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EDITORIAL

iese GYNAKOLOGIE-Ausgabe befasst sich
mit den vielfiltigen Bereichen des jungen
Fachgebietes Kinder- und Jugendgynikolo-
gie:

Was ist beim Méadchen normal?

Die padiatrische Perspektive: Dr. med. Kerstin Ruoss,
Zlrich, beschreibt die speziellen Techniken zur Un-
tersuchung im Genitalbereich beim kleinen Mad-
chen, die Kenntnis des Normalen und mégliche Va-
rianten, welche keinen Krankheitswert haben, aber
dennoch einer guten Aufklérung und Begleitung be-
dlirfen. Der Untersuchenden solften Pathologien der
Vulve mit Veranderung der Morphologie bekannt

Liebe Leserin, lieber Leser

sein, um eine relevante Pathologie nicht zu verpas-
sen, Pédiaterinnen und Padiater begleiten haufig die
Jugendlichen auch nach der Menarche, sodass sis
mit den in der Pubertét einsetzenden hormonellen
Stérungen und deren Auswirkungen konfrontiert
sein kénnen.

Welche hormonellen Besonderheiten

im Jugendalter?

Die endokrinologische Perspektive: Dr. med. Anja
Wiiest, Bern, beschreibt neben den Besonderheiten
in cer Adoleszenz die Bedeutung der sorgfiltigen
Anamnese und der diagnestischen Untersuchungen.
Sie spricht negative psychosoziale Auswirkungen ge-
wisser Hormenstorungen an, welche beim Therapie-
entscheid zu berlicksichtigen sind. Lang anhaltende
Zyklusstérungen sollten nicht vorschnell mit einer
Pille therapiert, sondern erst sorgfiltig differenzial-
diagnostisch abgeklart werden. Bei komplexen Sté-
rungen ist interdisziplindr mit der (pédiatrischen)
Endokrinologie oder der DSD-Sprechstunde vorzu-
gehen. Im frihen Jugendalter soll aber auf die
Pathologisierung von Hormonschwankungen oder
eines Ultraschallbildes verzichtet werden und bei-
spielsweise der Terminus «at risk for PCOS» verwen-
det werden. Bei Adipositas im Jugendaiter steht klar
die Motivation fiir eine Lifestylednderung im Vorder-
grund - eine der grossen Herausforderungen in der
Jugendgynikologie.
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Welche Kontrazeption?

Die Perspektive Schwangerschaftsverhiitung: Dr.
med. Kathrin Erkert, Weinfelden, zeigt feinflihlig
heutige Bedlrfnisse und den grossen Beratungsbe-
darf bei Jugendlichen auf. Genaue Kenntnisse der
verschiedenan Methoden mit den Vior- und Nachtsi-
len gewdhrleisten eine zeitgemasse Kentrazeptions-
beratung. Sie fasst Erkenntnisse neuer Studien zu-
sammen und informiert Uber Neuentwicklungen und
Alternativen zur hermonellen Kontrazeption, die
demnéchst auch in der Schweiz singefiihrt werden,

Fanconi-Andmie und Jugendgynékologie

Die komplett interdisziplindre Perspektive: Die hier
von der Autorin erlduterte Fanconi-Andmie kann als
Paradebeispiel fiir die Breite der Jugendgynakologie
dienen, da diese genetische Stérung sowohl mit ana-
tomischen, endokrinen, enkologischen und repro-
duktionsmedizinischen Pathologien assoziiert sein
kann. Da die Betroffensn heute das 4. Lebensjahr-
zehnt erreichen kénnen, haben wir die Konssguen-
zen fiir die Vorsorge, die Begleitung, die Kontrazep-
tions- und die Sexualberatung zu kennen und im
Sinne der betroffenen Frauen mitzutragen.

Wir winschen hrien eine spannende Lektiire,

Dr. med. Ruth Draths
Prasidentin GYNEA
Frauenpraxis Buchenhof
6210 Sursee



Fanconi-Anamie bei Madchen und

Frauen

Ein Modell fiir die Interdisziplinaritat in der Kinder- und Jugendgynékologie

Die Fanconi-Anémie ist eine angeborene genetische Erkrankung, die aufgrund
eines Defekts in der DNA-Reparatur zu erhéhter Chromosomenbriichigkeit
fiihrt. Neben hématologischen Einschrankungen treten hiufig urogenitale Fehl-
bildungen, Pubertdtsentwicklungsstérung, frihes Ovarialversagen sowie Platten-
epithelkarzinome des Urogenitaltrakts auf. Die Erkrankung kann als ein Modell
flr die interdisziplindre Versorgung und Beratung betrachtet werden, da fast
alle gyndkologisch relevanten Organsysteme betroffen sein kénnen.

