

Davydov \cl:\ﬁlllamsl Mclndoe Vecchietti Inte_stlnale .
reatsas o Vaginoplastie
modifiziert
chirurgischer Perineal + perineal perineal Perineal + Perineal +
Zugang Laparoskopie/ Laparoskopie/  Laparoskopie/
Laparotomie Laparotomie Laparotomie
technische ein Teil des eine Herstellung Dilatation durch das resezierte
Durchfihrung pelvinen symmetrische eines Kanals  eine in der Sigmoid-
Peritoneums  U-Inzision der  zwischen Vagina segment wird
wird zur Vulva bis zum Harnblase und platzierte Olive, zum Intoitus
Herstellung des Peritoneum Rektum, der die mit einem  gezogen und
Vaginalkanalas stellt den Kanal durch auf dem das Ende zu
genutzt. her, der mit dem Hauttransplant Unterbauch einer blind
perinealen von Gesald oder extern endenden
Auf der Hohe  Gewebe Leiste bedeckt gelegenen Tasche
von Blase und bedeckt wird  wird Traktionsinstru verschlossen.
Rektum ment vebunden
Verschluss des ist fur 7-9 Tage End-zu-End
peritonealen Reanastomose
Vaginal- des Sigmoids
schlauchs
Gewebe der Peritoneum perineale Haut Haut Keine/ Oxide  Darmschleim-
Neovagina Cellulose haut
Postoperative ja ja ja ja nein
Dilatation
10-12cm 5-7cm 79cm 6-9 cm 6-8cm
Neovagina Tiefe
Vorteile gute Lubrikation Lokaler Eingriff. Zufrieden- Normale Von
stellender vaginale padiatrischen
Gechlechts- Geschlechts-  Mukosa. Chirurgen
verkehr nach 1 Geschlechts-  verkehr. bevorzugt.

Mégliche
Probleme

Modifiziert nach Torres- de la Roche et al., 2016, S.3

Monat erlaubt

Keine

verkehr nach 6

Monaten erlaubt Moéglich nach 6

Haarwuchs

Compliance mit innerhalb der

der Dilatator-
nutzung.

Neovagina.
Vaginale
Trockenheit.

Monaten.

Narben im
Donorbereich.

AbstofRung des
Transplantats.

Geschlechts-
verkehr nach 3
Monaten
erlaubt.

Beschwerden
durch Dilatator
und Traktions-
instrument.

Chronischer
vaginaler
Ausfluss und
Geruch.
Potentielle
inraepitheliale
Neoplasie und
Karzinom des
Transplantats.
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1.5.4 Nachbehandlung der Neovagina

Nach nahezu allen operativen Eingriffen zur Neovagina Behandlung wird die weitere
postoperative Dehnung empfohlen, mit der Ausnahme von Creatsas Modifikation von
Williams Vaginoplastie und der intestinalen Vaginoplastie (McQuillan and Grover,

2013). Wie und fur welchen Zeitraum wird jedoch in den Studien sehr unterschiedlich

angegeben.

In TUbingen wird die postoperative Dilatation nach Vecchietti OP fir einen Monat
kontinuierlich empfohlen, danach die stundenweise Reduktion und nach vollstandiger
Abheilung maximal eine Nacht pro Tag, falls die Person nicht regelméfiiigen
Geschlechtsverkehr ausubt (freundliche Mitteilung von Kristin K. Rall). Ein &hnliches
Regime wird auch von anderen Autor_innen empfohlen (Abramowicz et al, 2013;
Brun et al, 2002; Perez-Medina et al, 2013). Andere sprechen keine klare
Empfehlung zur Dilatation postoperativ aus, sondern nur in dem Fall, dass die
Person keinen regelméfigen Geschlechtsverkehr ausibt (Borruto et al, 2007).

In der Nachsorge der Vulvovaginoplastie wird keine notwendige postoperative

Dilatation angegeben (Creatsas, 2001).

Im Anschluss an die Neovagina Therapie nach McIindoe wird die permanente
Phantomnutzung Gber mindestens drei Monate empfohlen (Keser et al, 2005;
Klingele et al, 2003; Seccia et al, 2002). Je nach Haufigkeit des Geschlechtsverkehrs
kann dann die Nutzung danach reduziert werden, sollte jedoch bei nicht
stattfindendem penetrativem Geschlechtsverkehr drei mal die Woche Uber eine
Stunde beibehalten werden (Bastu et al, 2012).

Nach intestinaler Neovagina-Behandlung wird in den Studien teils keine notwendige
Phantomnutzung angegeben, da die die komplette intestinale Wand des jeweiligen
Darmabschnitts genutzt wird, und somit keine Schrumpfungsgefahr bestehe
(Bhaskar et al, 2018; Gatti, 2010; Kim et al, 2017; Rawat et al, 2010). In einigen
Studien wird jedoch als postoperatives Risiko die vulvare Anastomosenenge
angegeben, die dann wiederum bougiert werden muss (Darai et al, 2003; Khen-
Dunlop et al, 2007; Lima et al, 2010). Andere intestinale Vaginoplastiestudien geben

wiederum die Notwendigkeit zu bougieren an (Cai et al, 2007; Nowier, 2012).
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Bei der Methode nach Davydov wird die Phantomnutzung je nach Autor_in fur
unterschiedliche Zeitspannen empfohlen. Manche nennen die Notwendigkeit der
Nutzung ohne Angabe einer bestimmten Zeit (Fedele et al, 2010), manche empfehlen
die Nutzung in den ersten sechs Wochen ununterbrochen (auf3er beim Abfiihren) und
danach nur noch nachts, bis der_die Patient_in zwei bis drei mal pro Woche

Geschlechtsverkehr hat (Templeman et al, 2000).

In einigen Studien wird vor allem die Nutzung eines Phantoms empfohlen, in anderen
Studien sollen die Betroffenen so schnell wie mdglich regelmafigen
Geschlechtsverkehr ausiiben, um einer Schrumpfung der Neovagina vorzubeugen.
Bei Borruto et. al (2007) wird Geschlechtsverkehr drei mal pro Woche empfohlen,

was fir die Allgemeinbevdlkerung bereits ziemlich haufig erscheint (Twenge et al,

2017).

1.5.5 Anatomisches Ergebnis

Zur anatomischen Ergebnisbewertung werden die Ladnge, Weite und Achse der
Neovagina herangezogen, wobei in verschiedenen Studien sehr unterschiedliche
Mafl3stabe zur Grundlage genommen werden. Die Lange wird in vielen Studien ab
6cm als erfolgreich bewertet, die Breite wird in einem Review von 162 Artikeln in der

Regel mit zwei Finger breit als erfolgreich eingeschatzt (Mcquillan and Grover, 2014).

Callens et. al publizierten dazu 2014 ein Review, in dessen Vorbereitung tiber 6700
Artikel in den géangigen wissenschaftlichen Datenbanken zu dem Thema Vaginale
Hypoplasie bei CAIS und MRKHS mit Verdffentlichung zwischen 1898 und 2013
ausfindig gemacht werden konnten. 190 Artikel wurden letztlich eingeschlossen. Die
Artikel wurden auf die angewendeten Neovagina Methoden und das anatomische
und funktionelle Outcome untersucht. In den meisten eingeschlossenen Studien
wurde der anatomische Erfolg ab einer Ladnge von Uber 6cm konstatiert. Zudem
wurde die Abwesenheit von postoperativen Komplikationen in die Bewertung mit
einbezogen, wie z.B. Vernarbung und Strikturen, die wiederum zu einer Verkiirzung

der Neovagina fihren kénnten (Callens et al, 2014).

Die Dilatation soll bei 75% der Behandelten zu einer ,normalen* Vaginallange fuhren.

Wird jedoch eine Lange von tber 7cm als Definition des anatomischen Erfolgs
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genannt, erzielen alle chirurgischen Neovaginamalinahmen eine signifikant hohere
Erfolgsrate als die Dilatation (Callens et al, 2014). Darunter schneidet die Vecchietti
Methode am besten ab mit 99% anatomischer Erfolgsrate im Gegensatz zur Mcindoe
Methode mit nur 83% Erfolgsrate.

Jedoch schneiden daflr die chirurgischen MalRnahmen bei der Betrachtung der intra-
und postoperativen Komplikationen deutlich schlechter ab als die Dilatation. Diese
birgt signifikant niedrigere Komplikationsraten als die chirurgischen Methoden
(Callens et al, 2014).

Bei den meisten chirurgischen Methoden, die darauf basieren eine Hohle zwischen
Blase und Rektum zu erschaffen, werden als Komplikationen Blasen- und
Rektumperforationen und postoperativ Harnwegsinfektion, Vaginalstrikturen,

Stenosen, vesikovaginale und rektovaginale Fisteln genannt.

Bei Hauttransplant Methoden werden zusétzlich Transplantnekrose und
Haarwachstum in der Neovagina angegeben. Allein bei der intestinalen Vaginoplastie
werden noch Komplikationen wie persistenter vaginaler Ausfluss und Vaginalprolaps
genannt (Callens et al, 2014).

In einer anderen Studie schneidet die Dilatation durch Geschlechtsverkehr, was die
Vaginallange betrifft, Gberraschenderweise genauso gut ab wie die chirurgischen
Methoden (11cm), wahrend die Vaginallange durch Dilatation alleine signifikant
kirzer angegeben wird (Cheikhelard et al, 2018).

1.5.6 Funktionelles Ergebnis

Die Mal3stabe zur Bewertung der Neovagina Funktion sind in den Studien noch
variabler, als die zur anatomischen Bewertung. Haufig wird auf die Moglichkeit
penetrativen Geschlechtsverkehr auszuiben Bezug genommen. In friheren Studien
wurden meist ein zufriedenstellendes Sexualleben oder Orgasmusfahigkeit als
Outcome-Parameter zugrunde gelegt (Borruto et al., 2007; Creatsas, 2001; Fedele et
al., 2000; Klingele et al., 2003).

In dem Review von Callens wurden die zugrunde gelegten Kriterien, insbesondere

fur den funktionalen Erfolg, untersucht. Ihr zufolge werden Parameter, die in Studien
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verwendet wurden, wie ,aktives Sexualleben” oder ,zufrieden®, meist nicht weiter
definiert, sodass eine objektive Vergleichbarkeit als nicht mdglich eingeschatzt wird.
Wenn die Koitalfunktion zur Definition des funktionellen Erfolgs verwendet wurde,
zeigten Vaginoplastik-Methoden signifikant hohere Erfolgsraten (90-96%) als die
vaginale Dilatation (74%) (Callens et al, 2014). Wenn allerdings bei "Zufriedenheit mit
Sex" der nicht genitale Sex mit einbezogen wurde, waren die Erfolgsraten 96% fur
Vaginoplastik-Methoden gegeniiber 93% bei Dilatation, und damit nahezu
gleichwertig (Callens et al, 2014). Dies macht deutlich, dass zur tatsachlichen
Untersuchung des funktionalen Erfolges der Neovagina-Behandlung klarer definierte,
objektivierbare Kriterien, die sich nicht nur auf die Mdglichkeit penetrativen

Geschlechtsverkehr auszuliben beziehen, geschaffen werden sollten.

Da einige Betroffene, v.a. CAIS Betroffene, nicht heterosexuell orientiert sind und
ggfs. andere Sexualpraktiken als penetrativen Geschlechtsverkehr austben, gilt es

dies differenzierter zu betrachten.

Zur Bewertung von sexuellen Funktionsstérungen wird in neueren Studien vermehrt
auf standardisierte Fragebdgen zurtickgegriffen. Dabei wird vor allem auf den
Female Sexual Function Index (FSFI) zurick gegriffen (Rosen et al, 2000). Dieser 19
Fragen beinhaltende Selbstauskunft Bogen erfragt die sexuelle Funktion der Person
in den letzten vier Wochen. Dabei werden sechs verschiedene Bereiche erfragt (Lust,
Erregung, Lubrikation, Orgasmus, Zufriedenheit und Schmerzen). Der FSFI wurde

zuerst im Jahr 2003 eingefuhrt und hat seither immer 6fter an Anwendung gefunden.

In McQuillans Review wird der héchste FSFI Score in der Population nachgewiesen,
die die Spalthaut Technik mit oxidierter Cellulose erhielten (Mcquillan and Grover,
2014).

