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Einleitung
Die Thematik „Gynäkologische Kinder-
urologie“ umfasst im weiteren Sinne
die Berührungspunkte zwischen Kin-
derurologie und (Kinder-) gynäkologie,
meist in Form pathologisch-anatomi-
scher und funktioneller Gesichtspunk-
te, jedoch bis zur psychosexuellen Ent-
wicklung von Kindern und Jugendli-
chen mit fehlbildungsbedingter Harn-
inkontinenz oder Blasenentleerungs-
störung reichend. Naturgemäß erge-
ben sich allein durch die enge anatomi-
sche und embryologische Nachbar-
schaft der inneren und äußeren
Geschlechtsorgane mit den ableiten-
den Harnwegen und ihrer Öffnung
nach außen unweigerlich klinisch be-
deutsame Zusammenhänge, die im
Kindesalter wachstums- und entwick-
lungsbedingt nicht selten mit einer ge-
wissen Dynamik verbunden sind. Fol-
gen operativer Eingriffe im Säuglings-
und Kindesalter können in der Puber-
tät neuerlich von Bedeutung sein. Eine
sich letztlich auch aus dem Spektrum
einer Klinik für Kinderchirurgie mit kin-
derurologischem Schwerpunkt erge-
bende Systematik schlägt die als Ge-
samtübersicht dienende E Tabelle 1
vor.

Überblick
Harnwegsinfekte führen häufig zu ei-
ner weiterführenden Diagnostik mit
Sonographie und Miktionszystouro-
graphie (MCU) zur Evaluierung einer
Harntransportstörung. Nicht erst beim
Versuch der Katheteranlage sollte eine
ursächliche subtotale Labiensynechie

auffallen, mit deren Lösung die invasi-
ve Untersuchung dann meist hinfällig
wird. Eine intermittierende Blasenent-
leerungsstörung mit Restharnbildung
infolge einer Hymenalatresie und ei-
nem ausgeprägten Hämatometrokol-
pos würde ebenfalls durch die klinische
Untersuchung in Kombination mit ei-
ner Sonographie detektiert werden.
Differenzialdiagnostisch sollte der Lo-
kalbefund prinzipiell auch an eine pa-
raurethrale Zyste (E Abb. 1b) bei Dop-
pelniere, aber auch an eine ektopeUre-
terocele (E Abb.1a) und an ein tumö-
res Geschehen denken lassen. Der
häufigste gutartige Tumor im Bereich

des äußeren Genitale ist das hier be-
sonders ulzerationsgefährdete Hä-
mangiom. Die bösartigenRhabdomyo-
sarkome im Urogenitalbereich können
an der Blase, der Vagina, der Zervix und
am Uterus auftreten. Harnabflussstö-
rungen als Komplikation sind beschrie-
ben. Sekundäre organerhaltende Re-
sektionen nach Chemotherapie sind
meist möglich.

Dysraphische Fehlbildungen von Rü-
ckenmark und Wirbelsäule sind die
häufigsten Ursachen einer neurogenen
Blasenentleerungsstörung. Der Einfluss
der Spina bifida auf die Sexualität inklu-

Gynäkologische Kinderurologie

Fehlbildungen und Erkrankungen der Nieren und Harnwege im Vordergrund:

Duplexsystem mit ektoper Harnleitermündung in Vagina oder Urethra
Duplexsystem mit orthotoper oder ektoper Ureterocele
Blasenekstrophie-, Epispadiekomplex (BEEK)
Neurogene Blasenentleerungsstörung (CIC, Z.n. Augmentation, Z.n. Anlage kontinentes 
Stoma, Faszienzügelplastik, Inkontinenz, u.a.).
Harnwegsinfekte mit oder ohne VUR, vaginaler In"ux, Vulvovaginitis
Kindliche Harninkontinenz  und Enuresis
Tumore im Bereich der Blase, Blasenhals, Vagina  (z.B. Rhabdomyosarcom)
Paraurethrale, -meatale Zyste ( Abb. 1b)

Kombinierte Fehlbildungen und Erkrankungen der Nieren und ableitenden  
Harnwege mit solchen des inneren und/oder äußeren weiblichen Genitales:

