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ZUSAMMENFASSUNG

Einleitung Bei Mddchen und Frauen mit Ullrich-Turner-Syn-
drom (UTS) werden psychosoziale Auffilligkeiten wie eine
angstliche Personlichkeit, geringeres Selbstwertgefihl, spates
Lésen vom Elternhaus und/oder spdte sexuelle Erfahrungen
beschrieben.

Methoden Die Untersuchung wurde 2015 bei 779 Frauen
mit UTS im Alter von 25 Jahren (Median) mit einem Fragebo-
gen durchgefiihrt, der von einer franzésischen Arbeitsgruppe
entwickelt und mit deren Erlaubnis verwendet wurde. Insge-
samt konnten 130 Fragebdgen (16,7 %) ausgewertet werden.
Ergebnisse (MW £ SD) Nicht verheiratet waren 116 Frauen
(89,9 %); 52 Frauen (40 %) lebten im elterlichen Haushalt. Abi-
tur/Fachabitur oder Hochschulabschluss hatten 47,6 %.
60 Frauen (46 %) waren berufstatig, 51 Frauen (39 %) hatten
noch keine abgeschlossene Berufsausbildung. Bei 78 % der
Frauen wurde die Pubertdt im Alter von 14,2 +2,1 Jahren ein-
geleitet. Zum Zeitpunkt der Befragung erhielten 80 % der
Frauen eine Hormonersatztherapie. 66 von 93 Frauen (71 %)
fanden, dass die Erkrankung das Gefiihlsleben negativ beein-
flusst, wobei der Bereich ,Liebes- und Sexualbeziehungen*
von 44 Frauen (66,6 %) am haufigsten genannt wurde. Fragen
zur Sexualitdt beantworteten 116 Frauen. Dabei hatten 77 %
den ersten Zungenkuss mit 16,4 3,6 Jahren und 62,4 % den
ersten Geschlechtsverkehr mit 19,0+ 3,4 Jahren. Eine Bezie-
hung zu einem Partner/In (ber >6 Monate gaben 81% der
Frauen an (94 Frauen hatten einen mannlichen Partner und
5 Frauen eine Partnerin). Die Frage nach Kinderwunsch wurde
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von 89 von 124 Frauen bejaht (71,8 %); 38,2 % wollten spon-
tan schwanger werden und 44,9 % hatten eine kiinstliche
Befruchtung oder eine Adoption (iberlegt.

Diskussion Da die verschiedenen Fragenkomplexe nicht
gleich haufig beantwortet wurden, kann spekuliert werden,
dass der Stellenwert der Themen nicht gleichwertig war oder
dass die Frauen nicht bereit waren, sich mit diesen Fragen
auseinanderzusetzen. Die Antworten zeigen, dass neben der
arztlichen Betreuung auch eine psychosoziale Betreuung
notwendig ist.

ABSTRACT

Introduction Psychosocial problems such as anxious person-
ality, low self-esteem, late separation from home and/or late
sexual experience have been described in girls and women
with Turner syndrome (TS).

Methods The study was performed in 2015 based on a ques-
tionnaire that was sent out to 779 women with TS aged
25 years (median). The questionnaire was devised by a French
team and used with their permission. In all, 130 question-
naires (16.7 %) could be evaluated. The questions from the
individual topics were not always completely answered.
Results (mean + SD). 116 women (89.9 %) were not married,;
52 women (40 %) lived in their parents’ home. 47.6 % had a

high-school/technical diploma or university degree. 60 wom-
en (46 %) had a job; 51 women (39 %) had not completed vo-
cational training. Puberty was induced at the age of 14.2+
2.1 years in 78 % of the women. 80 % of the women received
hormone replacement therapy at the time of the question-
naire survey. 66 of 93 women (71 %) found that the disease
had a negative influence on emotional life. “Love life and sex-
ual relationship” was the topic mentioned most frequently by
44 women (66.6 %). 116 women answered questions on sexu-
ality. Here, 77 % had the first French kiss at the age of 16.4
3.6 years and 62.4 % had sexual intercourse for the first time
at the age of 19.0 £3.4 years. 81 % of the women stated that
they had a partner relationship for more than 6 months
(94 women had a male partner and 5 had a female partner).
The question as to the wish to have children was answered in
the affirmative by 89 of 124 women (71.8 %); 38.2 % desired
spontaneous pregnancy and 44.9 % had considered in vitro
fertilization or adoption.