Ruth Draths, Eunike Velleuer

Lebenserwartung

bei Fanconi-An3mie
Dank dem Fortschritt
der Medizin, der ver
besserten Knochenmark-
transplantation, der
Friherkennung von Tu-
moren und anderen Be-
handlungsmoglichkeiten
erreichen heute viele
Patientinnen und Pati-
enten  mit  Fanconi-
Andmie (FA) das Ju-
gend- und das junge Er-
wachsenenalter. Die Lebenserwartung
konnte sukzessiv erhoht werden und be-

Merkpunkte

1. Die Fanconi-Anamie (FA) ist keine Kinder-
krankheit mehr, die Lebenserwartung be-
trégt heute gegen 40 Jahre.

2. Die Kenntnis dieser seltenen Erkrankung ist
fiir Gynékologen wichtig, da alle gynakolo-
gisch relevanten Bereiche betroffen sein kan-
nen.

3. Die FA ist ein Risikofaktor fiir die Entwick-
lung einer Ovarialinsuffizienz, oft ist die Pu-
bertdtsentwicklung eingeschrankt und bereits
in der Jugend eine Hormontherapie notwen-
dig.

4, Wegen des massiv erhohten Karzinomrisi-
kos ist die jugendgynékologische Vorsorge
bereits ab dem 13. Lebensjahr sinnvall.

5. In Anbetracht der Komplexitét dieser Er-
krankung ist die interdisziplindre Zusammen-
arbeit mit der (padiatrischen) Endakrinclagie,
der Onkologie, mit Transplantationszentren
und FA-Spezialisten essenziell. Alle Patienten
sollen im FA-Register erfasst sein.
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trégt heute gegen 40 Jahre (1) (Abbil-
dung 1),

Die l&ngere Lebenserwartung flhrt fur
die Betrofferien, aber auch fir die be:
treuenden Arzie zu ganz neusn Frage-
stellungen. Neben Wachstum, Karzinom-
vorsorge und  Pubert8tsentwicklung
riicken fir junge Erwachsene nun die se-
xuelle und reproduktive Gesundheit mit
den Fragen rund um Sexualitdt, Kontra-
zepﬁ-oﬁ,.Fer-tthii't und Kinderwunsch in
den Blickpunkt.

Anatomische Varianten

und Fehlbiidungen

Bei FA liegt eine erhdhte Inzidenz an
anatomischen Varianten oder Fehlbil-
dungen im urogenitalen oder/und an-
ogenitalen Bereich ver. Nierenfehlbildun-
gén sind haufig bei FA und oft mit
Fehloildungen des inneren Genitales ver-
bunden. Uber 30% aller FA-Patienten
weisen Defekte oder Fehlbildungen der
Niere auf, wie unilaterale Aplasie, Hypo-
plasie, Hufsisenniere oder Doppelbild-
ungen der Niere oder der ableitenden
Harnwege, Bei ménnlichen Patisnten
wergen in zirka 20% der Félle Fehlbildun-
gen des mannlichen Genitales angege-
ben (2).

Hingesgen sind diese bei Frauen nur in
2% der Fille beschrieben. Es ist anzu-
nehmen, dass dis Inzidenz weit héhear ist,
da die Fehlbildungen des inneren Geni-
tales nicht sy'sterﬁatisch untersucht und
dadurch hdufig Ubersehen oder erst im
Laufe der Pubertdt bzw. bei Kinder
wunsch symptomatisch werden. Fir die
Jugendliche ist aber eine friihzeitige Er-
kennung van Fehloildungen des inneren
und/oder 2usseren Genitales sehr wich-

tig, da Fehlbildungen der MillerGange
mit Abﬂussstérungen ginhergehean kén-
nen und zu akuten Schmerzen oder gar
notfallmassiger Hospitalisation  und
Operation fihren.

