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Einleitung

Hypospadien gehoéren zu den haufigsten Fehlbildungen der auf3eren mannlichen
Geschlechtsorgane. Eine Hypospadie ist durch die pathologische Lage des Meatus
urethrae am ventralen Penisschaft definiert. Neuere epidemiologische Studien
belegen, dass die Inzidenz der Hypospadie zunimmt. Wahrend die mild
ausgepragten Formen der Hypospadie oft nur eine kosmetische Problematik
darstellen, sind hohergradige Hypospadien komplex und stellen therapeutisch eine

hochste Herausforderung dar.

Epidemiologie

Ungeféahr jedes 150 bis 300ste mannliche Neugeborene wird mit einer Hypospadie
geboren. Es gibt regionale und nationale Unterschiede (1). Allem Anschein nach
nimmt die Inzidenz der Hypospadien zu (2). Verschiedene antiandrogen oder
Ostrogen wirksame Umweltgifte stehen in Verdacht, die Entstehung der Hypospadie
im Mutterleib zu beginstigen. Dazu zahlen Dioxine, PCP, Furane, organochlorierte
Pestizide, Phyto-Ostrogene (Soja) und Kontrazeptiva in der Schwangerschaft (3).
Neben den Umwelteinflissen spielen familiare und genetische Faktoren eine Rolle.
Neue Untersuchungen zeigen den Zusammenhang von Hypospadien und dem
testikularen Dysgensie Syndrom (TDS) auf (4). Es wird angenommen, dass TDS eine
Grunderkrankung ist, die verschiedene, klinisch und/oder morphologisch erfassbare
Reproduktionsstérungen mit unterschiedlichen Schweregraden hervorrufen kann
(Funktionelle Stérungen, abnorme Spermatogenese mit verminderter Samenqualitat,
anatomische Fehlentwicklungen, Hypospadie, testikulare intratubulare Neoplasien)
(5). Es sind jedoch zumeist multifaktorielle Ursachen, die selten monogenetisch
bedingt sind, obwohl die Hypospadie regelmafig in chromosomalen (Mosaik-Turner
45X0 / 46XY) oder in klinischen Syndromen (Noonan, VACTERL, CHARGE, Smith-

Lemli-Opitz, etc.) zu finden ist.

Klassifikation

Definiert ist die Hypospadie durch die pathologische Lage des Meatus urethrae.
Nach der Lokalisation des Meatus kann die Hypospadie in distale (glandular,
coronar, distal penil), (Abbildung 1) und proximale (proximal penil, penoskrotal,
skrotal und perineale) (Abbildung 2) Formen eingeteilt werden. Uber 75% aller

Hypospadien sind distale Formen.



Diagnostik

Distale Hypospadien bedurfen keiner weiteren Diagnostik. Praoperativ sollte ein
Harnstatus und ggf. eine Ultraschalluntersuchung der Nieren und harnableitenden
Harnwege gemacht werden. Proximale Hypospadien sollten immer einer erweiterten
Diagnostik zugefuhrt werden. Dies sollte in einem Zentrum geschehen und
interdisziplinar (Padiater, Endokrinologe, Radiologe, Kinderurologe) angelegt sein.
Es gilt dabei, alle méglichen Formen von Begleitfehlbildungen, Syndromen und

Intersex auszuschlieRen.

Alter bei Korrektur

Bei der Festlegung des optimalen Alters zur Hypospadiekorrektur missen
verschiedene Aspekte berticksichtigt werden. Die kognitive und emotionale
Entwicklung, die sexuelle Identitatsentwicklung und schlie3lich der optimale Zeitpunkt
fur Chirurgie und Anasthesie bestimmen das optimale Zeitfenster zur Korrektur. Die
American Academy of Pediatrics empfiehlt als optimalen Zeitpunkt einer elektiven

Hypospadiekorrektur die Zeit zwischen dem 6. und 12. Lebensmonat (6).

Anasthesie

Der Eingriff findet in Allgemeinnarkose statt unter Ausschépfung aller Methoden der
Regionalanasthesie der modernen Kinderan&sthesie. In der Regel wird ein
Kaudalblock mit einen modernen Lokalanasthetikum verwendet. Dies garantiert
Schmerzfreiheit fur 12 bis 24 Stunden und fiihrt selten zu

Blasenentleerungsstorungen.