Der Zeitpunkt des ersten penetrativen Geschlechtsverkehrs variierte von ca. 49
Tagen nach Vecchietti OP bis hin zu sieben Monaten nach der Creatsas Methode. Im
Hinblick auf Dyspareunie wurde die grof3te Rate nach intestinaler Vaginoplastie
angegeben, einhergehend mit der hochsten Stenose Rate von 10,5%.
Interessanterweise wird in vielen Studien zwar eine vaginale Stenose Rate
angegeben, jedoch kein Zusammenhang zu Dyspareunie genannt und diese nicht als

Beschwerde angegeben (Mcquillan and Grover, 2014).
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Wichtig waren Mcquillan et al zufolge, weitere Punkte zur Bewertung der sexuellen
Zufriedenheit wie Infertilitat, Beziehungsstatus und die Méglichkeit penetrativen
Geschlechtsverkehr durchzufiihren, heranzuziehen. Auch wird in dem Review
diskutiert, warum die FSFI -Werte bei Betroffenen nach Dilatation insgesamt niedrig
sind. Beteiligt kénnten Griinde wie fehlende Privatsphare, Zeitaufwand, die
Mdglichkeit, dass Dilatatoren ein negatives Kérperbild aufkommen lassen, sein und
dass die Dilatatoren an sich eher als nicht weiblich oder wenig
nutzer_innenfreundlich angesehen werden. Da nach operativen Eingriffen ebenso
Dilatatoren oder Phantome zum Einsatz kommen, bleibt unklar, weshalb in diesen
Gruppen nicht ahnlich niedrige FSFI-Werte erreicht werden (Mcquillan and Grover,
2014). Die Autor_innen vermuten, dass dies bisher noch nicht Gegenstand der

Untersuchungen gewesen sei.

In Callens Studie werden die Gruppen der Betroffenen miteinander verglichen, die
operiert wurden oder dilatiert haben. Dabei gibt die Gruppe, die operiert wurde, im
Vergleich niedrigere FSFI Punkte an, als die Gruppe, die dilatiert hat (Callens et al,
2012).

Die Untersuchung einer Korrelation zwischen vaginaler Lange und funktionellem

Ergebnis zeigte in Studien unterschiedliche Ergebnisse.

Eine Studie untersuchte ein Kollektiv von MRKHS-Betroffenen, in der eine positive
Korrelation zwischen Vaginallange und sexueller Zufriedenheit bestand (Liao, 2011).
In einer anderen Studie mit CAIS-Betroffenen wurde ein Zusammenhang zwischen
der eigenen Wahrnehmung einer kurzen Vagina und sexuellen Schwierigkeiten
hergestellt (Minto et al, 2003). Dabei wird als interessanter Punkt genannt, dass
selbst die Frauen, die bereits eine Neovagina Behandlung erhielten, auch danach
ihre Vagina nicht als ,normal” betrachteten und ahnliche sexuelle
Funktionsbewertungen angaben, wie die Gruppe, die sich nicht hatte behandeln

lassen.

In anderen Studien wird kein Zusammenhang zwischen der Vaginallange und der
sexuellen Zufriedenheit aufgezeigt (Abramowicz et al, 2013; Borruto et al, 2007,
Brucker et al, 2008; Brun et al, 2002).

Die Vaginallange in Kontrollgruppen wird zwischen 6.5cm bis 12.5cm angegeben
(Lloyd et al, 2005; M. Weber et al, 1995; Tan et al, 2006). In einer anderen Studie
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wurde herausgefunden, dass die Lange der Vagina sich je nach Erregungszustand
unterscheidet. Im unerregten Zustand betrug die Vaginallange 7-8cm, wahrend im

erregten Zustand 11-12cm erreicht wurden (Masters and Johnson, 1966).

Dies legt nahe, dass nicht allein die anatomische Lange der Vagina zur Bewertung
der sexuellen Zufriedenheit wichtig ist. Unterstitzt wird diese Annahme, dass nach
intestinaler Vaginoplastie, die im Methodenvergleich die langsten durchschnittlichen
Vaginallangen erzielt, gleichzeitig die niedrigste subjektive sexuelle Zufriedenheit
besteht (Mcquillan and Grover, 2014).

Die kirzeste erreichte Lange in den dort untersuchten Studien wird durch Dilatation

erreicht und liegt bei 6,5cm.

1.5.7 Zufriedenheit mit der Therapie

Nur wenige Studien haben bisher die Zufriedenheit der Betroffenen erfragt und
untersucht. Meist erfassen chirurgische Studien lediglich sexuelle Zufriedenheit und
sexuelle Funktion nach operativen Eingriffen, wéhrend andere Aspekte der
Zufriedenheit mit der Therapie nicht untersucht werden.

Die gesamte Therapie inklusive der Diagnostik und Nachbehandlung wird in den

wenigsten Studien durch die Betroffenen selbst bewertet.

Nach einer Hamburger Befragung sind CAIS-Betroffene mit ihrer Behandlung nicht
zufrieden oder sehr unzufrieden. Fragen nach negativen Erinnerungen an die
Behandlung wurden flinfmal so haufig beantwortet wie Fragen nach positiven

Erinnerungen (Brinkmann et al, 2007).

Negative Erinnerungen bezogen sich auf respektloses Verhalten des medizinischen
Personals und inadaquate Behandlung, wie mehrfache Zurschaustellung vor
Student_innen, Nacktaufnahmen und Tabuisierung der Diagnose. Retrospektiv
hatten die Probanden sich eine offenere Aufklarung, psychologische Unterstiitzung
und Offenheit im Umgang mit der Diagnose gewtinscht (Brinkmann et al, 2007). In
der Studie wurden keine MRKHS Betroffene befragt.

In einer weiteren CAIS Studie, gaben lediglich 33% der Befragten an mit der

Dilatation zufrieden zu sein. 42% der 24 Befragten waren mit der Dilatationstherapie
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unzufrieden, was stark mit der Compliance korrelierte (Minto et al., 2003). Die
Zufriedenheit mit der chirurgischen Neovagina- Behandlung war in dieser Studie ein

wenig hoher als mit der Dilatation. 50% der Befragten waren zufrieden.

Holt and Slade fuhrten im Jahr 2003 mit sieben MRKHS Betroffenen eine qualitative
Studie zur Therapieerfahrung durch, in der von unterschiedlichen Erfahrungen
berichtet wird. Zum einen habe der z.T. zu komplexe oder detaillierte medizinische
Sprachgebrauch der Arzt_innen dazu gefiihrt einiges nicht verstanden zu haben.
Auch sei der Umgang mit dem medizinischen Personal oft nicht offen und zuganglich
gewesen, sodass sich die Betroffenen mit ihren Fragen und Problemen bzgl. der
Diagnose und Behandlung isoliert fuhlten. Dies wiederum ging z.B. mit negativen
Auswirkungen auf die Dilatation einher. Die Behandlung und der Umgang des
medizinischen Personals sei sehr unpersonlich gewesen und habe sich
hauptséachlich auf die Prozeduren und die physischen Aspekte der Behandlung

bezogen und somit die psychologischen und emotionalen Aspekte ausgeblendet.

Eine Person gab an, dass sie offen mit dem medizinischen Personal sprechen
konnte und sich somit als Person akzeptiert und gesehen fihlte (Holt and Slade,
2003).

Insgesamt werden sexuelle Zufriedenheit und Therapiezufriedenheit haufig
gleichgesetzt. Die sexuelle Zufriedenheit wird jedoch oft nicht naher definiert,
sondern — wie 0.g. - synonym mit der Moéglichkeit penetrativen Geschlechtsverkehr
durchfuhren zu kénnen verwendet. Damit geben die allermeisten Studien sehr hohe
Zufriedenheitsraten an.

Dabei wird aul3er Acht gelassen, dass Menschen, die andere sexuelle Praktiken
anwenden und sexuelle Zufriedenheit angeben, nicht unbedingt den penetrativen
Geschlechtsverkehr meinen kénnten und daher auch nicht die Neovagina
Behandlung.

Zudem wird die sexuelle Orientierung nicht erfragt und somit in den meisten Féllen
nicht untersucht, wie Betroffene ihre Sexualitat erleben, die nicht heterosexuellen
Sex haben (Huber et al., 2010).

Schonbucher et al. (2008) weisen zudem darauf hin, dass eine Entstigmatisierung

der korperlichen Besonderheiten von Betroffenen fur die sexuelle Zufriedenheit
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mindestens genauso wichtig sein durfte, wie chirurgische Interventionen zur
vermeintlichen ,Normierung* des Genitals.

In einer friheren Studie aus dem Forschungsprojekt Androgene und Weiblichkeit
zeigte sich hinsichtlich der sexuellen Zufriedenheit, dass die CAIS Gruppe signifikant
weniger zufrieden mit der sexuellen Funktion war als die MRKHS Gruppe (Fliegner et
al., 2014). Dabei ergab sich in Bezug auf die Zufriedenheit mit der vaginalen Lange

kein signifikanter Unterschied.

1.6 Belastung durch Behandlung und Operationen

Eine Neovagina-Behandlung verbindet Betroffene gezwungenermalf3en mit der
Diagnose, die wie bereits im Kapitel 1.4.5 von vielen Betroffenen als sehr belastend
empfunden wird. Somit liegt nahe, dass auch die Eingriffe in Verbindung mit der
Diagnose durch einige Betroffene als belastend wahrgenommen werden.

Damit passend stimmen Ergebnisse einer Studie Uberein, dass Betroffene, die eine
Neovagina-Behandlung durchgefiihrt hatten, ein hheres Angst-Level angaben als
nicht Behandelte (Liao, 2011).

Eine Hamburger Studie konnte zudem eine positive Korrelation zwischen
wiederholten genitalen Operationen, sowie die Summe aller chirurgischen
Maflinahmen, und der Unzufriedenheit mit der physischen Erscheinung bei CAIS-
Proband_innen darlegen (Schweizer et al., 2017). Ob dies bedeutet, dass Betroffene,
die unzufrieden mit ihrer aul3eren Erscheinung sind, haufiger operative
Behandlungen durchfihren lassen oder aber, dass vermehrte chirurgische Eingriffe
nicht dazu fuhren das Korperbild derjenigen positiv zu verandern, wird dabei als
Frage aufgeworfen. Die Studie zeigte auch auf, dass eine Gonadektomie positiv mit

suizidalen Gedanken korreliert (Schweizer et al., 2017).

Die Dilatation wird haufig von MRKHS- wie auch CAIS- Betroffenen als belastend
beschrieben, weil sie die Prozedur als schamhaft empfinden und diese sie selbst

immer wieder daran erinnere ,anders‘ zu sein (Callens et al., 2012).

Die Neovagina-Behandlung, einschlief3lich der Anwendung des Phantoms, werden

von negativen Emotionen wie psychischer Belastung und Stress,
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Selbstmordgedanken und einem negativen Einfluss auf das Selbstwertgefihl
begleitet (Kimberley et al., 2011).

1.7 Gonadektomie bei CAIS Betroffenen

Die Gonadektomie wurde in der Vergangenheit generell bei CAIS Betroffenen so frih
wie moglich empfohlen, aufgrund des erhdhten Risikos der Entstehung eines
Keimzelltumors. Das Risiko wurde in der Vergangenheit als héher bewertet als nun
die aktuelle Studienlage zeigen konnte. Wie hoch die Inzidenz jedoch genau ist, steht
aufgrund von mehreren Grunden nicht fest. Da viele Betroffene in der Vergangenheit
bereits in der Kindheit nach Diagnose gonadektomiert wurden, liegen zum einen
keine Studien zum Lebenszeitrisiko fur in situ belassene Gonaden vor (Cools &
Looijenga, 2017). Aul3erdem ist die Anzahl an undiagnostizierten gesunden CAIS
Betroffenen unklar (Dohnert et al., 2017).

Aufgrund der Tatsache, dass im vergangenen Jahrhundert von nur drei malignen
Keimzelltumoren bei CAIS- Patient_innen unter 18 Jahren berichtet wurden, gingen
die Empfehlungen dahin gehend, Patient_innen darauf hinzuweisen, dass die
Gonaden sicher bis nach der Pubertét in situ belassen werden kdnnen (Hannema et
al., 2006), jedoch danach entfernt werden sollten. In dem Fall kénne die
Brustentwicklung ohne die Notwendigkeit einer hormonellen Induktion mit exogener
Verabreichung von Ostrogen auf natirliche Weise erfolgen. Es erlaube zudem den
Patient_innen auch selbst, eine fundierte Entscheidung tber den Zeitpunkt der
Operation zu treffen (Michala & Creighton, 2010).