Deashzlb solltan beai allen Midchen mit
FA, insbesondere bei Verliegen von re-
nalen Anomalien, spatestens bei Tanner-
Stadium B3, Fehlbildungen des inneren
und Busseren Genitales mit einer ju-
genagynakologischen und
transabdominalen  Sonografie  ausas-
schlossen werden (3).

Kontrolle

Weitere Fehlbildungen

Die FAist in etwa 6% der Falle mitschwe-
ren angeborenen Herzfehlern assoziiert,
deren Kenntnis insbesondere bei Fragen
zu Kontrazeption und Kinderwunsch
wichtig ist. Eine unerwartete Schwanger-
schaft sollte unbedingt verhindert wer-
den, und vorgangig sollten die priékon-
zeptionelle Beratung und die Herz-
diagnostik stattfinden.

Besonders haufig ist die FA mit Fehl-
bildungen des Skelettsystems verbun-
den, typischerweise mit Radiusaplasie
und Fehlstellung der Hande, Aplasie des
Daumens oder Dysmelie sowie Wirbsl-
saulen- und Beckenfehlbildungen (Ab-
bildung 2). Letztere kénnen sich auf Se-
xualitdt, ‘Schwangerschaft und Geburt
auswirken,

Endokrine Stérungen

Haufig geht die FA mit endokrinen 5t8-
rungen ainher (4). In der Kindheit steht
meist das verminderte Wachstum im Vor-
dergrund, dem sowohl ein Wachstums-
hermenmangel als auch eine Stérung
des Knochenstoffwechsels zugrunde lie-
gen kann. Deshalb sollte frihzeitig ein
padiatrischer Endokrinologe einbezo-
gen werden (5). Neben der Wachstums-
stérung kommt es hiufig zu erniedrigter
Knochendichte eder friher Osteopo-
rose. Auf die Substitution mit Vitamin Dy
und eine ausreichende Kalziumzufuhr
sollte geachtet warden (6). Die DEXA-
Messung bai FA ist anders als Oblich zu
bewerten, es sind spezielle Kurven fir
den Knochendichtevergleich anzuwen-
den. Weitere endokrine Stérungen be-
treffen den Schilddriisenstoffwechsel,
der regelmassig Uberprift werden sollte,
sowie die Pubertatsentwicklung (7).



Stérung der Pubertdtsentwick-
lung und der reproduktiven
Gesundheit
Pubertatsentwicklungsstérungen  sind
bei FA h3ufig und fir die Betroffenen oft
sehr belastend. Ein zu friher Pubertits-
beginn ist selten, dieser kann aber zum
Beispiel bei assoziierten Hirnfehlbildun-
gen auftreten. Haufig kommt es zu einer
spaten Pubertdtsentwicklung, zum Un-
terbruch, oder sie fehlt ganz. Deshalb
sollte die Pubertdtsentwicklung regsi-
midssig germass Tanner-Stadien kantrol-
liert und bei Anzeichen einer Entwick-
lungsstérung weiter abgeklrt werden.
Die 5torung der Pubertdtsentwicklung
kann auch eine Folge der medikaments-
sen Therapie sein, bei Madchen mit FA
zum Beispiel infolge der Behandlung mit
Androgenen, die haufig zur Stabilisie-
rung der hamatopoetischen Leistung zin-
gesetzt werden. Androgens, welche seit
vielen Jahren erfolgreich bei FA zur Ver-
besserung der Knochenmarkdepression
eingesetzt werden, kénnen mit Neben-
wirkungen wie Hyperandrogenamie,
Hirsutismus, Virilisierung und fehlender
Pubertatsentwicklung einhergehen. Sys-
tematische Studien hierzu fehlen leider,
Bei vielen Patientinnen und Patienten mit
FA kemmt es in friher Kindheit bersits
zur aplastischen Andmie mit notwendiger
Stammzelltransplantation, was die Ovar-
funktion bleibend schidigen kann.

Rechtzeitige Fertilititsprotektion bei
Médchen

Die rechtzeitige Fertilitdtsprotektion ist
erst in jlingerer Zeit aufgrund des linge-
ren Uberlebens in den Fokus geriickt
und wurde friher nie durchgefiihrt. Hier
stand das unmittelbare Uberleben der
Betroffenen im Vordergrund. Falls es vom
Krankheitsverlauf, vam Alter und von der
Pubertétsentwicklung her vertretbar ist,
solite unbedingt eine Beratung bezliglich
fertilitatsprotektiver Optionen erfolgen.
Diese umfassen je nach Gegebenhsiten
und pubertarer Reife die Entnahme und
die Vitrifikation (Kryokonservierung) von
Eizellen nach vorgangiger Stimulation,
die Entnahme und die Kryokonservie-
rung von Eierstockgewebe oder allenfalls
einzig die ovarielle Suppression zum
moglichen Schutz dés Ovars vor siner go-
nadotoxischen Behandlung,
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Lebenserw
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Abbildung 1: Verdnderung der Lebenserwartung bei Patienten mit Fanconi-Animie von

1990 bis heute (adaptiert nach [1]).