Therapie

Wahrend die distalen Formen haufig nur eine kosmetische Indikation zur Korrektur
besitzen, haben proximale Hypospadien in der Regel ein funktionelles Defizit. Bei der
operativen Intervention miussen folgende Aspekte bertcksichtigt und korrigiert
werden:

»  Fehlmindung der Harnréhre

»  Penisschaftverkrimmung / Torsion (zumeist kongenitale narbige Chordae)

»  dorsale Vorhautschiirze mit fehlender ventraler Vorhaut.
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Es wurden unzahlige Operationsmethoden zur Korrektur der Hypospadie
beschrieben. Die ,optimale” Methode existiert nicht. Die Wahl des Verfahrens hangt
von der Art der Hypospadie und den Préaferenzen des Operateurs ab. Trotz des
Wunsches nach Standardisierung sollte jede Hypospadie individuell betrachtet
werden. Wahl des Verfahrens, des Nahtmaterials, Katheter, Verbande, ein- oder
zweizeitiges Verfahren, usw. werden kontrovers diskutiert.

Distale Hypospadien werden haufig nach den Verfahren nach MATHIEU (7) und
SNODGRASS (tubularized incised plate urethroplasty) (8) operiert. Beide Methoden
liefern gute Ergebnisse und sind technisch einfach. Zusehends wird auch das von
HADIDI (9) modifizierte Verfahren nach MATHIEU mit YV-Plastik verwendet. Es wird
dabei weder ein suprapubischer Katheter noch ein Urethralstent verwendet
(Abbildung 3, 4 und 5). Dies fiihrt zu einer sehr hohen Akzeptanz bei Patienten und
Eltern, verkirzt die Liegezeit und scheint auRerdem die Komplikationsrate zu senken.

Proximale Hypospadien sind schwer zu therapieren, weisen eine hdhere
Komplikationsrate auf und sollten deswegen dem Zentrum vorenthalten sein. Die
Vielfalt der Operationsmethoden wurde schon erwahnt. Man unterscheidet ein- und
mehrzeitge Methoden. Als Ersatzmaterial zur Urethrakonstruktion werden Vorhaut,
Penisschafthaut und z.B. Mundschleimhaut beschrieben. Asopa et al. haben 1971
die Verwendung des tubularisierten inneren Vorhautblattes beschrieben und damit
die operative Technik revolutioniert (10). Zunehmend wird das bereits oben erwéhnte
Verfahren nach Snodgrass (tubularized incised plate urethroplasty) (11) auch in der
Therapie der proximalen Hypospadien verwendet. Hadidi beschreibt ein elegantes
einzeitiges Verfahren mit sehr guten Ergebnissen und einer geringen
Komplikationenh&ufigkeit — den lateral based flap (12). Bracka propagiert die
zweizeitige operative Therapie und kann damit sehr gute Ergebnisse liefern.
Wahrend der ersten Operation wird die Penisverkrimmung korrigiert, minderwertige
und narbige Hautareale entfernt und die Neourethra in Form einer Platte angelegt,
z.B. aus Mundschleimhaut. Wahrend der zweiten Operation wird die die eigentliche
Urethraplastik durchgeftihrt (13).

Die Penisbegradigung erfolgt nach artifizieller Erektion durch Entfernung der
narbigen ventralen Strange (Chordae) und speziellen Techniken, z.B. nach Nesbit
(14).



Die prophylaktische Gabe eines Antibiotikums wird kontrovers diskutiert, bei der
Anlage eines Katheters wird es in der Regel gegeben und scheint Infekte und
Komplikationen zu reduzieren (15). Trimethoprim oder Cephalosporine finden

Verwendung.

Ahnlich verhalt es sich mit der praoperativen Verwendung von parenteraler oder
topischer Gabe von Testosteron, welche ein Peniswachstum, eine Verringerung der
Chordae und bessere Hautverhaltnisse herbeiftihren soll (16). In der Praxis hangt die

Verwendung von den Vorlieben des Operateurs ab.

Tabelle X zeigt die Strategie an der Abteilung fur Kinderchirurgie am AKH, Wien

Katheter und Urethralschiene?

