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1 Einleitung und theoretische Vorbemerkungen

11 Einleitung

LIt is said that his penis was curved dorsally sending urine towards his face. It was
not possible to keep his face dry when he was going to urinate, unless a wooden
plank was placed upon his belly to prevent the urine’s upward direction.”

Das sind die Ubersetzten Worte byzantinischer Geschichtsschreiber Uber den Kaiser
Heraklion, der von 610 bis 641 vor Christus lebte. Die Schilderung der Symptome
des Kaisers beim Wasser lassen gelten als die erste Beschreibung einer
Epispadie.(1)

Allerdings hatte der Kaiser mehrere Kinder und war Berichten zufolge auch
kontinent. Somit ist anzunehmen, dass er an einer distalen Epispadie, entsprechend
Grad 1 bis 2 der heutigen Einteilung, litt.(2)

In der Zeit von Kaiser Heraklion waren die Fehlbildungen des Blasenekstrophie-
Epispadie—Komplexes (BEEK) oftmals noch ein Todesurteil. So starb auch Kaiser
Heraklion an einer ,Wassersucht®, als Folge eines Nierenversagens vermutlich
verursacht durch die Epispadie.(1)

Mit den heutigen medizinischen Moglichkeiten und der chirurgischen Korrektur ist die
Lebenserwartung fur die betroffenen Patienten nicht eingeschrankt. Daraus ergeben
sich ganz neue Herausforderungen.

Die Patienten durchleben die Pubertat und mochten sexuell aktiv sein. Die
Einschrankungen der Lebensqualitat durch die Krankheit sollen so gering wie nur
moglich sein. Viele Patienten mochten Kinder bekommen.

Zur Auswirkung auf Lebensqualitat, Sexualitat und Kontinenz bei klassischer
Blasenekstrophie gibt es bereits mehrere Untersuchungen.(3)(4)(5)

Bei der selteneren Fehlbildung der isolierten Epispadie (E) gibt es nur wenige
Studien, die sich mit den Auswirkungen auf Sexualitat und Kontinenz mit Hilfe
validierter Fragebdgen auseinandersetzen.(6)(7) Um die Situation der Betroffenen
richtig einschatzen zu konnen und Eltern frihzeitig realistische Prognosen geben zu

konnen, sind evidenzbasierte Daten zu diesem Thema unerlasslich.



1.2 Krankheitsbild Epispadie

1.2.1 Definition

Die isolierte Epispadie ist eine Fehlbildung aus dem Komplex der Blasenekstrophie-
Epispadie-Erkrankungen. Im unteren Harntrakt sowie am auf3eren Genitale tritt eine
Spaltbildung auf. Sie kann sowohl Jungen als auch Madchen betreffen.(8) Die
Einteilung der Epispadie erfolgt bei den mannlichen Patienten nach der Lokalisation
des Meatus in glanduléare, koronare, penile und penobubische Form.(9) Bei Madchen
erfolgt die Einteilung ahnlich, nur wird hier statt von einer penilen von einer

vestibularen Form gesprochen.(10)

1.2.2 Epidemiologie

Die Haufigkeit des Auftretens einer Epispadie wird mit Werten von circa 2,4 von

100 000 Geburten angegeben.(11) Allerdings schwanken die Inzidenzen, abhangig
vom ethnischen Hintergrund.

Das hochste Risiko fur Kinder mit einer Epispadie scheinen Nachfahren der
Ureinwohner Nordamerikas zu haben. Die Verteilung zwischen den Geschlechtern ist
ungleich, es verhalt sich etwa 1,4:1 zwischen Jungen und Madchen.(12)

1.2.3 Atiologie

Fraher wurden als Ursachen fur die kindliche Fehlbildung noch Unfélle oder eine
Syphiliserkrankung der Mutter in Betracht gezogen.(2)

Einzelgeneffekte oder Einflisse wie Tabak- oder Drogenkonsum in der
Schwangerschaft scheinen keinen Einfluss zu haben. Man geht vielmehr davon aus,
dass beim Ablauf der Blasenreifung eine somatische Mutation auftritt, die die
Ursache fur eine Fehlbildung aus dem Blasenekstrophie-Epispadie-Komplex ist.(13)
Das Wiederholungsrisiko in Familien, bei denen bereits ein Kind vom BEEK betroffen
ist, wird in der Literatur zwischen 0,3 und 2,7% eingeschatzt. (14)

Eine Fall-Kontroll-Studie des CURE-Net Konsortiums konnte ein stark erhohtes
Risiko einer Fehlbildung aus dem BEEK bei durch In-Vitro-Fertilisation gezeugten

Kindern feststellen.(15)



Nach einer genomweiten Assoziationsstudie besteht die Vermutung, dass das ISL 1
Gen auf Chromosom 5g11.1 in Zusammenhang mit der Entwicklung einer
klassischen Blasenekstrophie steht.(16)

1.2.4 Embryologie

Die Fehlbildungen des BEEK sind Spaltbildungen, die den unteren Harntrakt und das
auliere Genitale betreffen. Die Ursache hierfur findet sich in der 3.
Schwangerschaftswoche. Es handelt sich um eine Entwicklungsstorung des
Mesoderms und somit der muskularen Bauchwand.

Die Kloakenmembran dominiert in dieser Entwicklungswoche die vordere
Bauchwand des Embryos. Die Genitalhdcker, aus welchen spater Penis und Kilitoris
entstehen, sorgen fur eine Verkleinerung der Kloakenmembran. Daflir mussen sich
die paarig angelegten Hocker vereinigen. Das funktioniert aber nur, wenn
Mesenchym einwachst. Kommt es nicht zum Einwachsen von Mesenchym, so bleibt
die Kloakenmembran auf ganzer Lange erhalten. Daraus resultiert eine Instabilitat
der unteren Bauchwand, die wiederum zum Einreil3en der kranialen
Kloakenmembran ein paar Wochen spater fuhrt. Da die Genitalhdcker unvereinigt
bleiben, ist es nicht moglich, dass sich eine penile Harnrohre ausbildet.(17)

1.2.5 Klinisches Bild

Bei der Epispadie sind, anders als bei der Blasenekstrophie, die Blase und die
vordere Bauchwand geschlossen.

Bei Jungen befindet sich an der Dorsalseite des Penis eine offene Rinne aus
Harnrohrenschleimhaut. Das duf3ere Erscheinungsbild des Penis ist kurz und breit,
er weist aulRerdem eine Krummung nach kopfwarts auf. Die Verkirzung des Penis
ergibt sich aufgrund eines veranderten Verlaufs der Schwellkorper.(17)

Bei Madchen zeigt sich die Epispadie deutlich diskreter. Es liegt eine gespaltene
Klitoris und getrennte Labien vor. Der Scheideneingang befindet sich ventraler als
bei Gesunden.(8) Haufig wird bei Madchen eine Epispadie erst im Kindesalter wegen

persistierender Harninkontinenz auffallig.(18)



Der Bauchnabel und das Rektum sind vollig normal entwickelt, nur die Symphyse

kann eine kleine Spaltbildung aufweisen.(12)



1.3 Chirurgische Versorgung

Die Ziele der chirurgischen Interventionen unterscheiden sich je nach Geschlecht.
Bei den mannlichen Betroffenen soll der verkurzte Penis verlangert werden. Ein
weiterer Aspekt sind die Tubularisierung der Harnrohre und Verlagerung der
Harnrohre auf die Ventralseite unter schonender Mobilisierung der Schwellkorper,
der GefalRe und Nerven. Bei Madchen soll, neben der Kontinenzschaffung, ein Mons
Pubis Aufbau durchgefuhrt werden.(10)

Der Zeitpunkt der operativen Rekonstruktion liegt durchschnittlich im 13.

Lebensmonat.(19)

Far die Epispadiekorrektur bei der mannlichen Epispadie gibt es folgende anerkannte
Techniken:

Die von Ransley eingefuhrte Technik behebt die dorsale Krimmung des Penis durch
eine Inzision und eine Verbindung zwischen den Schwellkorpern oberhalb der
Urethra. Heutzutage wird diese Methode in leicht abgewandelter Form unter dem
Namen Cantwell-Ransley-Technik verwendet. Durch eine komplette Loslosung der
urethralen Platte von den Corpora cavernosa kann die Urethra noch besser nach
ventral platziert werden.

Bei der Mitchell Methode wird der epispade Penis operativ in 3 Teile separiert: die
urethrale Platte, der rechte Schwellkorper mit der einen Halfte der Glans und der
linke Schwellkorper mit der anderen Halfte der Glans. Die urethrale Platte wird dann
zur Rohre geformt und ventral der Schwellkorper positioniert. Sollte die Urethra zu
kurz sein, so entsteht eine sekundare Hypospadie. Problemtisch bei der ,complete
dissassembly” Technik sind aul3erdem potenzielle Nervenverletzungen, die zu
Erektionsproblemen fuhren konnen.(20)

Bei der Korrektur der weiblichen Epispadie wird die gespaltene Kilitoris belassen, um
das empfindliche Nervengewebe nicht zu beschadigen. Der Aufbau des Mons Pubis
erfolgt durch Gewebeverschiebung aus der Leistenregion. Bei etwas mehr als der
Halfte der betroffenen Madchen wird im Verlauf eine Vaginoplastie empfohlen.(12)
Diese erfolgt in der Regel erst in der Pubertat, um Geschlechtsverkehr zu

ermoglichen.(8)



Um die Kontinenzsituation zu verbessern, kann bei Patienten zumeist mit
drittgradiger Epispadie eine Blasenhalsrekonstruktion notwendig sein.(12) Durch
einen Lappen aus Detrusorgewebe, der um den Blasenhals geschlungen wird, wird
dieser gestarkt.(21)

Sollten die durchgefuhrten operativen Malinahmen nicht den gewunschten Erfolg
haben und es konnte keine Kontinenz erreicht werden, kann eine Harnableitung
erfolgen. Eine Moglichkeit ist zum Beispiel das sogenannte Mitrofanoff-Stoma nach
dem ,Flap valve® Prinzip, dadurch kann die Blase Uber Einmalkatheterismus entleert
werden. Hierbei wird der Appendix vermiformis zur kutanen Harnableitung

verwendet.(22)

1.4 Fragestellung und Zielsetzung

Die chirurgische Versorgung einer Epispadie im fruhen Kindesalter ist naturlich eine
Herausforderung und von gro3er Wichtigkeit.