Sinus urogenitalis (die VCUAM-Klassi#zierung unterscheidet mit V S1–3 einen tiefen, mittle-
ren und hohen Con"uens bei Sinus urogenitalis)
        – in Verbindung mit DSD (endokrin abhängig)
        – in Verbindung mit anorektaler Malformation (Kloakenfehlbildung)
        – isoliert: Hyposopadie, vesikovaginaler Kon"uens
Nierenagenesie mit Doppelungsanomalie des inneren Genitale:
        – Herlyn-Werner-Wunderlich-Syndrom (9)
        – ObstructedHemiVaginaIpsilateralRenalAnomaly (OHVIRA)-Syndrom (10)
Urogenitale Verletzungen (Straddle-Trauma, Missbrauch, Z.n. ritueller Beschneidung 
( Abb. 2), Fremdkörper, iatrogen)
Tumore im Bereich des äußeren Genitale (z.B. Hämangiom)

Fehlbildungen und Erkrankungen des inneren und/oder äußeren weiblichen  
Genitales im Vordergrund:

Labiensynechie, Hymen imperforatus, Hymenalatresie, Vaginalsepten, Vaginalatresie, Vaginal-
agenesie, Zervixaplasie, -atresie,  Uterusfehlbildungen, (kongenitale Zyste) der Tuba uterina, 
komplizierte ovarielle Zyste, Torsion, Teratom, Dermoid, u.a.

Tab. 1: Systematik Gynäkologische Kinderurologie
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sive funktioneller Gesichtspunkte ist
abhängig von der Höhe der Rücken-
marksläsion und der Schwere und dem
Management (CIC, anale Irrigationen)
der meist kinderurologisch betreuten
Kontinenzproblematik von Blase und
Darm. Diese erschwert das Sexualleben
physisch undpsychischmaßgeblich. Ju-
gendliche mit Spina bifida beklagen,
auf Fragen nach Sexualität und Fertili-
tät keine ausreichenden Antworten zu
finden [1]. Die Pubertas präcox, er-
schwerte Schwangerschaft, hohe Rate
von Harnwegsinfektionen und die Ver-
schlechterung der Blasenfunktion mit
der Schwangerschaft sind beispielswei-
se Themen, die im Rahmen einer inter-
disziplinären Transitionsmedizin unter
Einschluss von Gynäkologie und (Kin-
der-) urologie frühzeitig besprochen
werden sollten. Wichtige geburtshilfli-
che Aspekte ergeben sich nach voraus-
gegangenen, in der Regel spätestens
bis zur Pubertät abgeschlossenen kon-
tinenzverbessernden Operationen
(kontinente Harnableitung über Mitro-
fanoff-Stoma, Blasenaugmentation,
Faszienzügelplastik, iustierbare Schlin-
ge, artifizieller Sphinkter) und münden
nicht selten in der Kombination der Ge-
burtshilfe und (Kinder-) Urologie am
OP-Tisch. Das Gleiche gilt im Wesentli-
chen für Mädchen mit ehemaliger Bla-
senekstrophie (Inzidenz BEEK: ca.
1:10.000 Neugeborene). Postnatal im-
poniert hier nebender eigentlichenBla-
senekstrophie als Pathomorphologie
des weiblichen Genitales eine kurze,
i. d. R. normallumige Vagina, ein nach
vorne verlagerter häufig stenotischer
Introitus Vaginae mit ebenfalls anterio-
rer Fehlposition der gespaltenen Klito-
ris, eingerahmt von kranial divergieren-
den Labien. Die Besonderheiten des
knöchernen Beckens und die einge-
schränkte Funktionalität des Becken-
bodens prädisponieren zumUteruspro-
laps. Imponieren bei einem weibliche
Säugling ein weit klaffender Meatus
urethrae , eine gespaltene Klitoris mit
einemeingezogenenMons Pubis,muss
an eine weibliche Epispadie gedacht
werden; die dorsale Spaltbildung der
Urethra kann bis zum Blasenhals rei-
chen. Diagnostisch wegweisend kann

bei intermediären Formen die Harnin-
kontinenz sein.