Discussion The women’s answers show that care needs to be
improved. There are deficits in the topics of family, emotional
life, relationships, sexuality, fertility and pregnancy. There-
fore, the medical team should also include psychologists and
social workers.

Einleitung

Das Ullrich-Turner-Syndrom (UTS) ist eine seltene Stérung durch
partiellen oder vollstdndigen Verlust eines Geschlechtschromo-
soms. Die zahlreichen Komorbiditdten erfordern eine multidiszip-
lindre drztliche Betreuung [1 -3]. Bei der Mehrzahl der Frauen mit
UTS finden sich auch Defizite in der nonverbalen Kommunikation,
der visuell-rdumlichen Verarbeitung, der sozial-kognitiven Wahr-
nehmung und im problemlésenden Denken sowie der Motorik
[4-6]. Das Risiko, eine unreife oder dngstliche Personlichkeit zu
entwickeln bzw. sozial isoliert zu leben, ist erh6ht [4, 7]. Eine
Zusammenstellung der verschiedenen neurokognitiven, akademi-
schen, sozialen und psychologischen Phdnotypen des UTS findet
sich in der aktuellen Leitlinie [8]. Es wird daher gefordert, dass
dem &arztlichen Team auch Psychologen und Sozialpddagogen
zugeordnet werden sollten, da die psychologischen Aspekte der
Erkrankung oft in den Hintergrund treten.

Der Zugewinn an Kérperhéhe nach einer Therapie mit Wachs-
tumshormon (GH) wird positiv beurteilt [9]. Er soll zu einer gerin-
geren psychosozialen Belastung und damit auch zu einer besseren
Lebensqualitdt der betroffenen Frauen fiihren [10].

Ziel der vorliegenden Untersuchung war es, junge Frauen mit
UTS in Deutschland nach dem Ende der Wachstumshormonthera-
pie mittels eines Fragebogens zu verschiedenen Aspekten ihrer
aktuellen Lebenssituation zu befragen.

Patienten

Die vorliegende Studie wurde 2015 durchgefthrt. Die Frauen
waren zum Zeitpunkt der Datenerhebung im Mittel 24,0 +
4,2 (SD) Jahre alt. Voraussetzung fiir die Teilnahme an der Studie
war ein Alter > 18 Jahre und eine Therapie mit Wachstumshormon
(GH) im Kindes- und Jugendalter. Fiir die Erfassung der Daten wur-
de der Fragebogen verwendet, der bereits 2001 in einer Studie in
Frankreich eingesetzt wurde [11]. Der Papierfragebogen wurde
auf Deutsch Ubersetzt und hatte einen Umfang von 11 Seiten.
Die Fragenkomplexe betrafen Fragen zur familidren, schulischen
und beruflichen Situation, zur medizinischen Betreuung und zur
Behandlung mit Wachstumshormon. Ein weiterer Fragenkomplex
beinhaltete verschiedene Fragen zu dem Gefiihls- und Sexualle-
ben [10-12].

An der Studie beteiligten sich in Deutschland 11 Zentren
(10 mit Padiatrischer Endokrinologie) und die Turner-Syndrom-
Vereinigung Deutschland e.V. Insgesamt wurden von den
Zentren 779 Fragebdgen mit einem Informationsschreiben und
vorfrankierten und voradressierten Umschlag (Professor Dorr,
Erlangen) an die Frauen verschickt, die im jeweiligen Zentrum
tiber Jahre betreut wurden. Von den Fragebdgen kamen 176
(22,6 %) zurtick und 130 Fragebdgen (16,7 %) konnten ausgewer-
tet werden. Die Fragenkomplexe wurden von den Frauen nicht
immer vollstdndig beantwortet.