Eine weitere Betreuung dieser Patienten ist fur die Lebensqualitat essenziell. Mit
einer OP sind nicht alle Probleme der betroffenen Patienten geldst. Viele
Herausforderungen kommen erst im Jugendalter auf die Patienten zu.

Der Umgang mit dem eigenen Korper, der nicht dem Idealbild der Gesellschaft
entspricht. Das Entdecken der eigenen Sexualitat, gemeinsam mit dem ersten
Partner. Die Angst, wie dieser Partner mit der Fehlbildung der Geschlechtsorgane
umgeht. Die Scham vor peinlichen Erlebnissen aufgrund der fehlenden
Urinkontinenz.(4)

Um den betroffenen Kindern und Jugendlichen gezielt Hilfestellungen anbieten zu
konnen, ist es aber zuerst notwendig die genauen Problemfelder und die Schwere
dieser Probleme herauszufinden.

Speziell zu isolierter Epispadie fehlen hier genaue Studien. Da eine isolierte
Epispadie nur die Harnrohre und nicht die Blase betrifft und somit die leichteste
Auspragung aus dem Blasenekstrophie-Epispadie-Komplex ist, ist man bisher davon
ausgegangen, dass die Auspragung der Einschrankungen deutlich geringer ist, als
bei Patienten mit einer beispielsweise kloakalen Ekstrophie.
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2 Material und Methoden

2.1 Studiendesign und Patientenkollektiv

Fur diese Studie wurden Patienten mit isolierter Epispadie ausgewahlt, die in der
Klinik St. Hedwig stationar und ambulant behandelt wurden.

Es erfolgte eine Einteilung in zwei Gruppen.

Die erste Gruppe enthalt Patienten, die im Dezember 2019 zwischen 6 und 15 Jahre
alt waren.

Die zweite Gruppe schliel3t alle Patienten mit ein, die zu diesem Zeitpunkt 16 Jahre

oder alter waren.

Den so ermittelten Patienten wurde im Dezember 2019 ein Anschreiben mit
Erklarungen zur Studie und dem Datenschutz, eine Einverstandniserklarung und den

ihrer Gruppe und Geschlecht zugehorigen Fragebdgen zugeschickt.

Alle aus Gruppe 1 erhielten den Pediatric Incontinence Questionnaire for Urinary
Incontinece Health Related Quality of Life (PINQ), von dem ein Teil durch die Eltern

auszufullen ist, der andere Teil von Eltern und Kind gemeinsam.

Weibliche Patienten aus Gruppe 2 erhielten den ICIQ Female Lower Urinary Tract
Symptoms (FLUTS) und FlutsSex, mannliche Patienten den ICIQ Male Lower
Urinary Tract Symptoms (MLUTS) und MlutsSex sowie den International Index of
Erectile Function (lIEF).

Manner und Frauen aus Gruppe 2 erhielten den International Consultation on

Incontinence Modulaire Questionnaire Urinary Incontinence Short Form (ICIQ Ul SF).
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Mit Hilfe der elektronischen Datenbank der Klinik St. Hedwig wurden auf3erdem alle
Voroperationen erfasst, denen sich die Patienten zur Behandlung ihrer Epispadie
unterzogen hatten.
Die Voroperationen wurden wie folgt kategorisiert:

- Primarkorrektur der Epispadie

- Blasenhalsrekonstruktion

- Blasenhalsunterspritzung

- Mitrofanoffstoma

- Blasenaugmentation

12



2.2 Fragebogen

Im Rahmen der Studie wurden validierte Fragebodgen, vergleichend mit schon
publizierten Studien zum Thema, verwendet. Die Auswahl der Fragebogen erfolgte

entsprechend dem Geschlecht und dem Alter der Patienten.

2.2.1 Pediatric Incontinence Questionnaire for Urinary Incontinence Health Related
Quality of Life (PINQ)

Der PINQ ist ein Fragebogen der bei Kindern zwischen 6 und 18 Jahren, die
urininkontinent sind, die gesundheitsbezogene Lebensqualitat misst. Enthalten in der
deutschen Version sind 21 verschiedene Fragen zu Inkontinenz und wie sich diese
auf das alltagliche Leben und die sozialen Beziehungen des Kindes auswirkt.(23)
Der PINQ wird einmal von einem Stellvertreter des Kindes, also beispielsweise den
Eltern, ausgefullt und in einer zweiten Version vom betroffenen Kind selbst.

Jedes Item ist die gleiche Punktzahl wert. Am Ende wird ein Gesamtscore aus allen
Items gebildet.(24) Die moglichen Antworten sind: nein (O Punkte), fast nie (1 Punkt),
manchmal (2 Punkte), oft (3 Punkte) und immer (4 Punkte). Insgesamt kdnnen
sowohl im Eltern- als auch im Kinderfragebogen 84 Punkte erreicht werden. Je hoher
die Punktzahl, desto starker ist die Einschrankung der Lebensqualitat des Kindes

durch die Inkontinenz.

2.2.2 International Index of Erectile Function (IIEF)

Der International Index of Erectile Function wurde 1997 von Rosen et al. entwickelt.
Er besteht aus 15 Fragen, die vom Patienten selbst zu beantworten sind. Die Fragen
sind sortiert nach 5 Ubergruppen: Erektionsfahigkeit, Orgasmusfahigkeit, sexuelles
Verlangen, sexuelle Befriedigung und allgemeine Befriedigung. Beim abgefragten
Zeitraum handelt es sich um die letzten 4 Wochen. Die Fragen werden im Sinne
einer Likert Skala mit 0-5 Punkten bewertet. Daraus ergibt sich ein Gesamtscore

sowie Scores zu den einzelnen Domanen des Fragebogens.(25)
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2.2.3 International Consultation on Incontinence Modulaire Questionnaire

Miuts und MlutsSex (Male Lower Urinary Tract Symptoms)

Der MlutsSex ging hervor aus dem ICSsex Fragebogen. Er besteht aus 4 Items, die
die Erektion, die Ejakulation, eventuelle Schmerzen und den Einfluss urologischer
Symptome auf das Sexualleben abfragen. Au3erdem wird erfragt, als wie storend die
Patienten diese Probleme empfinden. (26)

Der Mluts Fragebogen wurde als ICSmale SF entwickelt. Er enthalt 13 Fragen, die in
2 grolde Symptomgruppen aufgeteilt wurden. Eine Gruppe enthalt Fragen zur
Miktion, die andere Fragen Uber Inkontinenzsymptome. Zusatzlich gibt es noch 2
Fragen zur Haufigkeit der Blasenentleerung, am Tag und in der Nacht.(27)

Fluts und FlutsSex (Female Lower Urinary Tract Symptoms)

Die ICIQ Fragebogen Fluts und FlutsSex gehen hervor aus dem Bristol Female
Lower Urinary Tract Symptoms Questionnaire. Dieser Fragebogen soll den
Zusammenhang zwischen Beschwerden des unteren Harntrakts und ihren
Auswirkungen auf die Sexualitat bei Frauen darstellen.

Der Fluts besteht aus 12 Fragen, die sich in drei Domanen zu Blasenflllung,
Harnlassen und Inkontinenz aufteilen. Zu jeder Domane wird ein Summenscore
gebildet.

Der FlutsSex enthalt 4 Fragen zu Schmerzen und Urinverlust beim
Geschlechtsverkehr sowie der Beeintrachtigung des Sexuallebens durch die
Blasenbeschwerden. (28)

ICIQ Ul Short Form (Urinary Incontinence Kurzfragebogen)

Die Kurzversion des ICIQ zur Urininkontinenz besteht aus drei Fragen zur Haufigkeit,
der Menge und der Beeintrachtigung durch den Harnverlust. Die vierte Frage geht
auf die Zeitpunkte des Harnverlusts ein, hier ist eine Mehrfachnennung maoglich. Der
abgefragte Zeitraum sind die letzten 4 Wochen. Es kann ein Summenscore von
maximal 21 Punkten erreicht werden. Je hoher die Punktzahl, desto gravierender ist
die Inkontinenz.(29)

14



2.3 Statistische Auswertung

Die gesammelten Daten wurden mit dem Tabellenprogramm Excel erfasst und zur
statistischen Auswertung in das Statistik Programm SPSS Ubernommen.

Es wurde deskriptive Statistik verwendet.

Um die Ubereinstimmung des Kinder- und des Stellvertreterfragebogens des PINQ
zu ermitteln wurde der Intraklassenkoeffizient nach der Methode one-way random
und single measures berechnet.

Um einen Vergleich zwischen dem Male und Female Lower Urinary Tract Symptoms
Questionnaire durchzufuhren wurden die Summenscores der Domanen Voiding und
Incontinence auf eine Skala von 0 bis 100 transformiert. Dann wurden der t-Test und
der U-Test durchgefuhrt.

Der Vergleich zwischen dem MLUTSSex und FLUTSSex konnte ohne
Transformation durchgefuhrt werden. Hier wurden auch der t- und der U-Test
verwendet.

Statistische Signifikanz wurde bei einem p-Wert kleiner als 0,05 angenommen.

15



3 Ergebnisse

3.1 Riucklauf

Von 43 Patienten, die angeschrieben wurden, sendeten 23 Patienten die
ausgefullten Fragebdgen zurick.

Auf ein Erinnerungsschreiben meldeten sich 2 Patienten zurtck und gaben an, dass
sie nicht inkontinent seien und deswegen die Fragebdgen nicht relevant fur sie sind.
Eine Familie gab an, mit der Erkrankung des Kindes abschlieen zu wollen. Zwei
weiteren Patienten waren die gestellten Fragen zu intim.