Die Verwendung von Urethralschienen und Katheteren héangt ebenfalls von den
Vorlieben, der Erfahrung, der verwendeten Technik und dem Grad der Hypospadie
ab. In der Regel wird eine Urethralschiene fir einige Tage eingelegt. Ein
suprapubischer Katheter wird immer seltener Verwendung. Katheteren und Schienen
sind mit langer Hospitalisation, Immobilisation, Traumatisierung und Infektgefahr
verbunden. Deswegen ist die Frage nach deren Sinnhaftig- und Notwendigkeit
legitim. Hadidi et al. beschreiben eine prospektive randomisierte Studie, in der das

Weglassen von Katheter und Urethralschiene eindeutig von Vorteil belegt ist (17).

Komplikationen

Die Chirurgie der Hypospadie ist komplikationstrachtig und wird je nach Zentrum,
Form der Hypospadie und angewendeter Methode zwischen 5 und 40% angegeben.
Man unterscheidet Frih- und Spatkomplikationen. Die haufigsten Komplikationen
sind Fistelbildung, Meatus- und Urethrastrikturen und urethrale Divertikelbildung
(Abbildung 6). Der komplette Zusammenbruch der Urthraplastik stellt die
Maximalform der Komplikation dar. Die Komplikationsrate hangt von der Form der
Hypospadie, von der Erfahrung des Operierenden, ob Erst- oder Rezidiveingriff und
anderen Faktoren. Postoperative Wundinfekte sind selten. Fisteln stellen die
haufigste Komplikation dar. In der Regel fiihrt eine der oben genannten Komplikation

zur Reoperation. Snyder et al. berichten die Komplikationen grol3er amerikanischer



Zentren und geben die Reoperationsrate mit 23% und die Re- Reoperationsrate mit
36% an (18). Multiple nicht erfolgreiche Operationen am Penis aufgrund von
Komplikationen fuhren zur Vernarbung, Hypovaskularisation, Balanitis xerotica

obliterans und Penisverkirzung.

Psychologische Aspekte

Die Hypospadie kann fur den Knaben und die Eltern eine grol3e psychologische
Belastung darstellen. Die Konfliktkonstellation beginnt nach der Geburt bei der
Diagnosestellung. Nicht selten sind die Eltern und besonders die Mutter von Zweifeln
und Selbstvorwirfen geplagt. Das Internet mit der ungefilterten und unbegrenzten
Verfligbarkeit von Information stellt dabei heute einen wesentlichen Faktor dar. Trotz
der relativen Haufigkeit der Hypospadie ist die Erkrankung bei Eltern fast unbekannt
oder wird tabuisiert. Dies setzt beim behandelnden Chirurgen Empathie,
Einfiihlungsvermdgen und Verstandnis fiir die Verwirrung, Unsicherheit und Angste
der Eltern und Patienten voraus. Das chirurgische Ziel ist heute die Rekonstruktion
des Penis zum ,normalen” Organ in asthetischer und funktioneller Hinsicht. Ein
wichtiger Schritt dabei ist, die sichtbaren Zeichen der Operation mdglichst gering zu
halten. Es ware aber eine mechanistische chirurgische Wunschvorstellung, dass das
Problem Hypospadie immer mit einer Operation behoben ware. Erstaunlicherweise
gibt es wenig Arbeiten tber die Psychologie, Giber das soziale und sexuelle Leben
und Uber die allgemeine Entwicklung des Kindes und Mannes mit Hypospadie, sei es
nach Operationen oder auch nicht korrigiert. Es deutet aber alles darauf hin, dass die
Hypospadie bis ins Erwachsenenalter eine negative Beeinflussung der
psychosexuellen Entwicklung darstellen kann (19) und dies selbstverstandlich mit
zunehmender Zahl von Operationen die emotionale Problematik verstarkt (20). Die
eigentliche sexuelle Funktion nach Hypospadiekorrektur ist im Erwachsenenalter in
der Regel nicht beeinflusst. (21). In einer persdnlichen Kommunikation mit Vertreten
der Amerikanischen Selbsthilfegruppe fiir Hypospadie und Epispadie
(www.HEAInfo.org) wurde von einer online Umfrage mit 150 operierten und nicht
operierten Mannern mit Hypospadie aus verschiedenen Landern Uber gehauftes
Auftreten von Probleme mit ihrem Penis, ihrer Sexualitat, Depression, Suizidalitat
und anderem Belangen der Lebenszufriedenheit berichtet.