Fertilitatsprotektive Massnahmen sind
aber nur indiziert, wenn die gesundheit-
lichen Bedingungen eine allfillige spi-
tere Schwangerschaft Uberhaupt zulas-
sen. Bei einigen angeborenen Herz-
fehlern, bei Fehlbildungen des inneren
Genitales oder anderen assoziierten
Fehlbildungen, welche das Schwanger-
schaftsrisiko per se stark erhdhen, sollte
vor belastenden Eingriffen eher abgese-
hen werden, Auch die leider hohe Morta-
litdtsrate  infolge FA-Komplikationen
muss vor einer allfalligen fertilitdtspro-
tektiven Behandlung besprochen wer-
den (8). Fir diese Einschitzung ist eine
sorgfaltige Abklérung und Beratung er-
forderlich. '
Zudem kann die FA &n sich auch zur pri-
maturen  Ovarialinsuffizienz  (POF/POI)
fithren (9).

Haufig verminderte Geschlechts-
entwicklung

Bei betroffenen Buben und Méannern
geht die FA hdufig mit Hypogonadismus,
Unterentwicklung der sekundéren Ge-
schlechtsmerkmale, erniedrigtem Testo-
steron und Azocspermie einher (7). Bei
vielen FA-Betroffenen ist die Fertilitét
deshalb meist schwer singsschrénkt, was
sich auch auf die psychosexuelle Ent-
wicklung auswirken kann. Bei Madchen
besteht gehauft eine primére Amenor-
rhé, oft ein kindliches Erscheinungsbild
mit mangelnder Brustentwicklung und
Unreife des dusseren und inneren Geni-
tales. Das hat Auswirkungen auf die psy-
chosexuelle Gesunchait, bleiben doch
die jungen Frauen Zusserlich eher kind-
lich, werden meist jlingsr geschatzt, und

Abbildung 2: Daumenaplasie (mit freundli-
cher Genehmigung von Dr. Velleuer)

das Genitale bleibt infantil und hypo-
Gstrogen. Oft ist die sexuelle Entwick-
lung eingeschrinkt und zllfdlliger Ge-
schlechtsverkehr schmerzhatt,

Kontrazeption

FA ist gemass den internationalen Emp-
fehlungen (2) keine grundsitzliche Kon-
traindikation flr eine kombinierte hor
manelle Kontrazeption, allerdings mls-
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Verteilung der Tumorhaufigkeit
4589 Patienten, 67 solide Tumore
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Abkirzung, HNSCC = Hals-Nassn=Plsttenepithelkarzinom

Abbildung 3: Haufige gynékologische Tumoren bei Fanconi-Animie-Patienten. Bei betrof-
fenen Madchen und Frauen sind Malignome der Vulva, der Zervix und der Brust am h&u-

figsten (modifiziert nach [2]).

sen kardiovaskulgre Kontraindikationen,
Thromboseneigung und Leberpatholo-
gie ausgeschlossen werden. Unklar ist,
ob auch ein antiandrogenes Gestagen
gegeben werden darf, das in Anbetracht
der therapeutischen Wirkung der Andro-
gene (z. B. Danazol) auf die Blutbildung.
In der Literatur finden sich dazu keine
Studien oder Empfehlungen.

Bei der Wzh| des Kentrazaptivums sollen
das Blutungsrisiko, insbesondere bei
Vorliegen einer Thrombopenie oder An-
dmie, sowie ein mogliches Infektionsri-
siko vor Einlage eines Fremdkérpers be-
ricksichtigt werden. Bai Wunsch nach
intrauteriner Kontrazeption muss eine
uterine Fehlbildung ausgeschlossen wer-
den. Allen Personen mit FA sind ein be-
sonderer Schutz vor sexuell Ubertrag-
baren Infektionen und die generelle Ver-
wendung des Kondoms zusdtzlich zur
Verhiitung zu empfehlen.