Die Empfehlung zur Gonadektomie nach der Pubertat wird aktuell wiederum
kontrovers diskutiert, da Betroffene immer haufiger die Operation ablehnen und
einige Nachteile, wie lebenslange hormonelle Ersatztherapie und abnehmende
Knochendichte trotz Ostrogenersatztherapie damit einhergehen (Bertelloni, 2017;
Cools & Looijenga, 2017). Eine Studie aus dem Jahr 2018 hat ergeben, dass die
Hormonersatztherapie sowohl mit Ostrogen, als auch alternativ mit Testosteron
durchgefiihrt werden kann (Birnbaum et al., 2018). Aul3erdem weisen einige Studien
darauf hin, dass bei CAIS Betroffenen zwar wahrscheinlich ein 10%iges Risiko auf
eine In-situ-Keimzellneoplasie besteht, jedoch die Progression zu einem invasiven

Tumor eher selten vorkommt (Cools & Looijenga, 2017).
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Falls Betroffene also die Gonadektomie ablehnen, wird von einigen Autor_innen ein
halbjahrliches Screening mit Ultraschall- und MRT Untersuchung und
Hormonkontrollen vorgeschlagen, je nach Grol3e und Lokalisation der Gonaden
(Dohnert et al., 2017). In Zukunft wird es zudem maoglich sein spezifischere
Tumormarker mit in die Diagnostik einzubeziehen (Cools & Looijenga, 2017). Bei
suspektem Screeningbefund sollte eine Laparoskopie zur Biopsie und ggfs.
Entnahme durchgefiihrt werden. Ob und wann eine Gonadektomie durchgefuhrt
werden soll, muss demnach griindlich mit der betroffenen Person unter Vorbringen

aller Informationen und vorsichtiger Abwagung diskutiert werden.

1.8 Fertilitat

CAIS

Bei CAIS Betroffenen wurde bisher angenommen, die Gonaden wirden Uber kein
reproduktives Potential verfigen (Hughes et al., 2012; Oakes et al., 2008). Neuere
Studien haben Keimzellen in den Hoden von CAIS Betroffenen auffinden kénnen,

sodass das Fertilitatspotential neu diskutiert werden muss (Finlayson et al., 2017) .

So wurde von Finlayson et al. bei allen untersuchten Hoden (n=6) Keimzellen
nachgewiesen, jedoch mit abnehmender Anzahl bei h6herem Alter. In Zukunft kdnnte
also eine frihe Gonadenbiopsie bei CAIS Betroffenen zur Kryopreservation und
spateren Nutzung diskutiert werden. Die deutsche Leitlinie empfiehlt bereits bei der
Aufklarung zur Gonadektomie auch tber die Kryokonservierung aufzuklaren (AWMF,
2016).

MRKHS

Besonders in der MRKHS Gruppe gibt es Studien, die belegen, dass Infertilitat eine
besonders belastende Thematik ist (Holt and Slade, 2003; Kimberley et al., 2011).
MRKHS Personen sind haufiger von Depressionen betroffen als die
Allgemeinbevolkerung und Studien kdnnen einen Zusammenhang zur Kinderlosigkeit

aufweisen(Fliegner et al., 2018).
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Bisher gab es fur die meisten Betroffenen zur Erlangung der Elternschaft vor allem

die Moglichkeit Kinder zu adoptieren.

Bei Personen, die Uber ovarielle Reserven verfiigen, hat die Einfiihrung
reproduktionstechnischer Verfahren (engl. assisted reproductive technologies, ART)
zumindest in einigen Landern die Mdglichkeit erdffnet die Leihmutterschatft in
Anspruch zu nehmen und eine genetische Elternschaft zu erméglichen (Edmonds,
2013). Dies wird in vielen anderen Landern von MRKHS Betroffenen in Anspruch
genommen und gehort dort regular zur MRKHS Beratung dazu, wird in Deutschland

jedoch verboten (Bundesamt fur Justiz, 2011).

Bei Patient_innen mit rudimentarer uteriner Anlage und vorhandenem endometrialem
Gewebe konnte die cervikouterine Anastomose und Neovagina-Behandlung in

einigen Fallen zu spontanen Schwangerschaften fuhren (Deffarges et al., 2001).

Jedoch hatten Betroffenen ohne diese uterine Anlagen bisher keine Mdglichkeit den
Wunsch Eltern zu werden, der in vielen Studien als ein grof3es Thema aufgezeigt

wird, zu realisieren.

Dies wurde durch die uterine Transplantation in jingster Zeit aufgebrochen.

Uterustransplantation

September 2014 wurde das erste Kind geboren nach uteriner Transplantation in
Schweden. Das Team um Brannstrom hatte bei neun Patient_innen die
Transplantation vorgenommen und der ersten Geburt folgten noch zwei weitere
Geburten anderer Patient_innen. Die erste erfolgreiche Transplantation in Schweden
war bei einer MRKHS Betroffenen durchgefiihrt worden, die um die 31.
Schwangerschaftswoche eine Praeklampsie entwickelte, sodass bei pathologischem
CTG eine vorzeitige Sectio zur Geburt des Kindes mit einem der
Schwangerschaftswoche entsprechendem Geburtsgewicht fuhrte. Der Uterus war
zuvor einer 61-jahrigen Lebendspenderin enthommen worden, die bereits selbst zwei

Kinder per Spontangeburt geboren hatte (Brannstrém et al., 2015).

Im Oktober 2016 fand in Deutschland die erste Uterustransplantation in der
Frauenklinik Tubingen unter der Leitung von Prof. Sara Brucker (Arzteblatt, 2016)

statt. Dabei wurde einer 23-Jahrigen der Uterus ihrer Mutter transplantiert, die
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zeitgleich operiert wurde. Mitte 2018 wurde ihr eine eigene befruchtete Eizelle
implantiert. Die Schwangerschaft und auch der Kaiserschnitt in der 36.

Schwangerschaftswoche seien gut verlaufen (Universitatsklinikum Tubingen, 2019).

Die ersten Transplantationsversuche bergen also eine zuklnftig vielversprechende
Therapieoption fur CAIS und MRKHS Betroffene, jedoch wird die
Uterustransplantation auch kontrovers diskutiert.

So wird argumentiert, dass sie keine lebensrettende Mal3hahme ist und somit der
Nutzen-Risiko Faktor fur die Patient_innen ganz anders zu bewerten ist, als bei den
ublichen Organtransplantationen, mit denen Leben gerettet werden (Caplan, 2013).
Das OP Risiko fur Donor und Empfanger_in und die Nebenwirkungen der
Immunsuppressiva, auch auf den Feten, wirden neue ethische Fragen aufwerfen,
die noch nicht ausreichend beantwortet wurden (Caplan, 2013). Befurworter der
Uterustransplantation argumentieren jedoch mit den Langzeiterfahrungen, die durch
schwangere Frauen mit Nieren- oder Lebertransplantationen gemacht worden sind
und gezeigt haben, dass das Immunsystem des Kindes im Mutterleib nicht

geschadigt werde (Universitatsklinikum Tlbingen, 2019).

2 Fragestellung

Es existieren viele Studien zur Bewertung verschiedener Neovaginatherapien fur
MRKHS und CAIS Patient_innen.

Wenige Studien haben bisher jedoch das arztliche Gesprach und die diagnostischen
Mittel in Bezug darauf untersucht, wie sie von den Nutzer_innen bewertet werden.
Dabei gehoren diese Untersuchungen zu den ersten Momenten des medizinischen
Kontakts, den die Betroffenen in Verbindung mit der Diagnose haben. Diese Arbeit
will daher darstellen, welche diagnostischen Mittel von den Mediziner_innen genutzt
werden, um die Syndrome festzustellen und wie die Betroffenen sich wahrend oder

nach diesen medizinischen Prozeduren fiihlen.

Auch will diese Arbeit herausstellen, welche Methoden zur Herstellung einer
Neovagina angewendet wurden und die Zufriedenheit der Betroffenen in Bezug auf
die Behandlung und Nachbehandlung aufzeigen und gegebenenfalls vergleichen.
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Konkrete Fragen dieser Arbeit lauten also:

Wie zufrieden sind die Teilnehmer_innen mit der Erlauterung der

diagnostischen Malinhahmen?

Welche diagnostischen Mittel wurden genutzt und welche davon wurden von

den Teilnehmer_innen als belastend angesehen?

Sind dabei Unterschiede zwischen der MRKHS und der CAIS Gruppe zu

verzeichnen?

Welche Behandlungsmethode zur Herstellung einer Neovagina wurde

angewendet?

Wie zufrieden sind die Teilnehmer_innen mit der medizinischen und

psychologischen Betreuung wéhrend der Behandlung gewesen?

Sind die Teilnehmer_innen generell zufrieden mit der Neovagina Behandlung

und der Nachbehandlung?

Der Vergleich zwischen den MRKHS und CAIS Gruppen in dieser Studie versucht

Ahnlichkeiten und Verschiedenheiten zu ermitteln in der Bewertung und Erfahrung

der medizinischen Behandlung. Dies scheint interessant, da beide Gruppen zum

einen zum DSD Kaollektiv gehdren und von Vaginalagenesie betroffen sind, jedoch

vollkommen verschiedene Syndrome darstellen.

3 Methoden

3.1 Datenerhebung

Diese Arbeit wurde im Rahmen des Forschungsprojektes ,,Androgene, Lebensqualitat

und Weiblichkeit: Ein Vergleich von Frauen mit kompletter Androgeninsensitivitat

(CAIS), Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser-Syndrom (MRKHS) und Polyzystischem
Ovar Syndrom (PCOS)“ (Leitung: Prof. Dr. Hertha Richter-Appelt) am Institut far

Sexualforschung und Forensische Psychiatrie des Universitatsklinikums Hamburg-

Eppendorf durchgefihrt.
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Die Teilnehmer_innen wurden Uber behandelnde Arzt_innen und Kliniken im Bereich
der Gynéakologie und Endokrinologie rekrutiert. Auch erfuhren die Teilnehmer_innen
Uber Selbsthilfegruppen und die Internetseite des Forschungsprojektes tber die
Studie (Krupp et al., 2013).

Ein handschriftlich auszufillender Fragebogen wurde entwickelt, welcher sowohl
standardisierte und selbst entwickelte Fragen, als auch offene Fragen fur individuelle
Antworten, enthielt. Der Fragebogen konnte von den Teilnehmer_innen entweder zu
Hause oder im Institut fur Sexualforschung und Forensische Psychiatrie beantwortet
werden, woflr sie eine Aufwandsentschadigung von 20€ erhielten. Die
Datenerhebung erfolgte im Zeitraum von Marz 2010 bis Juli 2011. Die Zustimmung

der Ethikkommission der zustandigen Arztekammer wurde eingeholt.

Zugelassen wurden alle Teilnehmer_innen mit einer der drei Diagnosen, die volljahrig
waren. Die Diagnosen wurden Uber Arztbriefe bestatigt oder durch eigene Aussagen

der Teilnehmer_innen bekraftigt.

3.2 der Fragebogen

Der Studien-Fragebogen umfasste finf Themenblocke:
A: Allgemeine Angaben

B: Diagnose und Behandlung

C: Lebensqualitat und magliche Beeintrachtigungen

D: Psychosexuelle Entwicklung

E: Weiblichkeit und Kinderwunsch

Diese Arbeit geht dabei nur auf die Themenbldocke A und B ein und untersucht nur die
Gruppen MRKHS und CAIS.

Zu diesen Themen wurden keine standardisierten Instrumente eingesetzt. Die selbst-

konstruierten Items der Forschungsgruppe werden im folgenden dargestellt.
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3.2.1 Items zur Diagnosestellung und zu diagnostischen

MalRnahmen

Es wurde gefragt, durch welche_n Facharzt_in die Diagnose gestellt wurde und wie
alt die Teilnehmer_innen zum Zeitpunkt der Diagnosestellung waren. Auch wurde
gefragt, wie offen die Teilnehmer_innen mit der behandelnden Arzt_in tber die

Diagnose sprechen konnte.