Die Untersuchung wurde von der Ethikkommission der Medizi-
nischen Fakultdt der Friedrich-Alexander-Universitdt Erlangen-
Nirnberg (Antrag-Nr. 80 - 13 B) genehmigt. Die Daten wurden
anonymisiert erhoben. Die Patientinnen wurden nur nach dem
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Alter, der Postleitzahl des Wohnortes und nach der Mitgliedschaft
in der Turner-Syndrom-Vereinigung Deutschland e. V. gefragt. Als
Referenzkohorte wurden die Daten zur Jugendsexualitdt der Bun-
deszentrale fir gesundheitliche Aufkldrung (BzGA) aus dem Jahr
2015 [13] und statistische Zahlen, aufbereitet von der Firma Sta-
tista GmbH, verwendet [14].

Die statistische Auswertung erfolgte durch die Fa. Anfomed in
Mohrendorf. Die Auswertung der Fragebdgen erfolgte deskriptiv
und die Ergebnisse wurden als prozentualer Anteil/Haufigkeiten
und, wenn anwendbar, als Mittelwert und Standardabweichung
dargestellt. Statistische Vergleichsberechnungen mit Ermittlung
von Wahrscheinlichkeiten wurden nicht durchgefihrt, da es sich
um eine explorative Vergleichsstudie zur Hypothesengenerierung
handelt.

Ergebnisse

Familie, Schule und Beruf (» Tab. 1)

Zum Zeitpunkt der Befragung im Alter von 24,0 £4,23 Jahren
waren 116 Frauen (89,9 %) nicht verheiratet. 7 Frauen waren ver-
heiratet (5,43 %); eine Patientin war geschieden. Im Haushalt der
Eltern wohnten 42 Frauen (32,6 %); 10 Frauen (7,75 %) wohnten
bei der Mutter. Mit einem Partner/Partnerin wohnten 28 Frauen
(21,7 %), 23 Frauen (17,8 %) wohnten alleine und 17 Frauen
(13,2 %) wohnten in einer Wohngemeinschaft.

Der Anteil der Frauen mit Abitur/Fachabitur lag bei 32 %; einen
Hochschulabschluss hatten 21 Frauen (16 %). Einen Realschulab-
schluss (Mittlere Reife) hatten 29 % und einen Hauptschulab-
schluss 11% der Frauen. 7 Frauen hatten eine Foérderschule
besucht und 6 Frauen hatten noch keinen Schulabschluss. Zum
Zeitpunkt der Befragung hatten 51 Frauen (39 %) noch keine
abgeschlossene Berufsausbildung und 60 Frauen (46 %) waren
berufstatig.

Pubertat

Die Fragen zur Pubertdt wurden von 125 Frauen beantwortet. Bei
98 Frauen (78 %) wurde sie im Alter von 14,2+ 2,1 (MW + SD) Jah-
ren mit Ostrogenen eingeleitet, bei 27 Frauen (21,6 %) erfolgte
der Pubertdtsbeginn spontan. Das Alter bei Menarche lag unter ei-
ner kombinierten Ostrogen/Gestagen-Therapie bei 14,9+ 1,6 Jah-
ren. Bei den 27 Mddchen mit spontaner Pubertdt erfolgte die
Menarche im Alter von 13,9+ 1,5 Jahren.

Gefiihlsleben

Die Fragen, ob die Erkrankung ,Einfluss auf das Gefiihlsleben*
nimmt und wenn ja, in welchem Bereich, wurde von 93 der
130 Frauen (71,5 %) beantwortet. Dabei fanden 66 von 93 Frauen
(71 %), dass die Erkrankung das Geftihlsleben negativ beeinflusst,
wobei der Bereich ,Liebes- und Sexualbeziehungen“ von 44 Frau-
en (66,6 %) am haufigsten genannt wurde. Danach folgten die
Bereiche ,freundschaftliche Beziehungen®” (36,2 %), ,berufliches
Umfeld“ (26,1 %) und ,innerfamilidgres Umfeld“ mit 10,1 %.
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» Tab.1 Daten zur aktuellen Lebenssituation von 130 Frauen mit
Ullrich-Turner-Syndrom; beantwortete Fragen n (%).