Von 15 Patienten gab es keine Ruckmeldung.

Der Rucklauf lag damit bei 53,5 %.

Abbildung eins schltsselt den Rucklauf nach der Gruppenzugehorigkeit auf.

Das Durchschnittsalter der Patienten aus Gruppe 1, unter 16 Jahren, lag bei 9,5

Jahren.
Das der zweiten Gruppe, der Uber 16-Jahrigen bei 22,3 Jahren.

16



43 Patienten mit
einer isolierten
Epispadie

(23 Teilnehmer)

- Ricklauf von 5
- 1 nicht zustellbar

6 weiblich

16 Patienten
16 Jahre oder
alter
(10
Teilnehmer)

10 mannlich
- Ricklauf von 5
- 1 x Fragen zu intim
- 1 x nicht zustellbar

27 Patienten
zwischen 6
und 15
Jahren
(13
Teilnehmer)

Abbildung 1: Riicklauf der Frageb6gen

24 mannlich
- Ricklauf von 11

- 1 x Familie mochte mit der

Erkrankung abschlieRen
- 1 x Fragen zu intim

- 2 x haben keine
Inkontinenzsymp-tomatik

- 1 X nicht zustellbar

3 weiblich

Rucklauf von
2
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3.2 Voroperationen

Die Operationen wurden nach primarer Epispadiekorrektur, Blasenhals-
rekonstruktion, Mitrofanoffstoma, Blasenhalsunterspritzung und Blasenaugemen-
tation erfasst.

Priméare Blasenhals- Blasenhals-  Mitrofanoff- Blasenaug-
Epispadie- rekonstruktion unterspritzung stoma mentation
korrektur
Mannlich 16 5 1 4 1
Weiblich 6 5 4 1 1
Gesamt 22 10 5 5 2

Tabelle 1: Uberblick iiber die Voroperationen nach Geschlecht

Tabelle 2 zeigt, dass sich bis auf eine Patientin alle der Teilnehmer mindestens einer
Operation zur primaren Korrektur der Epispadie unterzogen.

Bei 10 der 23 Patienten wurde zusatzlich eine Blasenhalsrekonstruktion
durchgefuhrt.

Die Anlage eines Mitrofanoffstomas erfolgte bei 5 Patienten, genauso wie die
Unterspritzung des Blasenhalses.

Tabelle 2 zeigt 2 Patienten aus der Gruppe der Uber 16-Jahrigen, die eine
Blasenaugmentation vornehmen liel3en.

Ein Patient unterzog sich allen in den Kriterien erfassten Vorbehandlungen.

Studien- Epispadie- Blasenhals- Blasenhals- Mitrofanoff- Blasen-
patient  korrektur rekonstruktion unterspritzung stoma augmentation
1

2 Ja Ja

3 Ja Ja Ja

4 Ja Ja Ja Ja Ja

5 Ja Ja Ja

6 Ja Ja Ja Ja

7 Ja Ja Ja Ja

8 Ja

9 Ja

10 Ja Ja Ja

Tabelle 2: Voroperationen in der Gruppe élter als 16 Jahre

18



Studien- Primare Blasenhals- Blasenhals- Mitrofanoff- Blasen-

patient Epispadie- rekonstruktion unterspritzung stoma augmentation
korrektur

1 Ja

12 Ja Ja

13 Ja

14 Ja Ja

15 Ja

16 Ja

17 Ja

18 Ja Ja

19 Ja

20 Ja

21 Ja

22 Ja Ja Ja

23 Ja

Tabelle 3: Voroperationen in der Gruppe von 6 bis 15 Jahren

In der Gruppe der 6 bis 15-jahrigen, dargestellt in Tabelle 3 wurde bei 9 von 13
Patienten (69%) ausschliellich eine primare Epispadiekorrektur vorgenommen. Die
Anlage eines Mitrofanoffstomas erfolgte hier bei nur einem Patienten (7,6%).
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3.3 Auswertung Pediatric Incontinence Questionnaire

Der Pediatric Incontinence Questionnaire (PINQ) ermittelt in je 21 Fragen fur Kind
und Eltern die gesundheitsbezogene Lebensqualitat. Es konnen maximal 84 Punkte
erreicht werden. Je hoher der Summenscore, desto grofRer ist der negative Einfluss

der Inkontinenz auf das tagliche Leben.

Mittelwert Standard- Range
abweichung
Elternfragebogen 29,5 19,3 0-63
Kinderfragebogen 29,4 20,2 0-61

Tabelle 4: PINQ Statistik zu Eltern- und Kinderfragebogen

Bei der Berechnung der Ubereinstimmung des Eltern- und Kinderfragebogens
(Tabelle 4) wurde der Intraklassenkoeffizient (ICC) one way random und single
measures verwendet.

Es ergab sich ein p-Wert von < 0,001 und ein ICC von 0,87 (95%KI=0,65;0,96)
Daraus ergibt sich eine gute Ubereinstimmung zwischen Eltern- und
Kinderfragebogen.

Die Deskriptive Statistik zeigt einen Mittelwert von 0,08 mit einer

Standardabweichung von 10,3 bei einer Range von -11 bis 29.

Der Patient, bei dem sowohl der Eltern- als auch der Kinderfragebogen einen
Summenscore von 0 Punkten ergab, dargestellt in Tabelle 5, ist mannlich mit einer
Epispadie ersten Grades. Bei ihm wurde lediglich eine primare Epispadiekorrektur
durchgefuhrt.

Der Patient mit den jeweils hochsten Punktzahlen in beiden Teilen des PINQ ist
ebenfalls mannlich und weist eine Epispadie zweiten Grades auf. Er erhielt ebenfalls

ausschlief3lich eine Primarrekonstruktion.
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Patient Summenscore Eltern Summenscore Kinder

11 11 17
12 31 34
13 12 23
14 25 22
15 40 43
16 20 17
17 46 54
18 5 6
19 41 52
20 0

21 36 7
22 53 46
23 63 61

Tabelle 5: PINQ Summenscores der Teilnehmer aus Eltern- und Kinderfragebogen



3.4 Auswertung Gruppe Frauen alter als 16

3.4.1 Female Lower Urinary Tract Symptoms (FLUTS)

Der FLUTS Fragebogen bestimmt in 12 Fragen die Schwere der Symptome des
unteren Harntrakts. Er besteht aus drei Domanen zu Blasenfullung (Filling),
Harnlassen (Voiding) und Inkontinenz. Bei Filling kdnnen maximal 16 Punkte erreicht
werden, fur Voiding 12 und bei der Domane zur Inkontinenz 20 Punkte.

Die Gesamtpunktzahl kann maximal 48 Punkte betragen.

Aulerdem wird zu jeder Frage auf einer Skala von 1 bis 10 abgefragt, wie belastend
die Patientinnen dieses Problem empfinden, damit wird der sogenannte Bother-
Score erhoben.

Der FLUTS wurde von allen 5 teilnehmenden Patientinnen Uber 16 Jahren ausgefullt.

Mittelwert Median Standardabweichung Range
Gesamtsumme 15 15 8,7 5-26
Filling 4,2 4 1,3 3-6
Voiding 1 1 1,2 0-3
Incontinence 9,8 12 7,7 0-19

Tabelle 6: Statistik FLUTS Gesamtsumme und Einzeldoméanen

Die Patientin mit der geringsten Gesamtsumme von 5 und einer Punktzahl von 0 in
der Inkontinenzdomane (siehe Tabelle 7), litt an einer Epispadie dritten Grades, die
neben der Primaroperation auch mit einer Blasenhalsrekonstruktion, einem
Mitrofanoffstoma, einer Unterspritzung des Blasenhalses und einer
Blasenaugmentation versorgt wurde. Eben diese Patientin hatte auch im Bother-

Score das niedrigste Ergebnis.

Die hochste Punktzahl in der Gesamtsumme ergab sich bei einer Patientin mit einer
Grad 3 Epispadie. Diese wurde mit einer Primaroperation, einer Rekonstruktion des
Blasenhalses und einer Unterspritzung versorgt. Auch im Bother-Score erreichte
diese Patientin die hochste Punktzahl.
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Studien-

patientin Gesamtsumme Filling Voiding Incontinence
! 15 3 0 12
2 8 3 1 4
’ 2 4 3 19
4 5 5 0 0
5 21 6 1 y

Tabelle 7: FLUTS Punktzahlen der Teilnehmerinnen

Der Gesamt-Bother-Score kann maximal 120 Punkte betragen. Je hoher er ist, desto
storender empfinden die Patientinnen die Einschrankungen durch die Symptome des
unteren Harntrakts.

Die maximalen Punktwerte betragen 40 flr den Bother-Score fur die Blasenflllung,
30 fur die Miktion und 50 fur die Inkontinenz.

Studien- Bother-Score  Filling Bother- Voiding Incontinence
patientin gesamt Score Bother-Score Bother-Score
1 23 2 0 21
2 18 1 0 17
3 86 27 9 50
4 14 14 0 0
5 23 11 1 11

Tabelle 8: FLUTS Bother-Score der Teilnehmerinnen

Der gesamte Bother-Score sowie die Unterdomanen sind in Tabelle 8 dargestellt.
Patientin Nummer 1, bei der die Epispadie unbekannten Grades nicht operativ
versorgt wurde, liegt mit inren Ergebnissen im Bereich des Mittelwerts. Nur der Score
zur Domane der Inkontinenz liegt Uberhalb des Mittelwerts. Auch im Bother-Score
zur Inkontinenz sind ihre Angaben hoher als der Mittelwert (siehe Tabelle 9).
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Mittelwert Standardabweichung Range

Bother-Score

32,8 30 14-86
gesamt
Filling Bother-

11 10,6 1-27
Score
Voiding

2 4 0-9
Bother-Score
Incontinence

19,8 18,6 0-50
Bother-Score

Tabelle 9: FLUTS Statistik Bother-Scores

3.4.2 Female Lower Urinary Tract Symptoms Sex Questionnaire (FLUTSSex)

Der FLUTSSex ermittelt den Zusammenhang zwischen Blasenbeschwerden und
Sexualleben in 4 Fragen. Zu jeder Frage wird zudem erfragt, wie stark dieses
Problem als Beeintrachtigung empfunden wird.