Es wurde eine Liste mit verschiedenen diagnostischen Mal3hahmen vorgelegt, von
denen die Befragten angeben konnten, welche diagnostischen Mal3hahmen
angewendet wurden und ob diese als belastend empfunden wurden oder nicht. In
einem offenen Feld konnte angegeben werden, warum diese MalRnahmen als

belastend empfunden wurden.

AulRerdem konnten die Teilnehmer_innen angeben, wie zufrieden sie mit der
Aufklarung zu den diagnostischen Mal3hahmen waren und ebenso dazu

Bemerkungen machen.

3.2.2 Items zur Operation und zur Neovagina-Behandlung

Die Teilnehmer_innen wurden gefragt, ob sie im Zusammenhang mit ihrer Diagnose

operiert wurden und falls ja, welche Operation durchgefihrt wurde. Dazu konnten die
Teilnehmer_innen aus einer Liste verschiedener Operationen auswahlen oder selbst
eine andere Operation angeben. Aul3erdem wurde nach dem Alter zum Zeitpunkt der
Operation gefragt, ob als Folge der Operation Komplikationen aufgetreten sind und

ob die Teilnehmer_innen wahrend der Zeit psychologisch begleitet wurden.

Es wurde gefragt, ob eine Behandlung zur Herstellung einer Neovagina durchgefiihrt
wurde und die Teilnehmer_innen konnten nachfolgend aus einer Liste verschiedener
Behandlungsverfahren auswahlen, welche Neovagina Methode angewendet wurde.
Die Befragten konnten dann angeben, wie zufrieden sie mit der Neovagina-
Behandlung waren, ob sie sich rtickblickend erneut fur die Neovagina-Behandlung
entscheiden wirden und ob sich in ihrem Leben durch die Behandlung etwas

verandert habe.
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Es wurde dann eine Liste prasentiert, aus der die Teilnehmer_innen angeben
konnten, ob die jeweilige Art der Nachbehandlung empfohlen wurde und wie

belastend diese gewesen sei.

Falls eine Nachbehandlung mit Vaginaldilatatoren empfohlen worden war, sollten die
Teilnehmer_innen angeben, wie oft und wie lange diese benutzt wurden und ob sie

Probleme bei der Anwendung der Dilatatoren hatten.

Abschliel3end konnten sie angeben, wie zufrieden sie mit der Nachbehandlung

insgesamt waren.

3.3 Auswertung

Gemischte Methoden zur Beurteilung der Zufriedenheit mit der Diagnose, der
Behandlung und der Nachbehandlung

Die Teilnehmer_innen wurden gefragt, wie zufrieden sie auf einer 5-Punkte-Likert-
Skala mit unterschiedlichen Diagnose- und Behandlungsmafl3nahmen waren. Die
Skala reichte von 1 (sehr unzufrieden) bis 5 (sehr zufrieden). In einem freien Feld
gab es weiteren Platz fur zusétzliche Kommentare oder Erklarungen. Diese offenen

Antworten wurden qualitativ bewertet.

Statistische Methoden

Statistische Analysen wurden unter Verwendung der SPSS-Software 18.0.0 (SPSS
Inc., Chicago, IL, USA) durchgefiihrt. Die kategorialen Daten wurden unter
Verwendung von x2 von Pearson verglichen. Wenn die erwarteten Haufigkeiten nicht
ausreichend waren, wurde stattdessen der exakte Wahrscheinlichkeitstest von Fisher
verwendet. Die Daten wurden deskriptiv ausgewertet und das Signifikanzniveau
wurde bei p = 0,05 festgelegt.

Qualitative Daten

Qualitative Daten, in Form von geschriebenen Kommentaren und Antworten auf
offene Fragen, wurden separat anhand der qualitativen Inhaltsanalyse nach Mayring
ausgewertet (Mayring, 2010). Die schriftlichen Antworten der Teilnehmer_innen
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wurden in voller Lange dokumentiert. Umfangreiche Antworten wurden in
Bedeutungseinheiten reduziert und thematisch zusammengefasst, um sie auch

quantitativ darzustellen. Einige Antworten werden jedoch in ihrer gesamten Lange

dargestellt, um ihre urspringliche Pragnanz und Bedeutung zu erhalten.

3.3.1 Gruppenvergleich

Vergleich der beiden Gruppen MRKHS und CAIS

Vergleiche der Gruppen im deskriptiven Teil, die Unterschiede oder Ahnlichkeiten in
der Wahrnehmung der Teilnehmenden hinsichtlich der Diagnose- und
Behandlungsoptionen zeigten, wurden unter Verwendung des Mann-Whitney-U-Tests

durchgefiuhrt, da die CAIS-Gruppe eine geringe Stichprobengrol3e aufwies (n = 11).

Weitere Vergleiche zwischen Gruppen innerhalb einer Unterprobe (MRKHS oder
CAIS) wurden nur in der MRKHS-Gruppe durchgefihrt, da die CAIS-
StichprobengroRe zu gering war, auch unter Verwendung des Mann-Whitney-U-

Tests.

4 Ergebnisse

4.1 Stichprobenbeschreibung

61 Teilnehmer_innen konnten in die Studie eingeschlossen werden (CAIS: n = 11,
MRKHS: n = 50). Die Studienteilnehmer_innen erfuhren Gber verschiedene Quellen
von dem Forschungsprojekt. In der Gruppe mit CAIS erfuhr die Mehrheit (63,6%;
7/11) durch ihre Selbsthilfegruppen davon. In der MRKHS-Gruppe war dieser Anteil
deutlich niedriger (2%; 1/50). Die meisten Personen in dieser Gruppe (67,3%; 33/50)
wurden von dem Krankenhaus, in dem sie behandelt worden waren, von ihrer_m
Hausarzt_in oder Uber das Internet Uber die Studie informiert. 25 (51,0%) der
Teilnehmer_innen mit MRKHS wurden von der Tubinger Frauenklinik informiert. Die
Diagnosen wurden direkt durch ein arztliches Statement oder arztliche

42



Aufzeichnungen (,Bestatigung des ersten Grades") fur 45,5% der CAIS-
Teilnehmer_innen und 59,2% aller MRKHS-Teilnehmer_innen bestatigt.

Dementsprechend wurde die Bestatigung "zweiten Grades" fir den Rest akzeptiert.

Das mediane Alter der in die CAIS-Gruppe eingeschlossenen Personen betrug 39
Jahre (Q25 = 31,0, Q75 = 49,0) und in der MRKHS-Gruppe 22 Jahre (Q25 = 19,0,
Q75 = 27,0).

Das mittlere Alter bei der Erstdiagnose betrug in beiden Gruppen 16 Jahre (CAIS:
Q25 =7, Q75 =16; MRKHS: Q25 = 15, Q75 = 17).

In der CAIS - Studiengruppe lebten 6 Teilnehmer_innen (54,5%) in einer Beziehung
(5 mit einem mannlichen Partner, 1 mit einer Partnerin), in der MRKHS -
Studiengruppe gaben 37 Personen (74%) an, eine Beziehung zu haben (alle mit
einem mannlichen Partner). Alle Studienteilnehmer_innen mit CAIS waren berufstatig
(Vollzeit oder Teilzeit) oder in Ausbildung, 5 Studienteilnehmer_innen mit MRKHS
waren arbeitslos, 45 Personen arbeiteten, waren in der Ausbildung oder besuchten
eine Hochschule.

Alle Teilnehmer_innen mit CAIS hatten sich einer Gonadektomie unterzogen. Das
Verfahren wurde in einem mittleren Alter von 17,0 Jahren durchgefihrt (Q25 = 16,0,
Q75 = 18,0; Bereich: 10,0-40,0).

In der MRKHS-Studiengruppe waren 44 (88%) operiert worden, um eine Neovagina
zu erzeugen. In der CAIS-Gruppe hatten sich 2 (18%) einer weiteren Operation
unterzogen, um eine Neovagina herzustellen. Die Operationen wurden im medianen
Alter von 22 Jahren in der CAIS und 18 Jahren in der MRKHS Gruppe durchgefuhrt.
Die Dilatation wurde angewendet, um eine Neovagina ohne Operation bei 2 (18%)

Personen mit CAIS und bei 2 (4%) Personen mit MRKHS zu erzeugen.

4.2 Diagnosemitteilung

In der CAIS-Gruppe wurden nur 18,2% (n = 2) von Gynakolog_innen diagnostiziert,
36,4% (n = 4) von Endokrinolog_innen und 45,5% (n = 5) von nicht weiter

detaillierten Spezialist_innen.
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Im Gegensatz dazu wurden 62% (n = 31) der MRKHS-Individuen von Gynéakologen,
nur 6% (n = 3) von Endokrinologen und 32% (n = 16) von anderen Spezialisten

diagnostiziert.

Die Zufriedenheit mit der Erkl&rung der diagnostischen MaRnahmen war in der CAIS-
Gruppe signifikant niedriger als in der MRKHS-Gruppe (U = 116,0, p = 0,02). 36,4%
der CAIS-Gruppe (n = 4) waren sehr unzufrieden, wahrend nur 14% der MRKHS-
Gruppe (n = 7) sehr unzufrieden waren. 52% (n = 26) der MRKHS-Gruppe gaben an,
ganz oder sehr zufrieden zu sein. Die CAIS-Gruppe konnte nur selten oder
gelegentlich offen mit ihren behandelnden Arzt_innen sprechen (Md = 2,5), im
Gegensatz zur MRKHS-Gruppe, die oft in der Lage war, ein offenes Gesprach mit
dem_der Arzt_in zu suchen (Md = 4,0). Die Gruppen unterschieden sich nicht
signifikant hinsichtlich inrer Moglichkeit, offen mit dem_der Arzt_in zu sprechen (U =
155,5, p = 0,06). 2 (20%) Teilnehmer_innen der CAIS-Gruppe und 4 (15,4%) der
MRKHS-Gruppe gaben an, dass die Griinde, warum sie nicht offen mit dem_r Arzt_in
sprechen konnten, darin bestanden haben, dass der_die Behandler_in in der
Situation nicht kompetent war: ,Ich bin der Meinung, dass meine Arzte zu wenig tiber
dieses Syndrom Bescheid wussten, und dass sie sich auch nicht so tief unterhalten
wollten.”

Die beiden Gruppen unterschieden sich signifikant hinsichtlich ausreichender
Informationen, sowohl zu den diagnostischen Mal3nahmen (U = 153,0, p = 0,004), als
auch zur Behandlung (U = 147,5, p = 0,002). 63,6% der CAIS-Gruppe (n = 7) gaben
an, dass sie von ihrer_m Arzt_in weder zu den diagnostischen MaRnahmen noch zur
Behandlung ausreichende Informationen erhalten haben. Dies unterscheidet sich von
der MRKHS-Gruppe, in der 78% (n = 39) gentgend Informationen Uber die
diagnostischen Mal3nahmen und 80% (n = 40) Uber die Behandlungsmalinahmen

erhalten hatten.

4.3 Diagnhostische MaBhahmen

Unter den verschiedenen diagnostischen MalRnahmen, die angewendet wurden,
wurden insbesondere die Palpation der Genitalien, deren Untersuchung mit
Instrumenten und der transvaginale Ultraschall als belastend empfunden (detaillierte
Auflistung siehe Tabellen 3 und 4).
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In der CAIS-Gruppe gaben 57,1% (n = 4) an, die Palpation der Brust als belastend
empfunden zu haben, 55,6% (n = 5) die Palpation der Genitalien und 75% (n = 6)
erinnerte sich an die Untersuchung der Genitalien mit Instrumenten als belastend.
Auch gaben 75% (n = 3) an, dass der transvaginale Ultraschall unangenehm
gewesen sei, ebenso wie die Laparoskopie (60%; n = 3), die Bauchoperation (80%; n
= 4) und die Hodenbiopsie (75%; n = 3).

In der MRKHS-Gruppe wurden vor allem die Palpation der Genitalien (46,5%; n =
20), die Genitaluntersuchung mit Instrumenten (59,5%; n = 25) und der
Vaginalultraschall (44,4%; n = 8) als belastend betrachtet. Die Teilnehmer_innen

konnten erklaren, warum sie durch diese MaRnahmen belastet wurden.