Familie n=130

» ledig 116 (89,2 %)
= verheiratet 14 (10,8 %)
Wohnsituation n=130

= Eltern 52 (40,0 %)
= Partner/Partnerin 28 (21,7 %)
= allein 23 (17,8 %)
= Wohngemeinschaft 17 (13,2%)
Hochster Schulabschluss n=130

= Hochschule/Abitur/Fachabitur 47,6 %

= Mittlere Reife 29,2%

= Hauptschule 10,8%

= Forderschule 5,4%
Gefiihlsleben n=93

wird negativ beeinflusst 66/93 (71 %)

= Bereich Liebesbeziehungen/Sexualitdt 66 %
= Bereich Freundschaften 36%
Pubertat n=125

= induziert (Alter: 14,2 +2,1 Jahre) 98 (78,4 %)
27 (21,6 %)
n=116

90 (77,5%)

73 (62.9%)

= spontan
Sexualitdt
= Alter erster Zungenkuss (16,4 + 3,6 Jahre)

= Alter erster Geschlechtsverkehr
(19,0 £ 3,4 Jahre)

= Beziehung zu einem Partner/In >6 Monate 75/92 (81,5 %)

Kinderwunsch/Schwangerschaft n=124

ja 89 (71,8%)
= spontan 34 (38,2%)
= In-vitro-Fertilisation/Adoption 40 (44,9%)

Sexualitat

Die Fragen zum ersten Kuss und Geschlechtsverkehr wurde von
116 Frauen beantwortet. 90 Frauen (77 %) hatten erste Erfahrun-
gen mit einem Zungenkuss im Alter von 16,4 + 3,6 (MW = SD) Jah-
ren (Median: 16 Jahre). Den ersten Geschlechtsverkehr hatten
73 Frauen (62,9 %) im Alter von 19,0 + 3,4 Jahren (Median: 18 Jah-
re). Die Frage nach der Dauer der Beziehung zu einem Partner, die
mehr als 6 Monate dauerte, wurde von 75 von 92 Frauen (81 %)
bejaht. Die Frage nach dem Geschlecht des Partners wurde von
99 Frauen beantwortet. Davon hatten 94 Frauen einen Partner
und 5 Frauen eine Partnerin.

Kinderwunsch/Schwangerschaft

Die Frage wurde von 124 Frauen beantwortet. Insgesamt hatten
89 Frauen (71,8 %) einen Kinderwunsch, 12 Frauen keinen (9,7 %)
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und 23 Frauen (18,5 %) hatten dazu noch keine Meinung. Von den
89 Frauen mit Kinderwunsch wollten 34 Frauen (38,2 %) spontan
schwanger werden, wahrend von 40 Frauen (44,9 %) die Moglich-
keit der kiinstlichen Befruchtung oder eine Adoption in Erwdgung
gezogen wurden. 5 Frauen waren Mitter (4 %) und hatten ein
gesundes Kind geboren; 3 Frauen wurden spontan und 2 Frauen
nach einer kiinstlichen Befruchtung schwanger.

Die Frage nach der Bezugsperson, mit der man Gber Kinder-
wunsch und Schwangerschaft sprechen kann, wurde von
120 Frauen (92 %) beantwortet. Als Ansprechpartner (Mehrfach-
nennungen waren moglich) wurden am hdufigsten die Eltern
(65 %), gefolgt von Partnern/Freunden/Innen (45 %), dem Haus-
arzt (25 %) und den Geschwistern (22 %) angegeben.

Diskussion

Die vorliegende Arbeit analysiert die Lebenssituation von Frauen
mit Ullrich-Turner-Syndrom (UTS) in Deutschland nach dem Ende
der Wachstumshormontherapie im Kindes- und Jugendalter. Eine
vergleichbare Untersuchung wurde bei Frauen mit UTS bisher in
Deutschland nicht durchgefiihrt. Die Befragung wurde schriftlich
mittels Papierfragebogen durchgefiihrt. Diese Datenerfassung gilt
in der medizinischen Forschung traditionell als die erste Wahlmdog-
lichkeit. Die anonymisierte Befragung mittels Papierfragebogen
gibt den Befragten die Mdglichkeit, dass sie vollig frei einzelne Fra-
genkomplexe beantworten oder auch nicht beantworten kénnen,
ohne dass man bei der Bewertung der Daten Rickschliisse auf die
Befragten ziehen kann. Wir gehen davon aus, dass daher auch sen-
sible Fragen, wie z. B. nach dem Alter beim ersten Geschlechtsver-
kehr, eher beantwortet werden als in einem strukturierten Inter-
view, wo der Befragte entweder telefonisch oder direkt von dem
Fragesteller von Angesicht zu Angesicht befragt wird.