Dieser Fragebogen wurde von 4 Patientinnen komplett beantwortet. Eine weitere
Patientin gab an, kein Sexualleben zu haben, aber falls sie eines hatte, das bestimmt
ein Problem ware.

Aus den gegebenen Antworten wurde ein Summenscore gebildet, fur den Bother-
Score wurde genauso verfahren.

Der Maximalwert im Summenscore betragt 12. Bei den Fragen zur Beeintrachtigung
waren Antwortmoglichkeiten von 0 (kein Problem) bis 10 (ein grol3es Problem)

gegeben, der Maximalwert des Bother-Scores betragt somit 40.

Mittelwert Median Standardabweichung Range
Summenscore | 3 4 2 0-4
Bother-Score 8,3 8,5 7,5 0-16

Tabelle 10: FLUTSSex Statistik zu Summen- und Bother-Score

Schmerzen und Urinverlust beim Geschlechtsverkehr werden von jeweils zwei der
vier Teilnehmerinnen angegeben.
Eine Beeintrachtigung des Sexuallebens durch die Blasenbeschwerden konnen drei

der Teilnehmerinnen feststellen.
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Es erreichen drei Teilnehmerinnen die gleiche Punktzahl von 4 im Summenscore,

aber unterschiedliche Werte im Bother-Score (siehe Tabelle 11).

Die vierte Patientin hat sowohl im Summen- als auch im Bother-Score eine Punktzahl

von 0.

Studienpatientin Summenscore Bother-Score
1 4 16

2 0 0

4 4 13

5 4 4

Tabelle 11: FLUTSSex Ergebnisse Summen- und Bother-Score der Teilnehmerinnen
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3.5 Auswertung Manner alter als 16

3.5.1 International Index of Erectile Function (IIEF)

Der IIEF fragt in 15 Fragen die sexuelle Funktion ab.

Beantwortet wurde er von allen finf mannlichen Teilnehmern, die Uber 16 Jahre alt
waren.

Ermittelt wurde der Summenscore aus allen Fragen mit einer maximal erreichbaren
Punktzahl von 75. Aulderdem wird aus 6 Fragen eine Teildomane zur erektilen
Funktion (EF) ermittelt, hier kbnnen maximal 30 Punkte erreicht werden.

Aus weiteren zwei Fragen mit maximal 10 Punkten wird die Orgasmusfunktion (OF)
ermittelt. Nach dem gleichen Prinzip werden die Teilscores zum sexuellen Verlangen
(SD) und zur Gesamtzufriedenheit (OS) bestimmt. Die Zufriedenheit mit dem
Geschlechtsverkehr (I1S) wird aus der Summe dreier Fragen mit maximal 15 Punkten
berechnet.

Tabelle 12 stellt die Ergebnisse der Teilnehmer in den einzelnen Domanen dar.

In der EF Domaéane erreichten 3 Patienten 15 Punkte, was einer moderaten
Dysfunktion entspricht. Ein Patient erzielte 25 Punkte, einer milden Dysfunktion
entsprechend. Die von einem weiteren Patienten erzielten 30 Punkte deuten auf eine

storungsfreie erektile Funktion hin.

Studien- lIEF EF OF SD IS os
patient Summe (Erectile (Orgasmic (Sexual (Intercourse (Overall

function) function) desire) satisfaction) satisfaction)

6 37 15 10 7 0 5
7 54 25 6 6 9 8
8 34 15 10 7 0 3
9 33 15 7 7 0 5
10 65 30 8 6 13 8
Maximale | 75 30 10 10 15 10
Punktzahl

Tabelle 12: Vergleich zwischen IIEF Summenscore und den einzelnen Doméanen
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Mittelwert Median Standardabweichung Range
Summenscore | 44,6 37 14,2 33-65
EF 20 15 7 15-30
OF 8,2 8 1,8 6-10
SD 6,6 7 0,5 6-7
IS 4,4 0 6,2 0-13
os 5,8 5 2,2 3-8

Tabelle 13: IIEF Statistik des Summenscores und der Einzeldoméanen

Nach Tabelle 14 erfolgt die Interpretation der in Tabelle 13 dargestellten Mittelwerte

der Studienteilnehmer.

Bei der Orgasmusfunktion ergibt sich im Mittelwert eine milde Dysfunktion fur die

Studienteilnehmer.

Das sexuelle Verlangen zeigt sich mild bis moderat eingeschrankt.

Eine maRige Problematik ergibt sich auch in der Zufriedenheit mit dem

Geschlechtsverkehr.

In der allgemeinen Zufriedenheit zeigten die Teilnehmer eine milde Dysfunktion.

Dys- Erektile Orgasmus- Sexuelles Zufriedenheit Gesamt-
funktion Funktion funktion Verlangen  mit zufriedenheit
Geschlechts-
verkehr
Schwer | 0-6 0-2 0-2 0-3 0-2
MaRig 7-12 3-4 3-4 4-6 3-4
Leicht 13-18 5-6 5-6 7-9 5-6
Bis
MaRig
Leicht 19-24 7-8 7-8 10-12 7-8
Keine 25-30 9-10 9-10 13-15 9-10

Tabelle 14: Interpretation der Ergebnisse der IIEF Doménen (3)
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3.5.2 Male Lower Urinary Tract Symptoms Questionnaire (MLUTS)

Der MLUTS Fragebogen ist das Pendant zum FLUTS Fragebogen fur die
mannlichen Teilnehmer.

In 13 Fragen werden die Schwere und die Beeintrachtigung durch Symptome des
unteren Harntrakts abgefragt.

Neben einem Gesamtsummenscore gibt es zwei Scores fur die Domanen zu Miktion

(Voiding) mit maximal 20 Punkten und Inkontinenz (Incontinence) mit hochstens 24
Punkten.

Aulerdem wird bei jeder Frage nach der Beeintrachtigung durch diese Probleme
gefragt mit Angaben von 0 (Uberhaupt nicht) bis 10 (schwerwiegend). Aus diesen
Angaben wird ein Bother-Score gebildet mit einer Maximalpunktzahl von 130.

Dieser Fragebogen wurde von allen 5 mannlichen Teilnehmern tber 16 Jahren

ausgefullt.
Studienpatient Summe Voiding Summe Summe Bother-
Incontinence Score

® 1 13 62

! 4 3 22

8 2 9 8

° 0 8 12

10 5 0 0

Tabelle 15: MLUTS Ergebnisse der einzelnen Teilnehmer

Die Ergebnisse der einzelnen Studienpatienten werden in Tabelle 15 dargestellt. Di
deskriptive Statistik hierzu in Tabelle 16.

Patient Nummer 6 hat in allen drei untersuchten Teilbereichen die hochste
Punktzahl. Dieser Patient leidet an einer Epispadie Grad 3 die mit einer
Primaroperation, einer Blasenhalsrekonstruktion und Unterspritzung sowie einem

Mitrofanoffstoma versorgt ist.

e
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Die niedrigsten Werte im Bother-Score und in der Summe der Domane der
Inkontinenz wurden von Patient 10 erreicht. Seine Epispadie wurde mit

Primaroperation, Blasenhalsrekonstruktion und Mitrofanoffstoma behandelt.

Mittelwert Median Standardabweichung Range
Voiding 4,4 4 4,2 0-11
Incontinence 6,6 8 5,1 0-13
Bother-Score | 20,8 12 24 .4 0-62

Tabelle 16: MLUTS Deskriptive Statistik

3.5.3 Male Lower Urinary Tract Symptoms Sex Questionnaire (MLUTSSex)

Der MLUTSSex ist das Pendant zum FLUTSSex fur die mannlichen Teilnehmer. Er
besteht aus 4 Fragen zu Erektion, Samenerguss, Schmerzen und dem Einfluss der
Blasenbeschwerden auf das Sexualleben. Zu jeder Frage wird auRerdem erhoben,
wie grof} dieses Problem fur den Patienten ist von 0 (kein Problem) bis 10 (ein
ernstes Problem).

Der Fragebogen wurde von allen 5 mannlichen Teilnehmern dber 16 Jahren
beantwortet.

Alle Patienten gaben an Erektionen mit normaler Steifheit zu haben.

Unter Schmerzen wahrend des Samenergusses litt kein teilnehmender Patient.

Die letzte Frage des MLUTSSex enthalt den Zusatz: Falls Sie kein Sexualleben mehr
fuhren, seit wann nicht mehr? Hier antwortete ein Patient (Nummer 6), der sein
Sexualleben erheblich beeinflusst sah, dass er seit 3 Jahren und 6 Monaten keines
mehr fuhre. Die anderen Teilnehmer machten bei dieser Frage keine Angaben.
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Studienpatient Summenscore Bother-Score

6 5 19
7 2 10
8 2 3
9 2 3
10 1 0

Tabelle 17: Summen- und Bother-Score Ergebnisse der Teilnehmer

Beim erhobenen Bother-Score kann maximal eine Summe von 40 Punkten erreicht
werden.

Im Summenscore der Fragen ist eine maximale Punktzahl von 12 Punkten moglich.

Mittelwert Median Standardabweichung Range

Summenscore | 2,4 2 1,5 1-5

Bother-Score 7 3 7,6 0-19

Tabelle 18: Statistik MLUTSSex zu Summen- und Bother-Score



3.6 Vergleich zwischen Male und Female Lower Urinary Tract Symptoms
Questionnaire

Die beiden Frageb6gen MLUTS und FLUTS erheben die Schwere der Symptomatik
des unteren Harntrakts bei Mannern und Frauen. Um einen Vergleich zwischen den
Ergebnissen zu ermdglichen, wurden die beiden Unterdomanen zu Voiding und
Incontinence in eine Range von 0 bis 100 transformiert.