Mehrere Teilnehmer_innen (CAIS: n =1 [9,1%], MRKHS: n = 14 [42,4%)]) erwdhnten
die schmerzhaften Erfahrungen, die mit der Genitaluntersuchung durch Instrumente
verbunden waren: ,Da meine Scheide nicht ausgebildet war, schmerzte das

Einfuhren von Instrumenten (z.B. Abstrich).”

Einige Teilnehmer_innen (CAIS: n = 6 [54,5%], MRKHS: n = 14 [42,4%)]) berichteten
auch von der mangelnden Sensibilitat des medizinischen Personals als Grund fur die
belastenden Erinnerungen im Zusammenhang mit den Diagnosemalf3nahmen: ,Bei
der praoperativen Untersuchung durfte jeder Assistenzarzt mal tasten und hinter

einem Paravent standen noch Studenten.*
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Tabelle 3: Durchfiihrung und Belastung durch diagnostische MaBnahmen bei CAIS Betroffenen

CAIS

Durchfuihrung der Maf3nahme

ja nein ja nein
n % n % n % n %

korperliche Untersuchung 8 80 2 20 3 37,5 5 63
Abtasten Brust 7 70 3 30 4 57 3 43
Tasten Geschlechtsorgane 9 20 1 10 5 56 4 44
Untersuchung der Geschlechts- 8 80 2 20 6 75 2 25
teile mit Instrumenten

Ultraschall vaginal 4 36 7 64 3 75 1 25
Ultraschall abdominal 8 73 3 27 2 25 6 75
Blutentnahme 11 100 X X 1 10 9 90
Hormontest 8 100 X X 1 12,5 7 88
Auslésen Blutung 1 9 10 91 X X 1 100
Genetische Beratung 4 40 6 60 2 50 2 50
genetische Untersuchung 10 91 1 9 2 20 8 80
Mrt/Ct 6 55 5 46 2 33 4 67
Untersuchung unter Narkose 3 27 8 73 1 33 2 67
Bauchspiegelung 5 46 6 55 3 60 2 40
OP Bauchhohle 5 46 6 55 4 80 1 20
Gewebeentnahme 4 36 7 64 3 75 1 25
Knochendichtemessung 7 70 3 30 1 14 6 86
Untersuchung HNO 1 10 9 90 X X 1 100
Hortest 1 10 9 90 X X 1 100
Urologische Untersuchung 3 30 7 30 1 33 2 67
Urologisches Rontgen 4 44 5 56 2 50 2 50
Sonstiges 3 50 3 50 3 100 X X




Tabelle 4: Durchfiihrung und Belastung durch diagnostische MaBnahmen bei MRKHS Betroffenen

MRKHS
Durchfiihrung der MalRnahme belastend
ja nein ja nein
n % n % n % n %

koérperliche Untersuchung 35 76 11 24 2 6 30 94
Abtasten Brust 34 72 13 28 1 3 32 97
Tasten Geschlechtsorgane 45 94 3 6 20 47 23 54
Untersuchung der Geschlechts- 43 90 5 10 25 60 17 41
teile mit Instrumenten

Ultraschall vaginal 18 40 27 60 8 44 10 56
Ultraschall abdominal 44 90 5 10 5 11 39 89
Blutentnahme 46 94 3 6 2 4 44 96
Hormontest 32 68 15 32 4 13 27 87
Ausldsen Blutung 10 21 38 79 1 10 9 90
Genetische Beratung 8 17 40 83 1 13 7 88
genetische Untersuchung 18 39 28 61 3 17 15 83
Mrt/Ct 31 65 17 35 4 13 27 87
Untersuchung unter Narkose 17 40 26 61 3 18 14 82
Bauchspiegelung 31 63 18 37 10 35 19 66
OP Bauchhohle 2 4 45 96 1 50 1 50
Gewebeentnahme 2 5 42 96 1 50 1 50
Knochendichte messung 3 6 45 94 X 0 3 100
Untersuchung HNO 2 4 46 96 X 0 2 100
Hortest 3 6 45 94 X 0 3 100
Urologische Untersuchung 7 15 39 85 X 0 7 100
Urologisches Rdntgen 25 54 21 46 1 4 24 96
Sonstiges 3 16 16 84 2 100 X 0




4.4 Neovagina Therapie

4 von 11 (36,4%) CAIS-Patient_innen und 46 von 50 (92%) MRKHS-Patient_innen
wurden fir eine Neovagina behandelt. Das Durchschnittsalter zum Zeitpunkt der
Operation betrug 22,5 Jahre in der CAIS-Gruppe (17,5-27 Jahre) und 18 Jahre in der
MRKHS-Probe (14,5-40 Jahre).

Drei der CAIS-Patient_innen konnten ihre Behandlung nennen (Dilatation, Vecchietti
laparoskopisch, andere), die vierte Person gab keine Antwort an. Von den 46
MRKHS-Patient_innen, die sich einer Neovagina-Behandlung unterzogen hatten,
hatten 37 eine einzige Behandlung erfahren (Dilatation: n = 2, Davydov: n =1,
Sigmoid: n = 1, McIndoe: n = 1, Vecchietti: n = 32). Sieben hatten zwei Arten von
Behandlungen erhalten (Dilatation und Vecchietti: n =5, zweimal Vecchietti: n = 2)
und eine Person hatte drei Arten von Behandlungen erhalten (zweimal Vecchietti und

Sigmoid).

Tabelle 5: Methode der Neovagina-Behandlung

CAIS MRKHS total
n=11 n =50 61
Anzahl der Personen mit
Neovagina- Behandlung 4 46 50
n n
Bougieren 1 7 8
Wharton 0 2 2
Peritoneale Scheide 0 1 1
Sigma Scheide 0 2 2
Mclndoe 0 1 1
Williams 0 0 0
Vecchietti 1 15 16
Vecchietti (laparoskop.) 1 25 26
Sonstige 1 0 1

Die meisten Teilnehmer_innen, die sich fir eine Neovagina-OP entschieden haben,
scheinen eine Vagina mit dem zu verbinden, was sie als ,normal” fiir eine Frau
empfinden (CAIS: n =1, 11,1%; MRKHS: n = 24, 60%). So wird der Wunsch nach
.-Normalitat“ und einem ,normalen” Sexualleben haufig als Grund fur die Neovagina-
OP angegeben. Eine Teilnehmerin drickt dies so aus: ,Ich wollte Sex haben :)

Zudem auch wieder das Gefiuhl zu haben normal zu sein."
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4.4.1 Gonadektomie

Eine Gonadektomie wurde bei allen CAIS Teilnehmer_innen durchschnittlich im Alter
von 17 Jahren (10-40 Jahre) durchgefiihrt. Der meist berichtete Grund fiir die

Operation war das Krebsrisiko.

4.4.2 Nachbehandlung

In Bezug auf die Nachbehandlung wurden die Patient_innen gefragt, welche
MalRnahmen empfohlen wurden und wie belastend diese wahrgenommen wurden.
Von den drei CAIS-Patient_innen, denen nach der Behandlung der
Geschlechtsverkehr empfohlen wurde, wurde sie von einer Person nicht als
belastend empfunden, eine empfand sie als wenig und die andere als ziemlich

belastend.

Der Median der MRKHS-Gruppe (n = 28) empfand dies als wenig belastend (Q25: 1
»hicht belastend”, Q75: 2 ,geringe Belastung®). Der Median der elf MRKHS-
Patient_innen bewertete die Dilatation als wenig belastend. Keine_r der CAIS-
Patient_innen wurde die Verwendung eines Dilatators empfohlen. Alle drei hatten
jedoch die Empfehlung erhalten, ein Phantom zu verwenden, was als "mittelmafgig"

(n = 1), "ziemlich" (n = 1) und "sehr belastend” (n = 1) bewertet wurde.

Der Median der MRKHS-Untergruppe (n = 40), die Phantome fir die
Nachbehandlung verwendete, befand, dass dies "mittelmafig" bis "ziemlich
belastend" war (Q25: 3 "mittelmalig", Q75: 4,75 "sehr belastend").

In beiden Gruppen (CAIS: n = 2, MRKHS: n = 35) betrug die mittlere Zeit, die die
Patient_innen die Phantome verwendeten, 720 Stunden in den ersten zwei Monaten
bzw. 24 Stunden pro Tag (MRKHS: Q25 = 720 Stunden, Q75 = 720 Stunden) ). Die
mittlere Zeit im dritten bis sechsten Monat betrug 360 Stunden pro Monat in der
MRKHS-Gruppe oder zwdlf Stunden pro Tag. Eine_r der CAIS-Teilnehmer_innen gab
an, dass er_sie das Phantom im dritten bis sechsten Monat noch 720 Stunden
verwendet habe, wahrend der_die andere CAIS-Teilnehmer_in schatzte, dass er_sie

ihn 20-10 Stunden und spater nur drei Stunden pro Tag verwendet hatte.

49



Drei Personen mit MRKHS berichteten, dass sie das Phantom postoperativ nicht
verwendeten. 46,3% der Befragten (n = 19) gaben an, dass sie Probleme mit dem
Phantom hatten. Alle CAIS-Patient_innen (n = 3), die das Phantom verwendeten,
bestatigten Probleme in der Anwendung.

Diese Probleme bestanden in beiden Gruppen tUberwiegend aus dem schmerzhaften
Einfihren und der standigen Einschrankung der Grundbewegungen wie Sitzen oder
Bicken.

Die medizinischen Kontrolluntersuchungen wurden von der CAIS-Untergruppe als
»hicht belastend“ (n = 1) und als ,ziemlich belastend (n = 2) eingestuft, wahrend der
Median der MRKHS-Untergruppe sie als ,wenig belastend” ansah (Q25 = 1 ,nicht
belastend “, Q75 = 3, mittelmaflige Belastung “).

Allgemein bewertete die MRKHS-Gruppe die Nachbehandlung als "ziemlich"
zufriedenstellend, wahrend der Median der CAIS-Gruppe "ziemlich unzufrieden” bis

"mittelmalig zufrieden” war.

Dementsprechend unterschied sich die Zufriedenheit zwischen den Gruppen
signifikant (U = 30,5, p = 0,031).

4.4.3 Zufriedenheit mit der Therapie
Psychologische Betreuung

Nur ein_e CAIS-Teilnehmer_in (9,1%) war wahrend der Neovagina Operation
psychologisch begleitet worden, wahrend 56,8% (n = 25) der MRKHS-
Teilnehmer_innen wahrend der chirurgischen Behandlung psychologische Betreuung
erfahren hatten. Die Rate der psychologischen Betreuung unterschied sich daher
signifikant zwischen den beiden Gruppen (U = 114,5, p = 0,003).

Die mediane Zufriedenheit mit der Neovagina-Behandlung war in der CAIS-Gruppe
mittelmafig und in der MRKHS-Gruppe hoch ("sehr zufrieden"), ohne signifikanten
Unterschied zwischen den Gruppen (U = 37.5, p = 0.21).

Viele Teilnehmer_innen begriindeten in den offenen Kommentar-Bereichen zusétzlich
ihre Zufriedenheit oder Unzufriedenheit mit der Neovagina-Behandlung (Tab. 6).
Einige gaben an, dass die Behandlung ziemlich schmerzhaft war (n = 7, 29,2%),

einige waren durch die lange Verwendung des Phantoms (n = 6, 25,0%) belastet.
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Eine Reihe von Teilnehmer_innen (CAIS: n = 1, 33,3%; MRKHS: n = 9, 37,5%) stellte
auch fest, dass ihre Vaginallange ohne regelméalfige Dilatation wieder schrumpfen

wirde.