Die Ergebnisse kdnnen nicht auf die Population aller Frauen mit
UTS generalisiert werden, da unsere Studie 2 Voraussetzungen
hatte: 1. Therapie mit Wachstumshormon im Kindesalter und 2.
Alter der Frauen. Es gibt in Deutschland kein Register, das die
Daten von Frauen mit Turner-Syndrom erfasst. In der Turner-
Syndrom-Vereinigung Deutschland e.V. sind nur ca. 3-5% der
betroffenen Frauen registriert.

In der vorliegenden Untersuchung wurde der gleiche Papier-
fragebogen wie in der franzosischen Studie verwendet. In Frank-
reich wurde die Studie 2001 durchgefiihrt und die Ergebnisse
wurden zwischen 2005 und 2009 publiziert [10-12]. Unsere
Ergebnisse konnen aber nur zum Teil mit denen aus Frankreich
verglichen werden (> Tab. 2), da sich in den publizierten Arbeiten
keine Daten finden. Die Anzahl der angeschriebenen Frauen warin
beiden Landern dhnlich hoch (Frankreich n=891 und Deutschland
n=779), aber die Ricklaufquote der Befragung lag in Frankreich
bei 69 % und in Deutschland bei 22,6 %. Das mittlere Alter der
Frauen mit UTS in der vorliegenden Studie war mit 24 Jahren
(Altersbereich 18 - 35 Jahre) nahezu gleich mit dem Alter der
Frauen in der franzosischen Studie von Carel et al. mit 22,6 Jahren
(Bereich: 18,3-31,2 Jahre) [10, 12].

Aufgrund des Alters ist es nicht verwunderlich, dass die meis-
ten Frauen (89,9 %) noch nicht verheiratet waren und dass 40 %
der Frauen mit UTS im elterlichen Haushalt leben. Auf der anderen

Seite erscheint die Zahl von 40 % aber relativ hoch, wenn man die
Zahl in Relation zu den Angaben bei 25-jdhrigen Frauen in
Deutschland setzt, von denen nur ca. 20 % bei den Eltern leben
[14]. Daher wiirde die Zahl von 40 % eher die bekannte Annahme
bestatigen, dass sich Frauen mit UTS eher spdt vom Elternhaus
[6sen [15].

Der Anteil der Frauen mit UTS in der vorliegenden Studie mit
Abitur/Fachabitur (32 %) und Mittlerer Reife (29 %) entspricht den
aktuellen Zahlen zum hochstem Schulabschluss der Frauen in
Deutschland (Abitur/Fachabitur 28,2 %; Mittlere Reife 28,5 %)
[14]. Eine Untersuchung aus den USA konnte zeigen, dass Frauen
mit UTS oft sogar einen hoheren Schulabschluss haben als die
jeweilige Referenzpopulation [16].