Mittel- Standard-
Median 1. Quartil 3. Quartii Range

wert abweichung
MLUTS

22 20 20,8 5 40 0-55
Voiding
FLUTS

8,3 8,3 10,2 0 16,7 0-25
Voiding

Tabelle 19: Transformierter Summenscore Voiding fiir MLUTS und FLUTS (0 bis 100)

Im t-Test betragt p fur Voiding 0,224 mit mittlerer Differenz von 13,7. Das 95%
Konfidenzintervall liegt zwischen -10,2 und 37,6.

Auf Grund von ausreienden Werten in den Subgruppen wurde auf das non-
parametrische Pendant, den U-Test, zuruckgegriffen.

Das im U-Test bestimmte p liegt bei 0,221.

Die Unterschiede im Summenscore fur Voiding zwischen MLUTS und FLUTS sind

somit statistisch nicht signifikant.

Standard-
Mittelwert Median . 1.Quartil 3.Quartil Range
abweichung
MLUTS
27,5 33,3 214 6,3 45,8 0-54,2
Incontinence
FLUTS
49 33,3 38,5 19 45,8 0-95
Incontinence

Tabelle 20: Transformierter Summenscore Incontinence fiir MLUTS und FLUTS (0 bis 100)
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3.7 Vergleich zwischen Male und Female Lower Urinary Tract Symptoms Sex
Questionnaire

Die beiden Fragebogen MLUTSSex und FLUTSSex erheben die Beeintrachtigung
des Sexuallebens durch vorhandene Blasenbeschwerden. Beide Fragebogen haben
einen maximalem Summenscore von 12 Punkten, je hoher die Punktzahl ist desto
grofer ist die Beeintrachtigung des Sexuallebens.

Deshalb konnte hier auf eine Transformation der Fragebogen verzichtet werden.

Mittelwert Standard- Range
abweichung

MLUTSSex

Summenscore 24 1,5 1-5
(n=5)

FLUTSSex

Summenscore 3 2 0-4
(n=4)

Tabelle 21: Deskriptive Statistik MLUTSSex und FLUTSSex im Vergleich

Der aus Tabelle 21 berechnete t-Test ergab ein p von 0,509 und eine mittlere
Differenz von -0,6 bei einem 95% Konfidenzintervall von -3,36 bis 2,16.

Aufgrund von einer Abweichung von der Normalverteilung wurde der U-Test
durchgefuhrt. Fur diesen ergab sich ein p-Wert von 0,73.

Die in der Studie auftretenden Unterschiede zwischen Mannern und Frauen
hinsichtlich der Beeintrachtigung der Sexualitat durch die Blasenbeschwerden sind
somit statistisch nicht signifikant.
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3.8 Auswertung International Consultation on Incontinence Modular
Questionnaire

Der ICIQ Short Form erfragt die Schwere und die Beeintrachtigung durch eine

Harninkontinenz. Es kann ein Summenscore von bis zu 21 Punkten erreicht werden,

je hoher die Punktzahl ist, desto schwerer ist die vorliegende Inkontinenz.

Der Fragebogen wurde von 10 Patienten beantwortet, die aus der Gruppe der Uber

16-Jahrigen stammen, davon waren je 5 weiblich und 5 mannlich.

Mittelwert Median Standardabweichung Range
Gesamte 7 8 57 0-17
Stichprobe
(n=10)
Mannlich 5,6 6 5,7 0-13
(n =5)
Weiblich 8,4 9 6,1 0-17
(n=5)

Tabelle 22: ICIQ Statistik

Es folgte eine statistische Auswertung der unterschiedlichen Ergebnisse zwischen
mannlichen und weiblichen Teilnehmern.

Dabei ergab der t-Test einen p-Wert von 0,473.

Aufgrund einer schiefen Verteilung wurde anschlieend der U-Test durchgefuhrt.
Der hier errechnete p-Wert lag bei 0,548.

Damit sind die Unterschiede zwischen mannlichen und weiblichen Teilnehmern als

statistisch nicht signifikant anzusehen.

Von 10 Patienten, die den ICIQ Short Form ausgefullt haben, hatten 3 eine Gesamt-
summe von 0, werden also als trocken angesehen. Davon waren zwei Patienten
mannlich und eine weiblich.

Von diesen 3 ist jeder mit einem Mitrofanoff Stoma versorgt.

2 Patienten erreichten eine Summe von 1 bis 7 Punkten, was als milde Inkontinenz
angesehen wird.

4 Patienten hatten eine moderate Symptomatik mit Punkten von 8 bis 14.
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Der Median aus den Antworten zu Frage 5, die nach der Beeintrachtigung durch den
Urinverlust fragt, mit Antwortmoglichkeiten von O (Uberhaupt nicht) bis 10
(schwerwiegend) liegt bei 2. Hier variieren die Angaben von 0 bis 9.

Eine schwere Inkontinenz mit Uber 15 Punkten hatte eine Patientin mit einer
Epispadie dritten Grades. Diese wurde durch eine primare Epispadiekorrektur, eine
Blasenhalsrekonstruktion und eine Blasenhalsunterspritzung versorgt.

Die einzige Teilnehmerin, deren Epispadien nicht operativ versorgt worden war
erreichte eine Summe von 9 Punkten und leidet demnach an einer moderaten

Inkontinenz. Im Bother-Score gab sie eine Punktzahl von 3 an.

In der letzten Frage des ICIQ wird gefragt, wann der Harnverlust auftritt. Hier sind 8
Antwortmoglichkeiten gegeben, eine Mehrfachnennung ist moglich.

Studienpatient 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

Niemals X X X

Vor dem X X

Erreichen der

Toilette
Beim Husten oder X X X X
Niesen
Wahrend des X X X
Schlafes
Bei korperlicher X X X X
Betatigung
Nach X

Wasserlassen
und

Wiederankleiden

Ohne erkennbare X X
Ursache
standig X X
Summe 9 9 17 0 7 13 0 9 6 0

Tabelle 23: Antworten auf die ICIQ Frage "Wann verlieren Sie Harn?"
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Tabelle 23 zeigt die Antworten der Teilnehmer auf den Zeitpunkt des Harnverlusts.
3 Patienten (30%) gaben an nie Harn zu verlieren, diese Patienten waren mit einem
Mitrofanoffstoma versorgt und erreichten in der Gesamtsumme des ICIQ 0 Punkte.
Der Patient mit der hochsten Punktzahl gab an, in allen angegebenen Situationen
Harn zu verlieren.

Am haufigsten (40% der Teilnehmer) trat Harnverlust beim Husten oder Niesen und
bei korperlicher Betatigung auf.
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4 Diskussion

Mit einem Rucklauf von 53,5% und 23 teilnehmenden Patienten liegt unsere Studie
in den fur die seltenen Erkrankungen des BEEK ublichen Bereichen.

Die Response Raten schwanken in vergleichbaren Studien von 20%(30) bis hin zu
68%(31). Auch die niedrig erscheinende Teilnehmerzahl sind fur seltene Erkrankung
wie die Epispadie Ublich. So finden sich zum Beispiel bei Amesty et al. 9
Teilnehmerinnen mit einer isolierten Epispadie.(7)

4.1 Zufriedenheit hinsichtlich der Kontinenz bei Patienten zwischen 6 und 15
Jahren erfasst mit dem PINQ

Um bei Kindern und Jugendlichen unter 16 Jahren die gesundheitsbezogene
Lebensqualitat hinsichtlich der Kontinenzsymptomatik zu ermitteln, wurde der PINQ
verwendet. Dieser Fragebogen wurde 2005 von Bower et al. entwickelt und
validiert.(24) Bachmann et al. Ubersetzten ihn 2009 ins Deutsche und Uberpruften die
Validitat und Reliabilitat bei Kindern mit nicht-neurogener Inkontinenz.

In Studien zum Blasenekstrophie-Epispadie-Komplex wurde der PINQ vor dieser
Studie noch nicht verwendet. Aufgrund der deutschen Ubersetzung und der guten
Ergebnisse hinsichtlich Validitat und Reliabilitat wurde er in dieser Studie verwendet.
Die Ubereinstimmung des Kinder- mit dem Stellvertreterfragebogens geben die
deutschen Ubersetzer um Bachmann et al. mit einem ICC von 0,81 an.(23) Der ICC
in der Erstveroffentlichung des PINQ wird mit 0,88 angegeben.(24)

In unserer Datenerhebung ergab sich ein ICC zur Ubereinstimmung von 0,87.

Diese gute Ubereinstimmung der Eltern und Kinder zur Lebensqualitét bezogen auf
eine chronische Erkrankung ist nicht selbstverstandlich.