Drei „gynäkologisch-kinderurologi-
sche“ Krankheitsbilder seien beson-
ders illustriert:
– Harninkontinenz bei Doppelniere

mit ektoper Uretermündung;
– die Kloakenfehlbildung als beson-

dere Form der anorektalen Malfor-
mation;

– das Herlyn-Werner-Wunderlich-
Syndrom als eine Form des OHVI-
RA-Syndroms (ObstructedHemiVa-
ginaIpsilateralRenalAnomaly)

Harninkontinenz bei
Doppelniere (DN)mit ektoper
Uretermündung
Definition, Symptomatik und Dia-
gnostik: Bei einer DN (bei 0,8 − 4 %
aller Kinder) verfügeneinOber- undein
Unterpol je über ein eigenes Harn sam-
melndes und ableitendes System.
Münden beide Ureteren vor der Blase
zusammen, spricht man vom inkom-
pletten Duplexsystem. Die Hauptano-
malien beim pathologischen komplet-
ten renalen Duplexsystem (2 Ureter-
knospen entspringen getrennt vom
mesonephrischen Gang) sind die ekto-
pe Uretermündung (bei ca. 1:4.000
Geburten) und die Ureterocele, jeweils
zum Oberpol gehörend, seltener auch
ohne Doppelniere vorkommend. Diese
Anomalie wird i. d. R. bereits im Rah-
men der Pränataldiagnostik oder zufäl-
lig bei einer Sonographie (Hüfte!) post-
natal detektiert − mit Hydronephrose
des häufig dysplastischen O-Pols und
dazugehörigem Megaureter und ggf.
auch Dilatation des U-Polssystems bei

häufig assoziiertem Reflux in den
U-Pol. Eine ektope Ureterocele
(E Abb.1b) − die zystische Erweiterung
des intramuralen Abschnittes des in die
Blase mündenden Ureters − kann aber
auch bei der Inspektion des äußeren Ge-
nitales eines Säuglings entdeckt und da-
bei initial mit einem Hymenalverschluss
oder einer paraurethralen Zyste (EAbb. 1a)
verwechselt werden. Der ektope Ureter
mündet beim Mädchen häufig infra-
sphinktär entweder in die Vagina
(25 %), in Blasenhals oder Urethra
(35 %) oder in den Bereich des Vestibu-
lums/Introitus und führt dann zum klini-
schenBild einer strukturellenHarninkon-
tinenz. Diese wird meist im Kleinkindes-
alter, gelegentlich aber erst später als sol-
che erkannt. Die Erkennungdieser konti-
nuierlichen, wenn auch häufig sehr dis-
kreten Inkontinenz als ein von der zykli-
schen Blasenentleerung unabhängiges
Tröpfeln kann beim Säugling schwierig
sein; beim Klein- und Schulkind kann es
als funktionelle kindliche Harninkonti-
nenz lange fehlgedeutet werden.

Gerade bei einer ektopen Mündung in
die Vagina fehlt meist ein Megaureter
(E Abb. 3), die DN kann wegen einer
ausgeprägten Dysplasie des Oberpols
sonographisch maskiert sein („Cryptic
duplication“), bei entsprechendem
Verdacht ist dann eine MR-Urographie
erforderlich.

Therapie (ektoper/stenotischer O-
Polureter: Bei häufig quasi funktions-
losemO-Pol löst die Heminephrourete-
rektomie das Problem einer Inkonti-
nenz, bei Erhaltungswürdigkeit erfolgt
der Anschluss des O-pols an den U-Pol,

Abb. 1: a) Paraurethrale Zyste bei einem2Woalten Säuglingmit zunehmenderMiktionsproblema-
tik b) Ektope Ureterocele bei komplettemDuplexsystem (aus Dietz, Schuster, Stehr: Operative Kin-
derurologie: ein Kompendium.München: Urban und Vogel, 2001
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ebenfalls mit Resektion des überflüssi-
gen O-Polureters.

Kloakenfehlbildung
Bei der sehr seltenen Kloakenfehlbil-
dung (KF, ca. 1:20.000) münden Ureth-
ra, Vagina und Rektum in einen ge-
meinsamen Ausführungsgang („Kloa-
ke“), den „common channel“ („cloa-
ca“ in E Abb. 4, S. 26). Die ESPU diffe-
renziert bei der KF einen „low and high
confluence“. Es finden sich mit bis zu
60 % häufiger urogenitale Begleitfehl-
bildungen als in der Gesamtgruppe der
Neugeborenen mit anorektaler Malfor-
mation (ca. 1:4.500). Bei ca. 40 % liegt
eine Doppelung des Müller-Systems