Tabelle 6: Griinde fiir Zufriedenheit/ Unzufriedenheit mit der Neovagina
Therapie

CAIS  MRKHS

n (%) N (%)
Kategorie Subkategorie n=3 n=24 representatives Zitat

“Bei mir hat alles super geklappt. Keine

keine Komplikationen/ Komplikationen & ich kann normal
zufrieden gutes Ergebnis - 5(21) Geschlechtsverkehr haben.”
“Nachbehandlung ist langwierig, aber gute
gute Betreuung 1(33.3) 1(4.2) Nachbehandlung und Betreuung”
Geschlechtsverkehr “Ich kann normal Geschlechtsverkehr
maoglich 4(17) haben”
nicht zufrieden Schmerzen 1(33.3) 7(29.2) “Fastimmer Schmerzen beim Sex.”
“Trotz fast 2 Jahre Phantom Scheide wieder
vaginale Lange 1(33.3) 9(37.5) verkirzt”

“Ich trug das Phantom viel langer und
intensiver wie nétig und trotzdem ist meine

postoperative Dilatation - 6 (25) Vagina geschrumpft!”
“hab Momentan starken Ausfluss; sehr
vaginaler Ausfluss - 1(4.2) unangenehm”

Retrospektiv wirden 50% der CAIS-Teilnehmer_innen (n = 2) und 80,4% (n = 37) der
MRKHS-Teilnehmer_innen, die sich einer Behandlung unterzogen hatten, sich wieder
fur die Neovagina Therapie entscheiden, ohne signifikanten Unterschied zwischen
den Gruppen (U =47,0, p = 0,53).

Die meisten Teilnehmer_innen gaben an, dass die Behandlung ihre Lebensqualitat
steigerte, was haufig darauf zurtckzufiihren war, dass sie "jetzt ein normales Leben
fuhren" konnten (CAIS: n = 1, 50,0%; MRKHS: n = 14, 40,0%). In der Lage zu sein,
Geschlechtsverkehr zu haben, war ein weiterer wichtiger Faktor (CAIS: n = 1, 50,0%;
MRKHS: n =5, 14,3%), neben einem zufriedenstellenden Behandlungsergebnis, das
von vielen MRKHS-Teilnehmer_innen angegeben wurde (MRKHS: n =17, 48,6) %).
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25,0% der CAIS-Untergruppe (n = 1) und 8,7% der MRKHS-Untergruppe (n = 4)
wurden sich nicht erneut fiir eine Neovagina-Behandlung entscheiden. Die Griinde
dafur waren vielfaltig und reichten von der Unzufriedenheit mit der spezifischen
Methode bis hin zur psychischen Belastung und den mit der Behandlung

verbundenen Schmerzen.

50,0% der CAIS-Untergruppe (n = 2) und 89,1% der MRKHS-Untergruppe (n = 41)
stimmten zu, dass die Neovagina-Behandlung ihr Leben verandert hatte. Fir viele
Teilnehmer_innen waren positive Verdnderungen eng mit der Mdglichkeit eines
"normalen Sexuallebens" verbunden, "sich weiblicher zu fuhlen" und damit ein
"hoheres Selbstwertgefuhl”" zu erreichen. Einige negative Kommentare wurden in
Bezug auf die psychische Belastung, die die Behandlung mit sich brachte, genannt:

"Meine unbeschwerte Jugendzeit war dahin."

MRKHS-Untergruppenvergleiche

Diese Untergruppenvergleiche wurden durchgefuhrt, um herauszufinden, inwiefern
die Art und Weise, wie den Patient_innen die Diagnose vorgebracht wurde, woriiber
sie informiert wurden und wie dies wahrgenommen wurde, die Zufriedenheit mit der

Behandlung gedndert haben kénnte.

Die MRKHS-Untergruppe, die Uber die Aspekte ,Behandlungsmalinahmen® (U =
101,0, p = 0,05) und ,Langzeitergebnisse” (U = 101,5, p = 0,05) gut informiert war,
zeigte sich mit der Behandlung im Allgemeinen zufriedener als die Untergruppe, die
weniger oder nicht informiert wurde.

Diejenigen der Gruppe, die offen mit ihrer_m behandelnden Arzt_in tiber die
Diagnose und ihre Folgen sprechen konnten, wirden sich retrospektiv signifikant
haufiger wieder fur eine Neovagina-Behandlung entscheiden als diejenigen, die nicht
offen mit ihrer_m Arzt_in sprechen konnten (U = 6, P = 0,002).
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5 Diskussion

5.1 Zusammenfassung der Ergebnisse

Insgesamt haben 61 Personen an der Studie teilgenommen, mit einem
Uberwiegendem Anteil von MRKHS Betroffenen. Das Durchschnittsalter unterschied
sich deutlich, da die CAIS Betroffenen mit 39 Jahren deutlich alter waren als die
MRKHS Betroffenen mit durchschnittlich 22 Jahren.

Das Durchschnittsalter bei Diagnosestellung betrug &hnlich wie in anderen Studien
bei beiden Gruppen 16 Jahre.

Insgesamt wird aus den Ergebnissen der Studie deutlich, dass vielfaltige
diagnostische Malinahmen zur Diagnosestellung genutzt wurden und viele dieser

Maflinahmen von den Patient_innen als belastend empfunden wurden.

Zudem kommt, dass sich v.a. unter der CAIS Gruppe viele nicht gut und ausreichend
Uber Diagnose, Malinahmen und Therapieoptionen aufgeklart fihlten. Dahingegen

fuhlte sich die MRKHS Gruppe deutlich besser aufgeklart und zufriedener.

Dies spiegelt sich in der psychologischen Betreuung wieder, die von einer Mehrheit
der MRKHS Gruppe wahrgenommen werden konnte, im Gegensatz zu nur einer
CAIS Person.

Im vorliegenden Kollektiv wurden hauptsachlich die Vecchietti Methode und zu einem
geringeren Anteil die Dilatation zur Neovagina Konstruktion angewendet. Andere

Methoden wurden nur vereinzelt in Anspruch genommen.

Als Grund fuir die Neovagina Behandlung wurden mehrheitlich in beiden Gruppen der
Wunsch nach ,Normalitat®, ,Weiblichkeit* und die Méglichkeit ein ,normales*

Sexualleben zu fuhren, angegeben.

Die Nachbehandlung mit Phantomen wurde durch beide Gruppen im median als
belastend bewertet, jedoch war vor allem die insgesamte Zufriedenheit mit der

Neovagina Behandlung in der MRKHS Gruppe hoch.

50% der CAIS Gruppe und 80% der MRKHS Gruppe wirden sich retrospektiv erneut

fur eine Neovagina Behandlung entscheiden.
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5.2 Diskussion der Hauptergebnisse

5.2.1 Diagnostische Mittel

In dieser Studie wurde eine Vielzahl verschiedener diagnostischer MaRnahmen
angewendet. Viele davon empfanden die Befragten als belastend. Mdglicherweise
waren einige davon nicht unbedingt notwendig, da in der Literatur die alleinige
klinische Untersuchung und der Ultraschall oder MRT alleine ausreichend sind, um
das MRKHS-Syndrom zu diagnostizieren und klassifizieren (Lermann et al., 2011;
Pompili et al., 2009)

Es gibt einige Studien, in denen die Bedeutung verschiedener diagnostischer
Mal3nahmen untersucht wurde und alleine Ultraschall und MRT zur Diagnosestellung
als ausreichend befunden wurde (Kara et al., 2012; Lermann et al., 2011; Pompili et
al., 2009). Bislang wurde jedoch nicht ndher untersucht, wie diese MalRnahmen von

den Patient_innen wahrgenommen werden.

Die MRT Untersuchung kann insbesondere bei Patient_innen eingesetzt werden, die

die klinische Untersuchung als sehr schmerzhaft empfinden.

Bei CAIS-Patient_innen scheinen Tests des Serum-Testosteron-Spiegels in
Kombination mit einer korperlichen Untersuchung, insbesondere hinsichtlich der
fehlenden Scham- und Achselhaare, sowie das MRT, ausreichende MalRnahmen zu

sein, um zur Diagnose zu fuhren (Oakes et al., 2008).

Wiederholte Untersuchungen ohne ausreichende Erklarung und die Reaktionen der
Arzt_innen auf die diagnostischen Befunde oder ihr Verhalten gegeniiber den
Teilnehmer_innen erwiesen sich als stérend und beangstigend, was mit den
Ergebnissen von Langer ubereinstimmt (Langer et al., 1990). Diese Studie zeigt
deutlich, wie wichtig es ist, bereits wahrend der ersten medizinischen Beratung auf
die Bediirfnisse und Angste der Patient_innen einzugehen. Dies konnte durch
psychologische Betreuungsmaoglichkeiten und sorgfaltige Auswahl der
diagnostischen Mal3nahmen realisiert werden. Insbesondere gilt zu berucksichtigen,
dass die Diagnose meistens zu einem Zeitpunkt erfolgt, an dem fir die meisten der
Patient_innen die Exploration von Sexualitat und Identitéat beginnt. Es wird davon

ausgegangen, dass die Interaktionen mit dem medizinischen Personal ,den Rahmen
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fur weitere Erfahrungen im Leben mit vaginaler Agenesie legen*, was diese Tatsache
unterstreicht (Holt and Slade, 2003).

In einer Studie wird interessanterweise aufgezeigt, dass mehr als die Halfte der
untersuchten Studienteilnehmer_innen bereits vor dem Eingriff intime sexuelle
Erfahrungen gesammelt hatten. Somit sollte das medizinische Personal bei
Diagnosestellung unabhéngig der Vaginallange sexuelle Erfahrungen affirmieren
(Dear et al., 2018).

Dies konnte sich positiv auf das eigene Kérpererleben und die spatere

Behandlungserfahrung auswirken.

5.2.2 Arztliches Gesprach und psychologische Betreuung

Die CAIS Gruppe konnte nur selten oder gelegentlich offen mit einer Arzt_in
sprechen. Dies deckt sich mit dem Ergebnis einer CAIS-Studie, in der 57% der
Befragten angaben keine Kenntnisse Uber das CAIS zu haben und nur 64% der
Befragten mit dem Level ihres Kenntnisstands Uber die eigene Diagnose zufrieden

waren (Wisniewski et al., 2000).

Im Gegensatz dazu konnte die MRKHS Gruppe oft das offene Gesprach suchen.
Somit unterschied sich die Zufriedenheit signifikant zwischen beiden Gruppen

bezuglich der Erlauterung zur Diagnose.

In der MRKHS-Gruppe unterstreichen die statistischen Ergebnisse, wie wichtig es fur
die Betroffenen ist ein offenes Gesprach mit der_m behandelnden Arzt_in fiihren zu
kbnnen, als auch ausreichende Informationen und Aufklarung tber die Diagnose zu
erhalten. Es konnte gezeigt werden, dass beides einen wesentlichen Einfluss auf die
Zufriedenheit mit der Behandlung hat. Diejenigen, die offen mit inren Arzt_innen tber
Diagnose und Folgen der Behandlung sprechen konnten, wirden sich signifikant

haufiger wieder fir eine Neovagina-Behandlung entscheiden.

Einige gaben an, dass die Arzt_innen in diesem speziellen Bereich weder
sachkundig, noch erfahren waren oder sich einfach nicht die Zeit nahmen, um ihnen
etwas zu erklaren oder mit ihnen zu sprechen. Gerade das offene Gesprach mit dem
medizinischen Personal und umfangreiche Informationen tber die Diagnose und

weitere MaRnahmen werden in anderen Studien von den Betroffenen besonders
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erwinscht (Brinkmann et al., 2007). Dies spricht daftir Betroffene bei der
Verdachtsdiagnose einer Vaginalagenesie nicht langer mehrere Untersuchungen
durchlaufen zu lassen, sondern sie so schnell wie méglich an ein spezielles

interdisziplindres Zentrum zu Uberweisen.

Einige Teilnehmer_innen hatten in der Vergangenheit die_den Arzt_in gewechselt,
weil sie sich nicht in guten Handen flihlten, wodurch die Méglichkeit einer
vertrauenswirdigen Atmosphare fur ein ehrliches Gesprach verringert wurde. Ein_e
Teilnehmer_in verglich sogar ihre_seine Beziehung zu den medizinischen Fachleuten
mit der Beziehung eines Autos zu seinen Mechaniker_innen. Dies kann als
sinnbildlich fur Beschreibungen von medizinischem Personal gesehen werden, das
sich hauptséachlich auf die kérperliche und unpersonliche Seite des Syndroms
konzentriert (Holt and Slade, 2003).

Verschiedene offene Aussagen dieser Studie deuten darauf hin, dass die

Teilnehmer_innen die psychische Belastung durch Untersuchungen bei besserer
Informiertheit zeitweise als gemindert wahrnahmen oder zumindest leichter damit
umgehen konnten: "Die Nachbehandlung war wirklich schmerzhaft und ermtdete

mich, aber sie war notwendig."