So zeigt eine niederlandische Studie aus dem Jahr 1998, dass Eltern den Einfluss
einer chronischen Erkrankung auf die Lebensqualitat inrer Kinder unterschatzen.(33)
Bei 145 teilnehmenden Familien von Kindern mit Enuresis ermittelten Bachmann et
al. einen Mittelwert von 23,4 Punkten des Summenscores sowohl im Kinder- als auch
im Elternfragebogen.(23) Dem gegenuber wurde bei den Patienten mit isolierter
Epispadie in unserer Studie ein Mittelwert von 29,5 bei den Eltern und 29,4 bei den
Kindern festgestellt.
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Ebenfalls den PINQ verwendete eine kanadische Studie aus dem Jahr 2013 um
Thibodeau, um den Zusammenhang zwischen Symptomen des unteren Harntrakts
und Lebensqualitat bei Kindern zwischen 5 und 11 Jahren zu untersuchen. 40
teilnehmende Kinder und deren Eltern, erreichten im Mittelwert 37,6
beziehungsweise 38,6 Punkte. Die im Vergleich zu unserer Studie hoheren
Summenscores konnten sich aus der unterschiedlichen Altersstruktur der Teilnehmer
erklaren lassen. Thibodeau et al. schlossen Kinder von 5 bis 11 Jahren in ihre Studie
ein. Aulderdem wurden Patienten, die nur von nachtlichem Einnassen betroffen
waren, ausgeschlossen. Vermutlich sind die Einschrankungen, die Patienten mit
auch tagsuber auftretendem Einnassen empfinden groRer. Unsere Patienten hatten
zudem alle schon mindestens eine Operation mit dem Ziel der Verbesserung der
Kontinenz erhalten.(34)

Zusammenfassend Iasst sich feststellen, dass der PINQ mit der Befragung von
Patienten und Stellvertretern ein gutes Werkzeug ist, um Einschrankungen bei
Patienten mit isolierter Epispadie und BEEK zu untersuchen. Eine genaue
Einordnung der Ergebnisse ist bei fehlenden Vergleichsstudien zum gleichen
Krankheitsbild nicht moglich.
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4.2 Erfassung von Symptomen des unteren Harntrakts bei Frauen mit dem
Female Lower Urinary Tract Symptoms Questionnaire
Um bei den weiblichen Studienteilnehmern Uber 16 Jahren Symptome des unteren
Harntrakts abzufragen verwendeten wir den FLUTS Fragebogen.
Taskinen und Suominen kamen in ihrer Studie aus dem Jahr 2013 zu dem Schluss,
dass die Anzahl der kontinenten Patienten beim Blasenekstrophie-Epispadie-
Komplex stark abhangig von der Auswahl des Fragebogens ist. So wurden viele der
Patienten mit BEEK an mittleren bis starken Symptomen des unteren Harntrakts
leiden, aber das wurde nur mit einem sehr detaillierten Fragebogen aufgedeckt
werden. In ihrer Studie verwendeten sie dafur den Danish Prostatic Symptom Score.
Bei den weiblichen Epispadie Patienten trat bei jeder der funf Inkontinenz auf. In
unserer Studie gab nur eine Patientin keinerlei Inkontinenzsymptomatik im FLUTS
an, diese war allerdings mit einer Blasenhalsrekonstruktion, einer
Blasenaugmentation und einem Mitrofanoffstoma versorgt. In der Studie von
Taskinen und Suominen wurde eine Blasenaugmentation nur bei Ekstrophie-
Patienten durchgefuhrt.
Zudem wurde beobachtet, dass Symptome im Zusammenhang mit der Blasenfullung
haufiger auftraten als Miktionssymptomatik. Das konnte aber durch die Teilnehmer,
die an einer Blasenekstrophie leiden, erklart werden.(36)

Der FLUTS zur Detektion von Symptomen des unteren Harntrakts bei Frauen wurde
auch bei einer niederlandischen Studie mit 17 Patienten, davon 8 Frauen, mit
Erkrankungen des BEEK verwendet. Vier der 17 Patienten litten an einer isolierten
Epispadie, wie viele davon weiblich waren geht aus der Veroffentlichung nicht hervor.
Der Median der Gesamtsumme des FLUTS war 21 von 48 Punkten im Gegensatz zu
15 Punkten in unserer Studie. In den Unterdomanen fur Blasenfullung und Miktion
erreichte die Studienpopulation jeweils hohere mediane Punktzahlen als unsere
Studienpopulation. Nur in der Inkontinenzdomane lag unser Median mit 12 Punkten
hoher als der von 6 Punkten bei Zhu et al.

Keinen Unterschied zwischen dieser Studie und unserer Datenerhebung gab es beim
Bother-Score der Miktionsdomane, der bei 0 Punkten lag. Sowohl beim Bother-Score
der Blasenfullung als auch beim Bother-Score zur Inkontinenz war der Median in
unserer Studie wesentlich hoher, was eine grofRere Einschrankung im Alltag durch
die abgefragten Symptome vermuten lasst. Die doch erheblichen Unterschiede in
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den Ergebnissen konnten durch die unterschiedliche Zusammensetzung der
untersuchten Patienten entstanden sein. Wahrend in der niederlandischen Studie
Patienten aus dem gesamten Komplex der BEEK teilnahmen, beschrankten sich
unsere Teilnehmer auf IE. Zudem ist nicht klar, ob der FLUTS bei Zhu et al.
uberhaupt von Patientinnen mit Epispadie ausgefullt wurde oder nur von solchen mit
einer Blasenekstrophie. Was auch noch ins Gewicht fallen konnte ist das bei der
Studie aus den Niederlanden hohere Durchschnittsalter von 36 Jahren, im
Gegensatz zu nur 22 Jahren in unserer Studie.(6)

Die in unserer Studie ermittelten Ergebnisse lassen den Schluss zu, dass bei der
isolierten Epispadie bei weiblichen Patientinnen die empfundenen Einschrankungen
durch die Inkontinenz groer und schwerwiegender sein konnten als bisher
angenommen. Gerade bei weiblichen Betroffenen ist die Datenlage vor allem im

Hinblick auf eine isolierte Epispadie lickenhaft.
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4.3 Erfassung des Einflusses von Symptomen des unteren Harntrakts auf die
Sexualitat mit dem Female Lower Urinary Tract Symptoms Sex
Questionnaire

Mit dem FLUTSSex wurde in unserer Studie ein validierter Fragebogen verwendet,
um den Zusammenhang zwischen Symptomen des unteren Harntrakts und der
Sexualitat der Teilnehmerinnen abzubilden. Dieser wurde von uns erstmalig in einer
Studie im Zusammenhang mit Krankheiten aus dem BEEK verwendet.

Andere Studien zu diesem Thema verwendeten den kostenpflichtigen Female Sexual
Function Index (FSFI) um den Zusammenhang zwischen Symptomen des unteren
Harntrakts und der Sexualitat abzufragen.(37)(32)

Rubenwolf et al. werfen in ihrer Arbeit zu sexueller Funktion und Fertilitat bei Frauen
mit klassischer Blasenekstrophie die Frage auf, wie gut der FSFI Uberhaupt geeignet
ist eventuelle sexuelle Probleme bei Erkrankten des BEEK aufzudecken.(38)
Moglicherweise ware der FLUTSSex ein geeigneteres Instrument als beispielsweise
der Female Sexual Function Index, um die sexuelle Funktion bei Patientinnen mit
BEEK zu untersuchen, da hier explizit der Einfluss der Blasenbeschwerden auf die
Sexualitat abgefragt wird.

Eine Studie aus Helsinki nutzte den Female Sexual Function Index (FSFI) um bei 11
Frauen mit Erkrankungen aus dem BEEK die Domanen Verlangen, Erregung,
Scheidenfeuchtigkeit, Orgasmus, Befriedigung und Schmerzen zu untersuchen.
Dabei wurden keine Unterschiede im FSFI Score zwischen der Studienpopulation
und der Kontrollgruppe festgestellt. Auch konnten keine Unterschiede zwischen
Frauen mit Blasenekstrophie und Frauen mit einer isolierten Epispadie hinsichtlich
der sexuellen Funktion gefunden werden.(32)

Ebenfalls den FSFI verwendeten Deans et al. um bei 17 Frauen mit klassischer
Blasenekstrophie Daten zur sexuellen Funktion zu erheben. Dabei war auffallig, dass
die Studienteilnehmerinnen signifikant niedrigere Punktzahlen in allen Domanen
erreichten, als die Vergleichsgruppe. Womit anzunehmen ist, dass die sexuelle

Funktion in der Studiengruppe eingeschrankt ist.(37)

In ,Quality of Life in Female Epispadias® berichten Amesty und Mitarbeiter, dass 80%

ihrer Teilnehmerinnen ein aktives Sexualleben fihren und damit zufrieden waren.
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Das stimmt mit den in unserer Studie erhobenen Daten Uberein. Hier gaben 4 von 5

Teilnehmerinnen an, sexuell aktiv zu sein.(7)

Vergleichbare Zahlen publizierten auch Sinatti et al. in ihrer Studie aus dem Jahr
2020. Hier gaben 75% der weiblichen Teilnehmerinnen mit einer Erkrankung aus
dem BBEK an, sexuell aktiv zu sein. 67% davon waren zufrieden mit ihnrem
Sexualleben, 33% sahen es durch auftretende Dyspareunie eingeschrankt. In
unserer Datenerhebung gaben 50% der Patientinnen Dyspareunie-Beschwerden
an.(39)

Publizierte Ergebnisse einer turkischen Studie, die den FLUTSSex auf turkisch bei

Frauen mit Urininkontinenz validierten, weisen den gleichen Mittelwert von 3 Punkten
im Summenscore des FLUTSSex auf. Obwohl Patientinnen mit einer Epispadie eine
vermutlich wesentlich langere Krankheitsgeschichte und mehrere Operationen hinter

sich haben, schneiden sie vergleichbar ab.(40)

Mit nur vier Teilnehmerinnen, die den FLUTSSex in unserer Datenerhebung
beantworteten, ist die Aussagekraft Uber die sexuelle Funktion bei Frauen mit einer
isolierten Epispadie eingeschrankt.

Allerdings gaben 50% der Frauen an, Schmerzen und Urinverlust beim Geschlechts-
verkehr festzustellen. Und 75% der Teilnehmerinnen sahen ihr Sexualleben durch
die Blasenbeschwerden eingeschrankt.

Die Ergebnisse lassen erkennen, dass es fur die Patientinnen wichtig ware, in der
Nachsorge gezielt nach Problemen und Schmerzen beim Geschlechtsverkehr zu
fragen, um so schneller Hilfe anbieten zu konnen.

Zudem muss in der Zukunft ermittelt werden, ob andere Therapie- bzw.

Operationskonzepte bessere Langzeitergebnisse bei der Sexualitat bringen.
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4.4 Erfassung der erektilen Funktion mit dem International Index of Erectile
Function (lIEF)

Zur Erfassung der erektilen Funktion wurde bei mannlichen Teilnehmern tber 16
Jahren der IIEF verwendet.

Neun Patienten mit einer Erkrankung aus dem Blasenekstrophie-Epispadie-Komplex
wurden in einer schon zuvor erwahnten niederlandischen Studie unter anderem
gebeten den IIEF zu beantworten. Hier konnten keine signifikanten Unterschiede
zwischen der Studienpopulation und den Ergebnissen der Kontrollgruppe festgestellt
werden, was die sexuelle Funktion angeht.