Hormonelle Therapie bei jugend-
lichen Médchen

Wird die Diagnose einer (beginnendan)
Ovarizlinsuffizienz gestellt, sollten so-
wohl die moglichen fertilitdtserhalten-
den Massnzhmen diskutiert als auch mit
der hormonellen Ersatz- oder Entwick-
lungstherapie begonnen werden. Bei
noch infantiler Entwicklung wird meist
transdermal eine reine Estradiolsubstitu-
tion eingelsitet und schrittweise unter
Berlicksichtigung der Vertriglichkeit ge-
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steigert. Erst bei Tanner-Stadium 4 der
Brust und entsprechender Reifung des
Uterus mit Aufbau des Endometriums
wird auf eine sequenziell kembinierte
Hormonersatztherapie (HRT), moglichst
mit bioidentischen Hormonen, gewech-
selt, wobel die individuelle Situation
(Lebererkrankung, Gerinnungsstorung,
Thromboserisiko) beriicksichtigt werden
muss. Tritt die Ovarialinsuffizienz erst spa-
ter im Leben ein, gelten dieseloen thera-
peutischen Richtlinien wie bei anderen
erwachsenen Frauen unter besonderer
Berlicksichtigung der hepatischen Situa-
tion, des prinzipiell hohen Osteoporese-
und des Karzinomrisikos (2).

Erhéhte Malignitdt, HPV-Imp-
fung und Vorsorge

Bei FA bestsht ain hohes Risiko fiir die
Entwicklung einer malignen Erkrankung
(10). Stehen in der Kindheit die hédmato-
logischen Erkrankungen im Vordergrund,
steigt in der Adoleszenz und im frithen
Erwachsenenalter das Risiko fir Platten-
epithelkarzinome,
und im anogenitalen Bereich. Fir orale
Tumoren besteht e&in  Screeningpro-
gramm, mit Selbstkontrolle durch Betrof-
fene und regelmassiger, nicht invasiver
Blrstenbiopsie durch die Fachperson ab
dem 10. Lebensjahr (11). Auch fiir gyns-
kologische Tumoren ist das Erkrankungs-
risiko erschreckend noch, das relative
Risiko fir genitale Karzinome mit 40 Jah-

vorwiegend enoral

ren betrégt 30% (Abbildung 3). Das Tu-
maorrisiko .steigt leider schon in frilhen
Jahren: Die jlingste FA-Patientin mit Vul-
vakarzinerm war 14-jahrig, mit Zervixkarzi-
nom 21-jghrig (12-14), seltener sind Vagi-

nal- oder Korpuskarzinome (15).

Deshalb muss die Vorsorge frith, engma-

schig und gezielt erfolgen, wobei sie ins-

besondere die sorgféltige Inspektion der

Vulva und des anogenitalen Bereichs

umfassen muss.

Gemass internationalen Empfehlungen

(2) umfasst die Kinder- und jugendgyns-

kologische Vorsorge

B ab dem 13. Lebensjahr die Inspektion
des ausseren Genitales (Vulvoskepis
und Inspektion der Perianzlregion)

B ab Menarche oder ab dem 16. Le-
bensjahr zusatzlich die Kolposkopie
mit PAP-Abstrich der Zervix und das
HPV-Screening (16).

Haufig ist jedoch die innere gynikeologi-
sche Untersuchung schmerzhaft und be-
lastend flir die Madchen, vor allem bei
Hypogonadismus und Ostrogenmangel.
Dann muss individuell mit der Betroffe-
nen besprochen werden, wie die Vor-
sorge am besten durchgeflhrt werden
kann, eventuell konnen sine topische
Anasthesie oder/und eine lokale Ostro-
genisierung genutzt werden. Auch die
leider haufig notwendigen Biopsien sind
schmerzhaft und miissen gelegentlich in
einer Anelgosedation durchgefihrt wer-
den,

Die frih einsezende und lebenslange

Vorsorge ist enorm wichtig, deshalb

sollte eine Traumatisierung unbedingt

vermieden und alle Mdglichkeiten zur

Verbesserung der Compliance sollten

genutzt werden. Dazu gehdrt die Schu-

lung in Selbstinspektion der Vulva mittels

Handspiegel.