Dies alles fuhrt zur Empfehlung, Knaben mit Hypospadie und deren Eltern eng pra-



und postoperativ zu betreuen und sie ggf. Gber die Pubertat hinaus bis ins
Erwachsenenalter zu begleiten. Besonders trifft dies nattrlich fur Patienten mit
Komplikationen und schwierigen Verlaufen zu. Hier sollte friihzeitig eine
psychologische Betreuung angestrebt werden. In diesem Zusammenhang sei darauf
hingewiesen, dass der Begriff ,Hypospadiekrippel“ obsolet ist und weder in der

Literatur noch im Gesprach weiter Verwendung finden sollte.



Fazit fur die Praxis

Hypospadien gehoéren zu den haufigsten Fehlbildungen der aul3eren mannlichen
Geschlechtsorgane. Die Inzidenz der Hypospadie nimmt zu.

Mild ausgepragte Formen der Hypospadie stellen oft nur eine kosmetische
Problematik dar, hohergradige Hypospadien sind komplex und stellen
therapeutisch eine héchste Herausforderung dar.

Es gibt standardisierte OP-Methoden, die Sicherheit, ein gutes &sthetisches
Ergebnis und beste Funktionalitat gewahrleisten (OP nach MATHIEU, OP nach
SNODGRASYS). Die chirurgische Therapie kann komplikationstrachtig sein.

Die psychologische Problematik bei der Hypospadie kann enorm sein. Vom
behandelnden Arzt erfordert dies enge empathische Fihrung der Familie und des
Patienten von der Diagnosestellung an bis zum Zeitpunkt der genitalen
Rekonstruktion und dartiber hinaus, gegebenenfalls tber die Phase der

Geschlechtsidentifikation bis hin ins Erwachsenenalter.
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Tabelle 1 Vorgehensweise in der Kinderchirurgie im AKH, Wien

Angestrebtes Alter bei Korrektur der Hypospadie ab 6. Lebensmonat
Hormonelle Vorbehandlung nur in Einzelféallen und nach Absprache
Bevorzugtes Verfahren sind die Operationen nach MATHIEU oder SNODGRASS.
Die Regel ist das einzeitige Verfahren

Bei distalen Hypospadien keine weitere Diagnostik, bei h6hergradigen
Hypospadien weitere Untersuchungen in Ricksprache mit den Kinderarzten
Maskennarkose mit Kaudalblock

Peri- und postoperative Prophylaxe mit Antibiotika (Trimethoprim)

Verwendung von Lupenbrille und Mikrochirurgischem Instrumentarium

Bei der Korrektur der distalen Hypospadie im Verfahren nach MATHIEU kein
Harnkatheter und kein Verband

Suprapubische Harnableitung (Bauchdeckenkatheter), je nach
Korrekturoperation 5-7 Tage Urethraschiene (Kunststoffréhrchen in der
Harnrohre) bis zur Abheilung der Wunde und ggf. zirkularer leichter
Penisverband (suprapubische Harnableitung 1 Tag langer als Urethraschiene)
stationarer Aufenthalt zwischen 3 und 10 Tagen

Ambulante Kontrolle nach 1 und 6 Wochen, 6 Monaten und einem Jahr
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Abbildung 1 distale (coronare Hypospadie), typisch die dorsale Vorhautschiirze und

die leichte Ventralverkrimmung



Abbildung 2 proximale (penoskrotale) Hypospadie



Abbildung 3 Operation nach Mathieu bei distaler Hypospadie — Vorzeichnung der
Schnittfiihrung



Abbildung 4 Operation nach Mathieu bei distaler Hypospadie — Ende der Operation,

der Harnrohrenstent wird noch entfernt



Abbildung 5 Operation nach Mathieu bei distaler Hypospadie — 1. postoperativer

Tag, kein Verband, kein Katheter, minimalales Hamatom



Abbildung 6 Zustand n. mehrmaliger Korrektur einer proximalen Hypospadie, man

erkennt die vernarbten Verhéltnisse und 2 Fisteln (Pfeile)