Im Vergleich mit der Studienpopulation von Zhu et al. schnitten die Regensburger
Patienten in den Domanen Erektile Funktion, Orgasmusfunktion und sexuelles
Verlangen vergleichbar ab. In der Domane der Zufriedenheit mit dem
Geschlechtsverkehr zeigte sich eine malige Unzufriedenheit mit 7,3 Punkten im
Mittelwert, wohingegen sich bei den Regensburger Teilnehmern eine mittelschwere
Unzufriedenheit mit durchschnittlich 4,4 Punkten ergab. Auch bei der
Gesamtzufriedenheit schnitten die niederlandischen Patienten eine Kategorie besser
ab als die deutschen Patienten.

Unterschiede der Studien ergeben sich moglicherweise aus der unterschiedlichen
Zusammensetzung der Teilnehmer. Wahrend die in dieser Arbeit teilnehmenden
Patienten ausschliel3lich an einer isolierten Epispadie leiden, so hatten die Patienten
von Zhu et al. Fehlbildungen aus dem gesamten Komplex der BEEK. Auch waren die
niederlandischen Patienten im Durchschnitt 36 Jahre alt im Vergleich zu 22 Jahren
bei der Regensburger Studie.(6)

Eine Studie aus Helsinki aus dem Jahr 2015 verwendete ebenfalls den |IEF bei ihren
21 mannlichen Teilnehmern mit einer Erkrankung aus dem BEEK. Auch hier wurden
keine Unterschiede in der sexuellen Funktion der Studienteilnehmer im Vergleich mit
der im Alter Ubereinstimmenden Kontrollgruppe gefunden.

Ob die Patienten an klassischer Blasenekstrophie oder an einer isolierten Epispadie
litten, machte laut Suominen et al. keinen Unterschied in den Ergebnissen des IIEF.
Auch die Selbsteinschatzung ihrer Kontinenz hatte keinen Einfluss auf den Score des
lIEF der Patienten.
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Verglichen mit den finnischen Patienten mit isolierter Epispadie schnitten die
Regensburger Patienten in allen Domanen des IIEF schlechter ab. Am deutlichsten
wurde das in der Doméane zur Zufriedenheit mit dem Geschlechtsverkehr. Hier
erreichten die Finnen 14 von 15 Punkten im Mittelwert im Gegensatz zu 4 Punkten
der deutschen Patienten. Ein moglicher Grund fur die Unterschiede konnte auch hier
das Alter der untersuchten Patientenkollektive sein. Die Teilnehmer der Studie um
Suominen et al. waren mit durchschnittlich 30 Jahren deutlich alter als die
Regensburger Patienten.(32)

Gupta et al. stellten bei ihrer Studie mit Ekstrophie Patienten leichte bis maRige
Einschrankungen in jeder der funf Domanen des IIEF fest. Das deckt sich mit den
hier vorgestellten Ergebnissen. Allein in der Domane der Zufriedenheit mit dem
Geschlechtsverkehr sind deutliche Unterschiede zu erkennen. Die Studienpopulation
von Gupta et al. schnitt mit 8,3 Punkten im Mittelwert besser ab als die
Regensburger Patienten mit 4, 4 Punkten. Allerdings waren die Patienten in der
Londoner Studie mit durchschnittlich 27 Jahren alter als die Regensburger. Zudem
haben mit 15 Patienten dreimal so viele Patienten den IIEF beantwortet, was
einzelne schlechtere Ergebnisse nicht so ins Gewicht fallen Iasst. So gab es bei
Gupta et al. ebenfalls 3 Patienten mit O Punkten in der Intercourse Satisfaction, aber
eben noch deutlich mehr mit hdheren Punktzahlen, aufgrund der hoheren
Teilnehmerzahl.(3)

Eine Mainzer Studie aus dem Jahr 2016 untersuchte bei 39 Patienten mit klassischer
Blasenekstrophie die sexuelle Funktion unter anderem mit Hilfe des IIEF.

Wahrend in den Domanen Erektile Funktion, Orgasmusfunktion, sexuelles Verlangen
und Gesamtzufriedenheit vergleichbare Ergebnisse mit milden Einschrankungen
erreicht wurden, so schnitten unsere Teilnehmer in der Zufriedenheit mit dem
Geschlechtsverkehr deutlich schlechter ab. Verantwortlich dafur konnte wiederum
das jungere Alter unserer Teilnehmer von durchschnittlich 22 Jahren in der Gruppe
der Uber 16 jahrigen sein.(41)

Im Vergleich mit den Ergebnissen von Patienten aus einer Kontrollgruppe ohne
bekannte erektile Dysfunktion erreichten unsere Patienten im Mittelwert bei der
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Gesamtsumme 12,6 Punkte weniger und in der erektilen Funktionsdomane 3,7

Punkte weniger.(42)

Auffallend im Vergleich mit anderen Studien ist die geringere Zufriedenheit unserer
Patienten mit dem Geschlechtsverkehr.

Moglicherweise konnten sich dadurch Konsequenzen fur neue nervenschonendere
Rekonstruktionskonzepte ergeben.

Aulerdem machen diese Ergebnisse deutlich, dass die isolierte Epispadie nur
eingeschrankt mit der Blasenekstrophie vergleichbar ist und man diesbezlgliche

Studienergebnisse differenziert betrachten sollte.
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4.5 Erfassung von Symptomen des unteren Harntrakts bei Mannern mit dem
Male Lower Urinary Tract Symptoms Questionnaire

Obwohl der MLUTS Fragebogen validiert und in vielen Sprachen verfugbar ist, ist er
vor unserer Studie noch nicht verwendet worden, um die Symptome des unteren
Harntrakts bei Patienten mit BEEK zu erheben. (29)

Die bereits zitierte Studie von Taskinen und Suominen ermittelte die Beschwerden
des unteren Harntrakts bei ihren Patienten mit Hilfe des Danish Prostatic Symptom
Score. Unter den Teilnehmern waren 8 mannliche Patienten mit einer isolierten
Epispadie. 75% von ihnen gaben an, inkontinent zu sein.

In unserer Datenerhebung gaben 80% der Patienten in der Inkontinenzdomane
irgendeine Art von Inkontinenzsymptomatik an. Der einzige Patient, der in dieser
Domane 0 Punkte erreichte, war mit einer Blasenhalsrekonstruktion und einem

Mitrofanoffstoma versorgt.(36)

Eine belgische Studie um Ridder et al. verwendete den MLUTS um bei einem
Kollektiv von mehr als 5800 Patienten Symptome des unteren Harntrakts
abzufragen. Das Durchschnittsalter war 61,2 Jahre. In der Domane der Miktion
wurde ein nahezu identischer Mittelwert zu dem in unserer Studie erreicht. In der
Inkontinenzdomane allerdings schnitten unsere Studienteilnehmer mit 6,6 Punkten
im Vergleich zu 2,89 Punkten bei Ridder et al. deutlich schlechter ab. (43)

Zhu et al. nutzten den International Prostate Symptom Score (IPSS) zur Abfrage von
LUTS bei ihren 9 mannlichen Teilnehmern mit Erkrankungen aus dem BEEK. Sie
ermittelten dabei hohe Scores beim IPSS, aber relativ geringe Angaben im
zugehdrigen Bother-Score. Es konnte zudem ein statistisch signifikanter
Zusammenhang zwischen niedrigeren Ergebnissen in einer Teildomane des Short
Form Health Survey zur gesundheitsbezogenen Lebensqualitat und der Schwere der
Symptome des unteren Harntrakts nachgewiesen werden.(6)

Ein weiterfuhrender Ergebnisvergleich ist aufgrund des fehlenden Einsatzes des
MLUTS beim BEEK noch nicht moglich.

45



4.6 Erfassung des Einflusses von Symptomen des unteren Harntrakts auf die
Sexualitat bei Mannern mit dem Male Lower Urinary Tract Symptoms Sex
Questionnaire

Der MLUTSSex ist ein validierter und standardisierter Fragebogen zum Einfluss von
Symptomen des unteren Harntrakts auf die Sexualitat bei mannlichen Patienten.
Gleichwohl er deswegen sehr gut fur Datenerhebungen bei BEEK geeignet ware,

wurde er in diesem Rahmen noch nicht angewendet.

Thomas et al. erhoben Daten zum sexuellen Outcome bei mannlichen Patienten mit
einer isolierten Epispadie Uber die elektronische Gesundheitsakte in einer Londoner
Kinderklinik. Bei 21 Patienten waren Aufzeichnungen zur Sexualitat vorhanden. 95%
waren in der Lage eine komplette Erektion zu erlangen. Eine retrograde Ejakulation
trat bei 43% der Patienten auf.(44)

In unserer Datenerhebung gaben 100% der Teilnehmer an, Erektionen mit normaler
Steifheit zu haben. Anzeichen einer retrograden Ejakulation wie eine reduzierte
Menge des Ejakulats traten bei 60% der Befragten auf, wobei keiner Schmerzen
beim Samenerguss angab.

Nach Telefoninterviews mit einem nicht standardisierten Fragebogen kamen Reddy
el al. zu dem Ergebnis, dass 17% ihrer Patienten Probleme mit der Erektion hatten.
Bei 53% der Patienten trat eine abnormale Ejakulation auf. Der gro3ere Prozentsatz
der Teilnehmer mit Erektionsproblemen bei Reddy et al. kdnnte durch das
unterschiedliche Studiendesign erklart werden. Im Gegensatz zu unserer
Datenerhebung, die sich allein auf die Selbsteinschatzung der Patienten verlasst,
wurde bei Reddy und Mitarbeitern eine telefonische Befragung durchgefuhrt.(30)

Eine Veroffentlichung aus Ghent, die Daten aus den elektronischen Patientenakten
erhob, kam zu den Ergebnissen, dass 79% der Patienten mit der Steifheit und
Penislange zufrieden waren. Bei 63% der untersuchten Falle war eine normale
Ejakulation beschrieben, was mit den in unserer Studie erhobenen Daten
ubereinstimmt.(39)

Leider ist kein direkter Datenvergleich moglich, da der MLUTSSex bei Patienten mit
BEEK noch nicht angewendet wurde.
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Hervorzuheben ist die normale Steifheit der Erektion, die von allen Teilnehmern
angegeben wurde und, dass kein Teilnehmer Schmerzen beim Geschlechtsverkehr
angibt.