Alle FA-Patienten frih  die

HPV-Impfung erhalten, nach Stammzell-

transplantation muss diese wiederhaolt

werden (16).

Die aktuellen Empfehlungen flr die gy-

nakologische Vorsorge bei FA finden Sie

im Anhang dieses Artikels, ebenso eine

sollen

Anleitung zur Selbstinspektion. Weitere
Informationen, Berichte und Links unter:
Deutsche Fanconi-Andmie-Hilfe, Inter-
net; www.fanconi.de. i




Dr. med. Ruth Draths

(Erstautorin, Korrespondenzadrasse)

FMH Gynékologie und Geburishilfe
Frausnpraxis Buchenhof

Buchenstrasse 8§

4210 Surses

E-Mail: ruth.draths@frzuenpraxis-buchenhof.ch

Dr. med. Eunike Velleuer
Helios Klinikumn Krefeld

Anmerkung zu den Autorinnen:

Dr. med. Eunike Velleuer, pzdistrische Himats-
Onkologin, ist Oberérztin im Zentrum fur Kinder-
und Jugendmedizin des Helios-Klinikums Krefeld.
Zusétzlich arbeitet sie als wissenschaftliche Ange-
stelfte am [nstitut fir Zytopathiclogis der Universi-
tat Dusseldorf, Als europawelt flihrende Spezialis-
tin fir Fanconi-Anamiz [sitet sie gemeinsam mit
der dautschan Fanconi-Andmie-Selbsthilfagruppe
ein internationales Forschungsprojekt zur Friih-
erkennung von oralen Tumarvorduferisionen und
zum Empowerment der Patienten.

Dr. med. Ruth Draths, Facharztin fir Gynakologie
und Geburtshilfe, Prasidentin Gynea, befasst sich
seit vielen Jahren mit den Auswirkungen von chro-
nischen Erkrankungen und Beeintrichtigungen auf

die Pubertitsentwicklung, mit Endekrinolagie der
Jugendzeit und weiteren kinder- und jugendgy-
nékolagischen Fragestellungen. Sie st in sigener
Praxis mit Schwerpunkt Kinder- und Jugendgyni-
kologle tstig.

Interasszenkontlikte: kelna.
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Anleitung zur Selbstuntersuchung des dusseren weiblichen Geschlechtsorgans

- fiir jugendliche Patientinnen

Anschauen;

Setzen Sie sich bequem mit sinem Handspisgel

| oder vor sinen grossen selbststehenden Spisgel
und betrachtan Sie das dussere Geschlechtsorgan.
Spreizen Sie dafiir die dusseren Schamlippen, um
ziles genau zu sehen. Lehnen Sie sich etwas zurlick,
um auch den Damm und den Afterbereich genau
zU Inspizisren.
Falls es schwiarig fir Sie ist, sich so gerau anzu-
sehausn, kénnen Sie sich auch mitdem Handy foro-
grafieren und das Bild auf dem Computer vergriss-
sern, um die Haut genau zu betrachten und allfllige
Verdnderungen zu sehen.

Schamhiigel / Mons pubis
rechts finks ‘

_ Klitorisschaft \

Aussere Schamlippen ‘

Vorhaut I
|

‘ Hamnrishrenaffnung Klitorisspitze (Kitzler) ‘

\ Scheideneingang Innere Schamiippen

|

Jungfernhdutchen, Hymen
Damm [
After

Was ist we?

Korrekte anatomische Bezeichnungen:

Dokumentation fir sichtbare Verdnderungsn zn

der Vulva bel Fanconi-Anamis '

Bitte zeichnen Sie die zufflligen Stellen in die

Skizze sin. Bezeichnen Sie diese zusiizlich (rechts,

links, ‘oben, unten, anatomische Struktur). Fertigen

Sie soweit moglich auch eine Fotodekumentation

an. Nehmen Sie die Skizze mit zur gynikelogischen

Kontrolle und besprechen Sie Auffalligkeiten mit

Ihrern Gynakologen/Ihrer Gynakologin,

Achiten Sie auf.

Hautverénderungsn, Verfarbungen, punktfdmige

Auflzgerungen an

W Klitorisspitze und Vorhaut

B Aussen- und Innenseite der Schamlippen und
zwischen den Schamlippen

® Damm und Afterbereich (hier nicht abgebidet)

Nams:
Datum:
Autarin: 37, med. Rutn Draths, 202!