Die psychologische Behandlung wahrend der Neovagina-Behandlung wurde in den

Gruppen sehr unterschiedlich gehandhabt.

Nur ein_e CAIS-Teilnehmer_in und 25 MRKHS-Teilnehmer_innen wurden wahrend
der Neovagina-Behandlung psychologisch betreut. Bei 90,0% der CAIS und 38,6%
der MRKHS-Teilnehmer_innen wurde keine psychologische Betreuung geleistet,
obwohl in verschiedenen Fallstudien gezeigt wurde, dass ein ganzheitlicher Ansatz,
einschliel3lich psychologischer Unterstiitzung, die sofort mit der ersten
Diagnosestellung beginnen sollte, das Behandlungsergebnis verbessert (Brain et al.,
2010; Callens et al., 2012; Holt and Slade, 2003). Auch zeigen einige Studien, dass
dies explizit von den Betroffenen gewinscht wird (Brinkmann et al., 2007). Diagnose
und Behandlung, insbesondere die langwierige Nachbehandlung, einschliel3lich der
Anwendung des Phantoms, werden von negativen Emotionen wie psychischer
Belastung und Stress, Selbstmordgedanken und einem negativen Einfluss auf das
Selbstwertgefihl begleitet (Kimberley et al., 2011). Gerade in dieser Zeit sollte den

Betroffenen psychologische Unterstiitzung angeboten werden.

56



5.2.3 Neovagina Therapie

In der Studie wurden 4 CAIS- und 46 MRKHS-Teilnehmer_innen vorgestellt, die sich

einer Neovagina-Behandlung unterzogen hatten.

Da 80% aller Teilnehmer_innen (CAIS: n = 1; MRKHS: n = 39) die Vecchietti-
Methode fir die Behandlung gewahlt hatten, war die Stichprobengrél3e der Gruppen,
die andere Behandlungen wahlten, fur eine vergleichende Analyse der Neovagina

Behandlungen zu klein.

Die meisten Teilnehmer_innen (CAIS: n = 1, 33,3%; MRKHS: n = 39, 86,6%) waren
mit dem Ergebnis und der Behandlung im Allgemeinen zufrieden. Dies stimmt mit
den Ergebnissen vieler Studien tber die Vecchietti-Methode tberein, die ein
erfolgreiches anatomisches und funktionelles Ergebnis aufzeigen (Abramowicz et al.,
2013; Borruto et al., 2007; Brucker et al., 2008; Brun et al., 2002; Folgueira et al.,
2006). Der anatomische Erfolg wird in der Literatur zumeist durch eine vaginale
Lange von mindestens 6 cm und das Fehlen von Komplikationen wie Narben und
Kontrakturen definiert, die die vaginale Lange beeintrachtigen konnten (Callens et al.,
2014).

In einer auf der Grundlage der vorliegenden Daten publizierten Arbeit konnten keine
signifikanten Unterschiede der Neovaginalange zwischen den CAIS- und MRKHS-

Gruppen festgestellt werden (Fliegner et al., 2013).

Die Halfte der CAIS-Betroffenen, die eine Neovagina-Behandlung erhalten hatten
(n=2), waren mit ihrer Neovaginaldnge zufrieden. Interessanterweise waren 71,4%

(n = 5) des Kollektivs der CAIS-Patient_innen, die nicht behandelt wurden, mit ihrer
Neovaginalange zufrieden. Keine_r der drei nicht behandelten MRKHS-Patient_innen
waren mit ihrer Neovaginalange zufrieden. Die CAIS-Gruppe zeigte eine deutlich

geringere "Zufriedenheit mit dem Sexualleben" als die MRKHS-Gruppe.

Dies kdnnte darin begrindet sein, dass Diagnosemitteilung und Behandlung bei
CAIS- Betroffenen oftmals zu friiheren Zeitpunkten erfolgten, sodass die Betreuung
moglicherweise noch nicht so interdisziplinar und differenziert war, mit der
Konsequenz, dass die CAIS-Gruppe weniger informiert wurde und eine informierte

Einwilligung fehlte.
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Uber diese Uberlegungen hinaus bleibt verwunderlich, dass die Vecchietti-Methode
in Deutschland vorherrschend angewendet wird. Wahrend der American Congress of
Obstetricians and Gynecologists Committee, sowie auch in Australien, den UK und
grof3e Teile Russlands und verschiedene andere Studien sich fur die Dilatation als
erste Wahl fur alle Betroffenen mit fehlender Vagina aussprechen (American College
of Obstetrics and Gynecology, 2002; Callens et al., 2012; Deans et al., 2010; Ismail-
Pratt et al., 2007; Nadarajah et al., 2005), empfiehlt die “Deutsche Gesellschaft fur
Gynakologie und Geburtshilfe” (DGGG) die Vecchietti Methode als erste Wahl
(2010). Diese Abweichung sollte einer weiteren Priifung unterzogen werden.
Studien, die sich fur einen konservativen Ansatz aussprechen, argumentieren, dass
die Ublichen Risiken, die mit einer Operation einhergehen, durch nicht chirurgische
Methoden vermieden werden kdnnten (Edmonds et al., 2012; Gargollo et al., 2009;
Ismail-Pratt et al., 2007; Laufer, 2002). Chirurgische Methoden sollten eher fur
Betroffene empfohlen werden, die eine komplexere Vorgeschichte haben, wie zuvor
erfolglose Dilatationsversuche oder Narben aufgrund vorheriger Operationen (Deans
et al., 2010; Nakhal and Creighton, 2012).

Andere Studien argumentieren, dass eine Operation die vorzuziehende Therapie
sein sollte oder zumindest gleichermal3en in Betracht gezogen werden sollte, da
einige Betroffene moglicherweise nicht die Ausdauer oder Selbstdisziplin zur
Dilatation besitzen (Brucker et al., 2008; Creatsas, 2018; Nakhal and Creighton,
2012).

Jedoch versaumen sie dabei zu erklaren, dass Dilatatoren in Form von Phantomen
nach der Operation mindestens sechs Monate lang verwendet werden missen und
maoglicherweise jahrelang weiter benutzt werden missen, wenn die Personen nicht
regelmafig penetrativen Geschlechtsverkehr ausiiben. Auch mehrere
Teilnehmer_innen unserer Studie gaben an, vor operativen Eingriffen entweder nicht
Uber die notwendige Zeitspanne der Phantomnutzung informiert worden zu sein, oder
beklagten die standige Moglichkeit, dass sich ihre Vagina ohne Dehnung verklrzen
konne. Studien zur Auswertung der Behandlungszufriedenheit sollten in Zukunft auch
die Zufriedenheit mit der Nachbehandlung mit beurteilen und abfragen, um eine
klarere Aussage Uber den operativen Erfolg machen zu kénnen.

Die Mdglichkeit, die Verwendung von Dilatatoren vollstandig einzustellen, stellt einen
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wesentlichen psychologischen Vorteil bei der Dilatationsbehandlung dar (Edmonds et
al., 2012).

In der Studie von Callens et al. (2014) konnte aufgrund der heterogenen Gruppe von
Studienteilnehmer_innen, der Bias der operativen Studien hin zur eigenen
angewandten Methode und dem Mangel an Ubereinstimmenden Kriterien fur
Langzeitergebnisse, keine optimale Operationstechnik bestimmt werden.

Es wurde die Empfehlung ausgesprochen, dass die Vecchietti Methode aufgrund der
hdchsten anatomischen und funktionellen Erfolgsraten, in Kombination mit der
niedrigsten Komplikationsrate entweder als Erstlinien-Behandlung oder nach einer
gescheiterten Vaginaldilatation verwendet werden kdnne. Letztere Methode wurde
als Erstlinien-Behandlung bei hoch motivierten Patient_innen ohne vorherige
Behandlung aufgrund der niedrigen Komplikationsraten empfohlen. Die intestinale
Vaginoplastik mit hoherer Morbiditat und postoperativen Nebenwirkungen wie
Darmverschluss, lleus oder Ubermafigem vaginalen Ausfluss wurde fur komplexe
Falle mit ausgedehnten Narben im Unterleib, aufgrund vorheriger Operationen
empfohlen (Callens et al., 2014).

Obwohl eine Nachbehandlung aufgrund der oft schmerzhaften Anwendung des
Phantoms von allen CAIS und 20% der MRKHS Befragten als problematisch
empfunden wurde, war die mediane Zufriedenheit mit der Neovagina-Behandlung in
der CAIS-Gruppe mittelmé&Rig und in der MRKHS-Gruppe hoch ("sehr zufrieden”),

ohne signifikanten Unterschied zwischen den Gruppen.

Retrospektiv wirden sich immer noch 50% der CAIS-Gruppe und 80,4% der

MRKHS-Gruppe erneut fir die Neovagina-Behandlung entscheiden.

Als Erklarungen fur diese Entscheidung wurden hauptsachlich das Bedurfnis nach
~,Normalitat, die Moglichkeit Geschlechtsverkehr auszutiben und das Erringen von
hoherem Selbstwertgefiuihl genannt, was mit den Ergebnissen friiherer Studien
vergleichbar ist (Holt and Slade, 2003; Liao et al., 2006).

Aus den Antworten wird deutlich, dass die Grunde fiir eine Neovagina-Behandlung
grof3tenteils sozialer Natur sind und dass Probleme mit dem sexuellen Wohlbefinden
und der eigenen ldentitat nicht allein durch medizinische Behandlungen gelost

werden konnen.
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In von Roen et al. durchgefuhrten qualitativen Interviews mit Expert_innen aus
interdisziplinaren DSD-Teams konnten einige interessante Punkte herausgestellt
werden. Zum einen gingen alle Frauen davon aus, dass Frauen eine bestimmte
Vaginallange haben und vaginalen Geschlechtsverkehr austuben wiirden. Dies fihre
zu einem negativen psychologischen Einfluss und gehe mit dem Druck einher sich
beziglich der Vaginallange und -funktion einer bestimmten Norm anpassen zu
mussen/wollen. Dies wiederum kénne zu einer Aversion gegen die eigenen
Genitalien und Geschlechtsverkehr fuhren und das sexuelle Wohlbefinden mindern
(Roen et al., 2018).

Einige Dilatationsstudien weisen darauf hin, dass Betroffene durch die Dilatation
selbst immer wieder an ihr ,Anderssein” erinnert werden, obwohl sie genau dies
damit verandern wollten (Liao et al., 2006; Roen et al., 2018).

Aus diesen Studien, wie auch den Ergebnissen dieser Studie, wird deutlich, dass
zum einen die Betroffenen genauestens tber Vor- und Nachteile einer
Therapiemethode beraten werden missen, und zum anderen unbedingt
psychologisch betreut werden mussen, da dieser Druck einer sozialen Norm zu
entsprechen nicht allein durch eine somatische Therapie genommen werden kann.
,It IS common for girls and women to express a wish to be normal and to seek
medical interventions that might help attain a normal body rather than come to terms
with being different” (Roen et al., 2018).

Ein weiterer wichtiger von Roen et al. aufgefiihrter Punkt ist die Kommunikation
zwischen Behandler_innen und Patient_innen.

Die Art, wie etwas vorgetragen werde, beeinflusse den Entschluss zu einer
bestimmten Therapie bedeutend (Roen et al., 2018). So kdénnten die
Behandler_innen durch ausgewahlte Begriffe und Formulierungen bereits wahrend
der Diagnosestellung darauf achten, den Normativitatsdruck nicht zu reproduzieren
und damit die Last der Betroffenen etwas zu mindern.

Als Beispiel hierftr kbnne eine Kommunikationsweise stehen, in der Ratsuchenden
erlautert wird, welche Optionen zur Verfigung stehen, anstatt zu formulieren, welche
Therapie die Betroffene braucht. Letzteres vermittele, dass der Kérper eine Therapie
bendtigt und ,nicht normal’ ist.

Einige Autor_innen pladieren daher fir die Nutzung von Methoden einer

gemeinsamen Entscheidungsfindung (Shared Decision Making), um die Betroffenen
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Zzu empowern, sowie autonomere Entscheidungen der Patient_in zu erméglichen
(Graziano and Fallat, 2016). Hilfreich ist hierbei eine differenzierte Aufklarung der
betroffenen Person und deren Umfeld (z.B. Familie) genauestens zu informieren, auf
kulturelle Hintergriinde einzugehen und bestimmte Vorstellungen und Wiinsche klar
auszuformulieren.