vor, ein Uterus bicornis oder didelphys
(U2/U3 nach ESHRE) mit 2 Hemivaginae
(V1). Dabei können Septierung oder
Doppelung symmetrisch oder asymme-
trisch mit ggf. einseitiger Verschluss-
problematik auftreten. 30 % der Neu-
geborenen mit KF präsentieren sich mit
Hydro(metro)kolpos. Häufig bleibt aber
unklar, warum es zu einem Sekretstau
kommt, der „common channel“ ist
i. d. R. nicht obstruiert. 90 % der Kin-
der mit Hydrokolpos hatten begleiten-
de urologische Anomalien wie Reflux,
Megaureter oder Agenesie [3]. Ein un-
drainierter Hämato(metro)kolpos kann
zu einer Obstruktion des oberen Harn-
traktes und/oder einer Blasenentlee-
rungsstörung führen, die primär beste-
hend mit oder ohne assoziierte Sac-
rum- und Rückenmarkspathologie
nicht selten auftreten. Innerhalb dieser
Fehlbildung existieren viele individuelle
Varianten, deren Definition und Ma-
nagement entscheidend sind hinsicht-
lich der Urin- und Stuhlinkontinenz
bzw. Entleerungsstörung, der Sexual-
funktion und der zukünftigen Möglich-
keit einer Schwangerschaft. Eine dia-
gnostische Endoskopie und ein (3D)
MRT sind heute Standard.

Der Länge der Urethra wird hinsicht-
lich der Auswahl der OP-Technik (Pos-
teriore Sagittale Ano Recto Vagino
Urethro Plastik kombiniert ggf. mit To-
taler oder Partieller Urogenitaler Mo-
bilisation [TUM/PUM] oder Separation
des Sinus urogenitalis) und der Pro-
gnose eine große Bedeutung zuge-
messen [4]. Bei 63 % beschreibt Levitt
[5] die Möglichkeit eines vaginalen
„Durchzugs“, bei 18 % war ein Ersatz
mittels Darm erforderlich, bei 19 %
gelingt eine Verlängerung mittels „va-
ginal flap“ oder „switch“. Die Indika-
tionen für eine Reoperation nach KF
beinhalten den persistierenden Sinus
UG, die rektale Striktur, die erworbene
Atresie oder Stenose der Vagina
oder/und Urethra, das fehlpositionier-
te Rektum, eine urethro- oder rektova-
ginale Fistel und den Rektumprolaps
[5]. E Abbildung 5 (S. 27) zeigt den en-
doskopischen und intraoperativen Be-
fund bei abdomino-perinealer Korrek-
tur inklusive „vaginal switch“ [6] und
Ureterneueinpflanzung bei einer KF
mit langem Sinus, sehr kurzer Urethra
und Uterus didelphis. Der ehemalige
„common channel“ wird die Neo-
urethra.

Abb. 2: Befund bei einem 14-jährigen Mäd-
chen mit kindlicher Harninkontinenz (zysto-
skopisch ausgeprägte Trabekulierung) infolge
einer intermittierenden Meatusstenose („Ver-
legung“) durch Narbenzügel bei Z.n. ritueller
Beschneidung.

Abb. 3: Schematische Darstellung eines kom-
pletten Duplexsystems mit ektoper Mündung
des Ureters in die Vagina, zur kontinuierlichen
Inkontinenz (Tröpfeln) führend.

Abb. 4: a) typisches klinisches Bild einer Kloakenfehlbildung. b) – d) KM-Darstellung zur Veran-
schaulichung der Anatomie. cloaca=common channel. e)-f): Ergebnis nach operativer Korrektur,
schön separierter jeweils orthotoper Vaginal- und Urethraleingang, orthotoper Neoanus.
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Herlyn-Werner-Wunderlich-
Syndrom
Die unilaterale Nierenagenesie (ca. 1:
1.100) ist häufig mit einer Anomalie der
Derivate des Müllerschen und Wolff-
schen Ganges vergesellschaftet, bei ca.
einem Drittel der Mädchen finden sich
partielle oder komplette Doppelanlagen

von Uterus und Vagina in Folge einer in-
kompletten oder gestörten Entwicklung
des Müllerschen Ganges bzw. einer par-
tiellen oder kompletten Fusion der Gän-
ge [7]. DieObstruktion auf einer Seite ei-
ner Doppelbildung wurde bereits 1967
bei einem pubertierendenMädchen be-
schrieben [8]. Das Herlyn-Werner-Wun-