Die Angaben zur Pubertdtsinduktion waren in Deutschland
und Frankreich gleich. Die Pubertat wurde bei 78 % der deutschen
Madchen mit durchschnittlich 14,2 Jahren und in Frankreich bei
72 % der Madchen mit 14,9 Jahren induziert. Nach den Daten der
deutschen KiGGS-Studie zur spontanen Pubertdtsentwicklung bei
Jugendlichen haben 50 % der gesunden Mddchen im Mittel mit
10,9 Jahren bereits das Tanner-Stadium B2 der Brustentwicklung
erreicht [17]. Dies bedeutet, dass die Pubertat bei den Madchen
mit UTS eher spét induziert wurde. Das Tempo der Pubertdt
beeinflusst bei gesunden Mddchen den Beginn der Sexualitdt
[18, 19]. Es ist daher nicht verwunderlich, dass Frauen mit UTS
im Vergleich zu ihren Altersgenossinnen sexuelle Erfahrungen
spater machen [12, 20]. Die sexuellen Erfahrungen der Frauen
mit UTS wurden mittels mehrerer Fragen beurteilt und von
116 Frauen beantwortet. So wurde danach gefragt, ob sie Erfah-
rungen mit Kiissen oder Treffen (Dates) hatten und ob sie Ge-
schlechtsverkehr (Ja/Nein und das Alter beim ersten Mal) gehabt
hatten. In unserer Kohorte bejahten 77 % der Frauen die Frage
nach einem in der Vergangenheit stattgefundenen Zungenkuss,
wahrend in der Studie zur Jugendsexualitdt der Bundeszentrale
fur gesundheitliche Aufklarung (BzGA) die Frage von 98 % der
Mdadchen im gleichen Altersbereich bejaht wurde [21].

Der erste Geschlechtsverkehr wurde von 63 % der Frauen mit
UTS in unserer Studie mit durchschnittlich 19 Jahren berichtet;
37 % hatten noch keinen Geschlechtsverkehr. Diese Zahl lag deut-
lich hoher als in der franzdsischen Studie, wo 23 % der Frauen mit
UTS den ersten Geschlechtsverkehr mit 20 Jahren berichteten
[12]. In einer Studie aus USA mit 80 betroffenen Frauen (mittleres
Alter: 34 Jahre) hatten 55 % der Frauen im Mittel mit 23 Jahren Ge-
schlechtsverkehr [22]. Im Vergleich dazu haben in der BzGA-Stu-
die 94 % der gesunden Frauen in der Altersgruppe der 24-|dhrigen
den ersten Geschlechtsverkehr [21] und in Frankreich liegt der
Anteil der gesunden Frauen vor dem 20. Lebensjahr bei 85 % [12].

Die betroffenen deutschen Frauen waren in der vorliegenden
Studie im Vergleich zu den UTS-Frauen in den anderen Untersu-
chungen friher sexuell aktiv. Im Vergleich mit den Frauen der
Referenzpopulation waren sie aber in dem jeweiligen Altersbe-
reich spater sexuell aktiv [15]. Dabei kénnen Faktoren wie Schiich-
ternheit und Angstlichkeit in Bezug auf Sozialkontakte sowie ein
niedrigeres Selbstwertgefiihl im Vergleich zu gesunden Frauen
auch eine Rolle spielen [23]. Die franzosische Studie konnte auch
zeigen, dass das Alter beim ersten Kuss der Madchen mit UTS po-
sitiv mit dem spontanen Auftreten der Pubertdt und negativ mit
assoziierten kardialen Problemen korreliert [12]. Die aktuelle Leit-
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» Tab.2 Vergleich von Daten zur Lebenssituation von jungen Frauen mit Ullrich-Turner-Syndrom in Deutschland und Frankreich. Die Ergebnisse aus
Frankreich wurden aus verschiedenen Publikationen zusammengestellt [10-12].

Deutschland

Patientenidentifikation

Design der Studie

Jahr der Untersuchung
Riicklauf der Fragebogen, N (%)

Auswertbare Fragebogen, N (%)

Alter der Frauen (MW = SD)

Kliniken + Selbsthilfegruppe
Papierfragebogen

2015

176 (22,6 %)

130 (16,7 %)

24,0+4,2 |ahre

Frankreich

Nationales Register
Papierfragebogen
2001

568 (63,7 %)

keine Angaben

22,6 +2,6 Jahre

Altersbereich (Jahre) 18,0-35,0 18,3-31,2
Karyotyp (45 X) keine Daten 53%
Schulabschluss

= Hochschule 16,1% zusammen

« Abitur/Fachabitur 31,5% 39%

= mittlere Reife 29.2% keine Angaben
= Hauptschule 10,8% 25%

= Forderschule 5,4% keine Angaben
Beruf

= Alter <20 Jahre, N (%) 23(17,7%) 203 (36 %)