Capyright: Ruth Bratrs |
llystrationen. Nadja Saltensweller, Luzem
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Gynéakologische Vorsorge fur
Fanconi-Andmie-Betroffene

AN DIESE THEMEN UND UNTERSUCHUNGEN
SOLLTEN DIE FACHARZT+INNEN DENKEN

/ % Deutsche
F A Fanconi-Anémie-

e Hilfe e.V.

WWW.FANCONI.DE

Médchen und junge Frauen mit Fanconi-Anémie sollten gyndkologisch und endokrinologisch frilhzeitig von Fachérzt'innen
begleitet werden. In dieser Ubersicht kann man sehen, welche Untersuchungen fur jede Altersphase anstehen. Flr die Kindheit
und Pubertét empfehlen wir spezielle Kinder- bzw. Jugendgynékologtinnen fir eine "Madchensprechstunde” aufzusuchen, die auf
die Bedlrfnisse heranwachsender Mé&dchen eingerichtet sind. Die regelmdBige gyndkologische Krebsvorsorge ist fir FA-
Betroffene ab dem jungen Erwachsenenalter ein wichtiger Schwerpunkt, um einem erhéhten Risiko flr gynékologische Tumoren

frihzeitig begegnen zu kénnen.

HPV-Impfung Vitamin D weiterhin
(Wiederholung  regelm&Rig kontrollieren
nach KMT) ¢

Verlauf der Pubertit
kontrollieren
Bei fehlender Entwick-

Urogenitalen* Bereich
kontrollieren auf

Uber Moglichkeiten
cler Erhaltung oder
Forderung der

magliche lung eventuell Fruchtbarkeit
anatomische 8 KINDHEIT & abkiare:; Ianser:1 in beraten
Varianten i padiatrischer
~(Han- und VORPUCERITAT Endokrinologie
Geschlechts- (8-12 JAHRE)
organe) N = 2
b Brust- . - '
5. ® o PUPERTAT - Uer
' (10-16 JAHRE) jEsshutung
Jugendgynako- beraten
A logische Kontrollen »
Fophte d”’%h - Kontrolle des auReren
AUliere Sauciian Y 13 - Genitales, eventuell mit
Alle 2 Jahre Messung Kolposkop
Untersuchung  Jéhrlicher PAP-Abstrich der Knochendichte s _\l/('erg;ﬁgi
- erungsmikroskaop
der Brust von Gebarmutterhals & '

18 Muttermund
RegelméRige Kontrolle

des auReren Genitales

mit Kolposkop Bei beginnender

16 JUNGES Elerstocks;hwache

Ab sexueller ev. Hormon-
" ERWACHSENEN erssbthera
Aktivitat: pie
L ALTER

Jahrliche
kolposkopische (16-20 JAHRE)
Inspektion mit

PAP-Abstrich !
Jéhrliches 20

HPV-Screening

Ev. jahrlicher
Analabstrich

GENERELLE VORSORGE

Ab Pubertét bzw. verzégerter/fehlender Pubertatsentwicklung:
Jahrliche Kontrollen von Hormonstatus (LH, FSH, Estradiol, TSH) und
regelmaRige Kontrollen von Vitamin D und Calcium

Ab Pubertét | junges Erwachsenenalter:
Regelmalige Vorsorge aufgrund des erhohten Krebsrisikos vor
allem fir Vulva- bzw, Gebarmutterhalskrebs

Fir bestimmte FA-Komplementationsgruppen®:
Frithe Brustsonographie & intensivierte gynékologische Vorsorge

“FANCD1/BRCAZ, FANCUJ/BRIPT, FANCN/PALBZ, FANCC/RADSIC, FANCS/BRCAT

ERWACHSENE Bei Kinderwunsch
FRAUEN prakonzeptionelle &
(AB 20 genetische Beratung /
JAHRE) Einbindung eines

Kinderwunschzentrums

RegelmaRige kolposkopische
Inspektion der Vulva und
Perinanalregion sowie Vagina
mit PAP-Abstrich von
Gebarmutterhals & Muttermund

INFORMATIONEN FUR DEN ARZT

Fir Arzte gibt es ein detailliertes Handout!
Download: https://fanconi.de/medizinische-
informationen-fanconi-anaemie/

KONTAKT

Deutsche FA-Hilfe e.V.
christine.krieg@fanconi.de
www.fanconi.de