derlich-Syndrom charakterisiert die sel-
tene Variante mit „presence of hemiva-
ginal septum, a didelphic uterus, and ip-
silateral renal agenesis“ [9], wird aber
auch als Synonym für das Obstructed-
HemiVaginaIpsilateralRenalAnomaly
(OHVIRA)-Syndrom verwendet [10].
Wunderlich [11] selbst beschrieb einen
Uterus bicornis mit einer fehlenden
Kommunikation des rechten Hemiute-
rus zur simplen Vagina. Kapczuk [12]
fand bei 13,6%derMädchenmit OHVI-
RA-Syndrom nach der Menarche einen
rudimentären, nicht kommunizierenden
Uterus unicornis. EAbbildung 6 illus-
triert die klassische Pathologie. Schlo-
mer [13] betont, dass sich dem Kinder-
urologen bzw. -chirurgen statt der rena-
len Agenesie auch eine atrophe oder
dysplastische Niere präsentieren kann,
die ggf. schwer bzw. nur über eine Lapa-
roskopie zu detektieren ist und, falls mit
einer ektopen Uretermündung in die
obstruierteHemivaginamündend, zu ei-
ner anhaltenden (vaginalen) Leckage
auch nach vaginaler Dekompression
und Septumresektion führen kann (!).
Auch eine Multizystische Niere (MCKD)
sollte ein Screening nach Anomalien des
Müllerschen Ganges implizieren [14].

Zyklusabhängige abdominale Schmer-
zen, eine Dysmenorrhoe und die abdo-
minopelvine Raumforderung sind kli-
nisch-diagnostisch wegweisend. Die
durchschnittlich 12−13-jährigen Mäd-
chen [12] können aber auch mit einem
akuten Harnverhalt [10] erstmals sym-
ptomatisch werden oder sich mit ei-
nem Pyokolpos [15] präsentieren.

Die Therapie besteht in der Dekom-
pression und ggf. Septumresektion,
unnötige, eine „RF verfolgende“ ab-
dominelle Zugänge sind unbedingt zu
vermeiden, eine weitere Gynäkologi-
sche Betreuung ist erforderlich.
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Abb. 5: Kloakenfehlbildung, siehe auch Text. a) – e): Endoskopischer „Weg“, von distal nach proxi-
mal, a) langer common channel, b) nach 3,5 cm ginge es über die kurze Urethra=U in die Blase, an
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Judith−Esser-Mittag-Preis

Die AG Kinder- und Jugendgynäkolo-
gie e.V. vergibt auch in diesem Jahrwie-
der den Judith-Esser-Mittag-Preis für
herausragende wissenschaftliche Ar-
beiten zu Themen aus dem gesamten
SpektrumderKinder- und Jugendgynä-
kologie. Ziel ist die Förderung der For-
schung im Bereich der Kinder- und Ju-
gendgynäkologie. Es sind insbesondere
Arbeiten zu aktuellen klinischen Prob-
lemstellungen aus der Kinder- und Ju-
gendgynäkologie erwünscht.

Einsendeschluss:Montag, der 31. De-
zember 2018 (es gilt das Datum des
Poststempels)

Bevorstehende Veranstaltungen
der AG Kinder- und
Jugendgynäkologie e.V.

Intensivkurs I
„Grundbestand der Kinder- und
Jugendgynäkologie“ 2018
14.–17. November 2018
inMerseburg

11. Berliner Symposium für
Kinder- und Jugendgynäkologie
4. − 6. April 2019
Auf folgende spannende Themen-
schwerpunkte und wissenschaftliche
Sitzungen können Sie sich freuen:
P Internationale Sitzung „European

Perspectives“
P Sitzung zu Ehren des 80. Geburts-

tags von Frau Dr. Marlene Heinz
„Gestern – heute – morgen“

P Trainee-Sitzung: Der besondere Fall
P Teenager-Schwangerschaften
P Ulrich-Turner-Syndrom

P Onkologie in der Kinder- und Ju-
gendgynäkologie

P Aus der Praxis für die Praxis
P Über den Tellerrand geschaut
P AGS/PCOS
P Knochengesundheit
Trainee-Sitzung:
Der besondere Fall
Erstmals wird im Rahmen des 11. Berli-
ner Symposiums eine Trainee-Sitzung
mit dem Thema „Der besondere Fall“
angeboten, inwelcher sich junge Kolle-
ginnen und Kollegen in Weiterbildung
mit einem Vortrag beteiligen können.
Ein bester Vortrag wird prämiert.
Der Vorstand der Arbeitsgemeinschaft Kin-
der- und Jugendgynäkologie e.V. lädt alle
jungen Assistenzärztinnen und -ärzte ein,
sich in daswissenschaftliche Programmdes
Symposiums aktiv einzubringen.