Im Gegensatz dazu stehen die Ergebnisse aus dem IIEF, die eine niedrigere
Zufriedenheit unseres mannlichen Patientenkollektivs mit dem Geschlechtsverkehr

ergaben.
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4.7 Befragung zur Urininkontinenz mit dem International Consultation on
Incontinence Modular Questionnaire

Der ICIQ ist ein Kurzfragebogen zur Urininkontinenz, den wir sowohl bei den
weiblichen als auch den mannlichen Studienteilnehmern Uber 16 Jahren
verwendeten.

Amesty et al. erfassten die Inkontinenzproblematik bei 9 weiblichen Patienten mit
einer isolierten Epispadie, alle Patientinnen hatten neben einer primaren Korrektur
eine Blasenhalsrekonstruktion nach Young-Dees-Leadbetter erhalten. Zwei der
Patientinnen waren unter 16 Jahren alt.

Von diesen neun Patientinnen hatten drei eine Punktzahl von 0 im ICIQ was als
trocken definiert wird. FUnf Teilnehmerinnen hatten eine milde Inkontinenz und eine
Patientin war maRig inkontinent. Alle Patientinnen in dieser Studie, die milde oder
moderate Inkontinenzsymptome hatten, gaben an, diese vor allem bei korperlicher
Betatigung festzustellen. Aus den in der Studie gegebenen Daten wurde der
Mittelwert des ICIQ bestimmt. Dieser betragt 5,1.(7)

In der hier durchgefihrten Befragung ergab sich bei den weiblichen Teilnehmerinnen
(n=5) Uber 16 Jahre ein Mittelwert von 8,4. Von den 5 Patientinnen hatte eine
keinerlei Voroperationen. Vier erhielten jeweils eine primare Epispadiekorrektur und
eine Blasenhalsrekonstruktion.

Eine Studie aus den Niederlanden verwendete ebenfalls den ICIQ Ul SF bei 17
erwachsenen, mannlichen und weiblichen Patienten, mit Erkrankungen aus dem
Blasenekstrophie-Epispadie-Komplex. Vier davon litten an einer isolierten Epispadie.
Der dabei ermittelte Median betrug 5/21 fur die gesamte Stichprobe. Bei den
weiblichen Teilnehmerinnen betrug der Median 6 und bei den mannlichen 3,5. Von
den 17 befragten Patienten erreichten funf eine Punktzahl von 0 und wurden damit
als kontinent eingestuft. Vier davon waren Manner.(6)

Im Vergleich zeigt die niederlandische Studie sowohl im Median der gesamten
Stichprobe, als auch fur die beiden Geschlechter getrennt, niedrigere Werte.
Allerdings wurden auch nicht ausschlieRlich Patienten mit isolierter Epispadie
untersucht, sondern aus dem gesamten Spektrum des Blasen-Ekstrophie-Epispadie-
Komplexes.
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Zudem waren bei Zhu et al. 47% der Teilnehmer mit einem katheterisierbaren Stoma
versorgt, wohingegen es in der Regensburger Gruppe der Uber 16-Jahrigen nur 40%
mit Stoma waren.

62% der Teilnehmer einer Studie aus London erreichten eine Summe von 0 Punkten
im 1CIQ und wurden als trocken angesehen. Im Vergleich zu 30% der Patienten, die
in unserer Studie eine Punktzahl von 0 angaben.

Die Londoner Studienpopulation unterscheidet sich von der Regensburger. Das Alter
der Patienten ist hoher, der jungste Patient war 27 Jahre alt. Wohingegen der jungste
Regensburger Patient, der den ICIQ beantwortet hat, 16 Jahre alt war.

In der 2013 erschienenen Studie wurden zudem Patienten mit Blasenekstrophie
untersucht, eine Angabe ob darunter auch Patienten mit einer isolierten Epispadie
waren, erfolgte nicht.

Mittelwert oder Median des ICIQ waren in der Veroffentlichung von Gupta et al. nicht

angegeben, somit kann ein weiterfihrender Vergleich nicht stattfinden.(3)
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4.8 Limitationen und Starken der Studie

Die Limitationen unserer Studie ergeben sich aus der Seltenheit der Epispadie und
den damit einhergehenden Einschrankungen in sehr intimen Situationen.
Der niedrige Rucklauf von 53,5% kann als Einschrankung gesehen werden,

allerdings war er vergleichbar mit anderen Studien zu diesem Thema.(32)

Die Auswahl der verwendeten validierten und standardisierten Fragebogen erfolgte
unter anderem nach schon publizierten Studien. Allerdings ist der Einsatz dieser
Fragebogen auch nur limitiert moglich, da es sich bei der Epispadie um ein
komplexes Krankheitsbild handelt und sich deswegen ein verzerrtes klinisches Bild

darstellen kann.

Eine der Starken unserer Studie ist die Abbildung des gesamten Spektrums an
Patienten mit einer Epispadie, beider Geschlechter in verschiedenen Altersgruppen.
Im Vergleich mit anderen Studien erscheint unser Patientenkollektiv der tber 16-
Jahrigen deutlich junger, was die Aussagekraft von Vergleichen auch beeintrachtigen
konnte. (30)

Eine mogliche Schwache unserer Studie ist eine gewisse Selektionsbias der
Teilnehmer. Beispielsweise gaben 3 Patienten an nicht teiinehmen zu wollen, well
ihnen die Fragen zu intim waren oder sie mit ihrer Erkrankung abschlie3en wollten.
Die doch sehr intime Befragung zur Sexualitat und Kontinenz kénnte dazu gefuhrt
haben, dass vor allem Patienten teilnahmen, die sich mit ihrer Situation und ihrem
Gesundheitszustand wohl fuhlten. So besteht die Moglichkeit, dass Patienten, die
durch ihre Epispadie stark belastet sind, nicht an der Befragung teilnehmen wollten

und somit die Ergebnisse verzerrt wurden.

Auch konnte die Aussagekraft darunter leiden, dass das Patientenkollektiv, das in
der Klinik St. Hedwig behandelt wird, eine sehr kleine Gruppe darstellt und ein enges
Verhaltnis zu den behandelnden Arzten und Pflegekraften pflegt. Zudem stellt unsere

Studie Ergebnisse aus nur einem Land vor.(32)
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Far weiterfUhrende Studien ware interessant, Patienten mit einer grof3eren
Altersspanne aus verschiedenen Landern zu befragen. Die so erreichbaren groR3eren
Patientenkollektive wurden eine differenziertere Auswertung bezlglich des
Einflusses der Urinkontinenz auf die Sexualitat und die Unterschiede zwischen

mannlichen und weiblichen Epispadiepatienten erlauben.
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5 Zusammenfassung

Problemstellung: Die isolierte Epispadie stellt eine seltene angeborene Fehlbildung
aus dem Blasenekstrophie-Epispadie-Komplex dar. Aus diesem Komplex geht sie
mit der geringsten Auspragung der Fehlbildung einher. Trotzdem stehen die
betroffenen Patienten auch nach einer operativen Versorgung vor vielen
Herausforderungen und Einschrankungen in ihrem taglichen Leben. Ziel dieser
Studie war es, die Einschrankungen im Bereich der Kontinenz und Sexualitat
abzufragen.

Patienten und Methode: Insgesamt nahmen 23 Patienten an der Befragung teil.
Davon waren 10 Patienten 16 Jahre oder alter (5 weiblich, 5 mannlich) und 13
Patienten zwischen 6 und 15 Jahren alt (2 weiblich, 11 mannlich).

Die Teilnehmer unter 16 Jahren und ihre Eltern erhielten den Pediatric Incontinence
Questionnaire. Weibliche Teilnehmerinnen uber 16 Jahren erhielten den ICIQ, Fluts
und den FlutsSex. Mannliche Teilnehmer Uber 16 Jahren erhielten den ICIQ, Mluts,
MlutsSex und IIEF.

Ergebnisse: Bei der Befragung der Teilnehmer zwischen 6 und 15 Jahren und ihrer
Eltern ergab sich eine gute Ubereinstimmung der Antworten. Die Ergebnisse zeigten
starkere Einschrankungen durch die Inkontinenz als bei Enuresispatienten.

Die Befragung der mannlichen Teilnehmer uber 16 Jahren ergab eine mittelschwere
Unzufriedenheit mit dem Geschlechtsverkehr und schlechtere Ergebnisse
diesbezuglich als in Studien, die den gesamten BEEK untersuchten.

Dreiviertel der weiblichen Befragten uber 16 Jahren sahen ihr Sexualleben durch ihre
Erkrankung eingeschrankt, aul3erdem ergab sich eine starke Belastung durch die bei
80% der Patientinnen vorliegenden Inkontinenz.

Die Unterschiede zwischen mannlichen und weiblichen Teilnehmern in der

Befragung zur Kontinenz erwiesen sich statistisch als nicht signifikant.

Schlussfolgerungen: Die Langzeitergebnisse bei Epispadiepatienten sind nicht
gleichzusetzen mit den bereits vorliegenden Ergebnissen des Gesamtkollektivs von
Patienten mit Fehlbildungen aus dem Blasenekstrophie-Epispadie-Komplex und

sollten in einer groReren, multizentrischen Studie weiter untersucht werden, um die
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postoperativen Langzeitprobleme zu objektivieren und um so auch die Bedurfnisse
dieser Patienten besser verstehen zu konnen. Idealerweise sollten diese
Erkenntnisse kunftig auch in die Indikationsstellung operativer Eingriffe mit einflie3en
und moglicherweise bei der Entwicklung neuer Therapiekonzepte und

Operationstechniken berucksichtigt werden.
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