Dabei kdnnten Listen mit bereits vorgefertigten Fragen an die Familie und die
Patient_in sicherstellen, dass die Behandler_in zumindest alle diese Fragen im
Gesprach beantwortet. Auch kénnte damit eher dem Anspruch nachgekommen
werden, die Komplexitat der Syndrome vollstandig zu erlautern und oftmals nur
geringen anatomischen Kenntnissen zu begegnen.

Gerade vor irreversiblen Eingriffen sei es wichtig alle Vor- und Nachteile der
unterschiedlichen Therapieoptionen durchzusprechen, um postinterventionellen
Enttauschungen vorzubeugen und um die personlich geeignetste Therapieoption
herauszukristallisieren, besonders, wenn es wie im Neovagina Bereich keine
einheitlichen Empfehlungen gibt.

Auch wird die Vermittlung an eine Selbsthilfegruppe oder eine andere betroffene
Person empfohlen, um die Scham der Patient_in zu vermindern (Graziano and Fallat,
2016).

6 Limitierungen der Studie

Einige Punkte dieser Studie sollten bei der Interpretation der Ergebnisse
Bertcksichtigung finden.

Die Kontaktaufnahme mit potenziellen Teilnehmer_innen kénnte zu ausgewahlten
Studienproben gefiihrt haben. Die MRKHS-Studiengruppe wies nur eine geringe
Altersabweichung auf, und die Mehrheit der Teilnehmer_innen dieser Gruppe wurde
uber ihre Arzt_innen rekrutiert, die meisten von ihnen, nachdem sie sich einer
Neovagina Operation unterzogen hatten. Daher haben wir méglicherweise nur eine
spezielle Untergruppe von Personen mit MRKHS untersucht.

Viele der MRKHS-Patient_innen (n = 25, 51,0%) wurden tber die Tubinger
Frauenklinik rekrutiert, eines der grof3ten klinischen Zentren der Neovagina-
Behandlung in Deutschland, in dem hauptséachlich die modifizierte Vecchietti-

Methode angewendet wird, weshalb die meisten unserer Studienteilnehmer_innen
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mit der Vecchietti-Methode behandelt wurden (Brucker et al., 2008). Die Expertise
des dortigen Personals und der multidisziplindre Ansatz in diesem Zentrum kénnten
die meist hohere Zufriedenheit der MRKHS-Gruppe mit Diagnose und Behandlung
erklaren.

Im Gegensatz dazu wurden die meisten CAIS-Teilnehmer_innen tber
Selbsthilfegruppen rekrutiert, was zu auch potenziellen Selektionsverzerrungen

fuhren konnte.

Die hohere Altersrate der CAIS-Gruppe kénnte auch die unterschiedliche
Zufriedenheit zwischen den Gruppen erklaren. Da beide Gruppen in der Regel
wahrend der Pubertat vorstellig werden, ist es wahrscheinlich, dass die CAIS-
Patient_innen in einer Zeit behandelt wurden, in der das Syndrom selbst, die
Diagnose- und Behandlungsmafl3hahmen und die Psychotherapie noch nicht wie in
jetziger Form erforscht und angeboten wurden.

Da die Mehrheit der beiden Gruppen die Vecchietti-Methode zur Neovagina-Therapie
durchlaufen hatte, waren die Subgruppen, die andere Neovagina-Behandlungen
wahlten, zu klein. Daher war es nicht moéglich, die Zufriedenheit der
Teilnehmer_innen anhand verschiedener angewandter Methoden zu vergleichen.
Teilnehmer_innen, die durch Dilatation oder Dilatation per Koitus behandelt wurden,
waren kaum oder nicht vertreten. Dies konnte ein zukiinftiges Thema fir weitere

Analysen sein.

Insgesamt kann somit also keine generalisierte Schlussfolgerung tber die beiden
Syndrome von unseren Studiengruppen aus gezogen werden, aufgrund der eher

einseitigen Therapieanwendung und der moglichen Selektionsbias.

Aufgrund der Seltenheit des Syndromes reichte die tatsachliche Anzahl der
Teilnehmer_innen mit CAIS nicht fir eine robuste Regressionsanalyse oder andere
statistische Vergleiche aus, liegt jedoch innerhalb des Bereichs, der in anderen
Publikationen analysiert wurde (Ismail-Pratt et al., 2007; Schoenbucher et al., 2010;
Wisniewski et al., 2000). Auch konnten dadurch keine Vergleiche innerhalb der
Gruppe zwischen den Neovagina-Behandlungen durchgefiihrt werden.

Ein weiterer Limitationsfaktor der Studie liegt zudem darin, dass sie auf
Selbstangaben der Teilnehmer_innen basiert. Dadurch liegen keine Aufzeichnungen
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korperlicher Untersuchungen oder Expert_innen Angaben zum Beispiel in Bezug auf

das Aufklarungsgesprach oder das Management der Nachbehandlung vor.

Ein umfassender Vergleich der beiden Gruppen MRKHS und CAIS ist aufgrund der
grol3en Unterschiede zwischen den Syndromen nicht mdglich. Da sich allerdings
beide Gruppen meist erstmals wahrend der Pubertat mit primarer Amenorrhoe
arztlichen Rat einholen, werden ahnliche diagnostische Verfahren bemuht, sodass
beide Gruppen mit &hnlichen Zweifeln und Entscheidungen im Zusammenhang mit
der Neovagina-Behandlung konfrontiert sind. Ein Gruppenvergleich schien in diesem

Zusammenhang aufschlussreich.

7 Fazit

Die Ergebnisse dieser Arbeit stimmen mit Ergebnissen anderer Studien uberein, dass
ein multidisziplindrer Ansatz, der den Patient_innen Informationen tber ihr Syndrom,
sowie verschiedene Behandlungsoptionen und psychologische Beratung ab dem
Zeitpunkt der Diagnosestellung zur Verfuigung stellt, fir ein erfolgreicheres
Behandlungsergebnis und das Wohlbefinden der Patient_innen erforderlich ist. Dies
kénnte am besten in einem von Kliniken unabhangigen Gesundheitszentrum
stattfinden, die aufgrund ihrer bevorzugten Behandlungsmethoden voreingenommen
sein konnten. Durch eine unabhangige Beratung kénnte sichergestellt werden, dass
die Klient_innen selbst frei entscheiden kénnen, wie sie fortfahren wollen und ob sie
sich Uberhaupt behandeln lassen wollen. Dass Frauen, die medizinisch behandelt
wurden, keine besseren Indikatoren fir sexuelles Wohlbefinden oder die sexuelle
Funktion hatten als diejenigen, die nicht behandelt wurden (Callens et al., 2014),
macht offensichtlich, dass neben der Neovagina Behandlung weitere Faktoren fur

das sexuelle Wohlbefinden von Bedeutung sind.

Die Studie impliziert auch, dass diagnostische MalRnahmen mit Vorsicht gewahlt
werden sollten, wobei zwischen medizinischem Nutzen und daraus resultierenden
Belastungen fur die Patient_innen gut abgewogen werden sollte.

In Anbetracht der Einschrankungen dieser Studie sollten multizentrische Studien
durchgefuhrt werden, in der die Zufriedenheit und das Wohlbefinden einer Vielzahl

von Individuen bewertet und verglichen werden, um andere Neovagina-
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Behandlungsoptionen als Vecchietti und mehr Klient_innen einzubeziehen, die nicht

unbedingt zur Behandlung ins Krankenhaus gegangen sind.

Auch sollte eingehender untersucht werden aus welchen Griinden Klient_innen sich
fur eine Neovagina Therapie entscheiden. Im Beratungsgesprach sollte auf die
Sorgen und Angste der Betroffenen ebenso wie den gesellschaftlichen Druck

eingegangen werden, den sie verspuren.

Dies scheint umso wichtiger, da immer noch keine eindeutige Studienlage vorliegt,

die eine klare Neovagina-Behandlungsempfehlung ausspricht.
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8 Zusammenfassung

Das MRKHS und das CAIS Syndrom gehéren beide zu seltenen DSD-Syndromen,
die in Deutschland mit einer Préavalenz von 1:5000 und 1:20000 angegeben werden.
Beide Syndrome werden meist im Pubertatsalter bei primarer Amenorrhoe oder nicht
maoglichem penetrativem Geschlechtsverkehr diagnostiziert. Beiden Patient_innen
Gruppen ist gemein, dass sie sich aufgrund der Seltenheit der Syndrome meist
haufigen und langwierigen Untersuchungsperioden aussetzen missen und als

Therapie meist die Herstellung einer Neovagina empfohlen wird.

Wenig erforscht wurde bisher, welche diagnostischen Mal3hahmen die Betroffenen
als belastend empfanden und wie sie den Kontakt mit den Arzt_innen bewerten. Ziel
dieser Studie sollte anhand einer Fragebogenauswertung von insgesamt 61
Teilnehmer_innen sein, dies zu erértern und die Neovagina-Behandlung und deren
Nachbehandlung aus Patient_innen Perspektive zu evaluieren. Zusatzlich sollte ein
Vergleich zwischen den unterschiedlichen Gruppen bezuglich der
Behandlungszufriedenheit und der unterschiedlichen Neovagina-Behandlungen
erfolgen.

Viele der diagnostischen Mal3hahmen, v.a. die Palpation, die genitale Untersuchung

mit Instrumenten und der vaginale Ultraschall wurden als belastend empfunden.

Die Mehrheit der Teilnehmer_innen, die eine Neovagina-Behandlung durchgefuhrt
hatten, hatten diese durch die Vecchietti-Methode erhalten, nur 4 Personen durch
Dilatation. Somit konnten keine robusten Vergleiche zwischen den

Behandlungsmethoden durchgefiihrt werden.

Insgesamt war die Zufriedenheit der MRKHS Gruppe mit der Aufklarung zu den
diagnostischen Mal3nahmen, der Therapie und der Behandlung hoch, sodass 80%
der Befragten sich retrospektiv erneut fur die Behandlung entscheiden wirden. Im
Gegensatz dazu fiel die Zufriedenheit in der CAIS Gruppe niedrig aus. Letztere
hatten weniger Mdglichkeiten zu einem offenen Gesprach mit den Behandler_innen,

fuhlten sich nicht ausreichend aufgeklart und wurden seltener psychologisch betreut.

Weitere Studien sollten die Belastung der Personen mit MRKHS und CAIS im
Zusammenhang mit der Diagnostik und Therapie evaluieren, um klarere

Praxisempfehlungen aussprechen zu kdénnen.
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Summary

MRKHS and CAIS syndrome are rare DSD syndromes reported with a prevalence of
1:5000 and 1:20000 in Germany. Both syndromes are mostly diagnosed at puberty
with primary amenorrhoea or with the incapacity of penetrative sexual intercourse.
Both patient groups have in common that, due to the rarity of the syndromes, they
usually have to undergo frequent and protracted examination periods and that the
production of a neovagina is usually recommended as therapy.

So far, little research has been done into which diagnostic measures the affected
persons found stressful and how they evaluate the conversation with the physicians.
The aim of this study was to discuss this on the basis of a questionnaire evaluation of
a total of 61 participants and, in addition, to evaluate the neovagina treatment and its
after-treatment from the patient's perspective. In addition, a comparison should be
made between the different groups with regard to treatment satisfaction and the

different neovaginal treatments.

With an average age of 16 years the diagnosis was made in both groups. Many of
the diagnostic measures, especially palpation, genital examination with instruments

and vaginal ultrasound, were found to be stressful.

The majority of the participants who had undergone neovaginal treatment had
received it by the Vecchietti method, only 4 persons by dilatation. Thus, no robust
comparisons could be made between the treatment methods.

Overall, the satisfaction of the MRKHS group with the explanation of the diagnostic
measures, the therapy and the treatment was high, so that 80% of the interviewees
would decide retrospectively for the treatment again. In contrast, satisfaction in the
CAIS group was low. The latter had less opportunity to have an open conversation
with the practitioners, did not feel sufficiently informed and were less likely to receive
psychological care.

Further studies are needed to evaluate the burden of MRKHS and CAIS on

individuals in connection with diagnosis and therapy and to adapt them accordingly.
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