= berufstdtig (Vollzeit), N (%) 52 (40 %) 163 (29 %)
Pubertat

« induziert, N (%) 98 (78 %) 405 (72%)

= spontan, N (%) 27 (22 %) 127 (21 %)

= Alter (Jahre) bei induz. Pubertdt

Beziehungen (Liebe, Sexualitat)

14,2+2,1 Jahre

14,9+1,9 Jahre

= Erfahrungen mit Kiissen und Verabredungen (Dates), N (%) 90 (77 %) 165 (29 %)
= Geschlechtsverkehr mit 20 Jahren 51 (44 %) 132 (23 %)
= keinen Geschlechtsverkehr 44 (37 %) 187 (33 %)

linie empfiehlt den Beginn der Pubertétsinduktion bei den betrof-
fenen Madchen friih zwischen 11 und 12 Jahren [8].

Frauen mit UTS haben eine normale weibliche Geschlechts-
identitdt, haben in der Regel aber weniger Sexualkontakte und
Sozialkontakte als eine Referenzpopulation von erwachsenen
Frauen [7, 22, 24]. Die Mehrzahl der betroffenen Frauen fand,
dass die Erkrankung das Gefiihlsleben beeinflusst. Die diskrepan-
ten Zahlen zur Haufigkeit der beantworteten Fragen zur Sexuali-
tat, Gefiihlsleben oder Beziehungen zeigen, dass diese Themen
bei den Frauen einen unterschiedlichen Stellenwert haben. Man
konnte aber auch spekulieren, dass die betroffenen Frauen nicht
bereit waren, diese Fragen zu beantworten oder sich mit diesen
Fragen auseinanderzusetzen.

Die Mehrzahl der Frauen mit UTS ist aufgrund der Gonaden-
dysgenesie unfruchtbar [25, 26]. Die bestehende Infertilitdt wird
von den Betroffenen als groBte Einschrankung empfunden [27].
Spontane Schwangerschaften sind wie in unserer Studie mit ca.
5% sehr selten [28, 29], zudem ist die Rate an Fehlgeburten nach
spontaner Schwangerschaft erhéht [8]. Von 8095 der gesunden
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Frauen wird im Altersbereich der 14- bis 25-Jdhrigen der Kinder-
wunsch grundsétzlich bejaht [13]. Die Frage nach einem Kinder-
wunsch wurde in unserer Kohorte von 72 % der Frauen bejaht.
Dabei wollten 38 % der Frauen spontan schwanger werden und
44,9 % hatten die Moglichkeit einer kiinstlichen Befruchtung bzw.
einer Adoption erwogen. Wenn man aber berticksichtigt, dass ca.
80 % der Frauen in unserer Kohorte eine hormonelle Ersatzthera-
pie bekamen, dann kann man die Einschdtzung der Frauen zur
Fertilitdt und zu einer spontanen Schwangerschaft nicht teilen.
Daher sollte die Beratung der betroffenen Frauen tiber die Fertili-
tdt dringend verbessert [30 -33] und auch die maternalen und
fetalen Risiken einer Schwangerschaft ausfihrlich diskutiert
werden [34].

Die Defizite in der Kommunikation dieser angesprochenen
Themenfelder liegen auch im familidren Umfeld. Laut BzGA
nimmt die Kommunikation zwischen Eltern und Kindern tber
sexuelle Themen mit steigendem Alter zu. Aus der Altersgruppe
der 21- bis 25-)ahrigen bejahen 79 % der jungen Frauen deutscher
Herkunft Gespréche tiber Sexualitdt und Partnerschaft [21]. In der



# Thieme

vorliegenden Untersuchung wurden die Eltern von 65 % der Frau-
en mit UTS als die wichtigsten Ansprechpartner benannt. In einer
Studie aus den USA hatten aber von 215 Eltern mit einem Kind mit
UTS nur 50 % der Eltern mit den Mddchen {iber Themen wie
Sexualitdt und Fertilitdt gesprochen [35]. Die Probleme werden
auch bei Familien mit chronisch kranken Kindern beschrieben
und als mogliche Hindernisse in der Kommunikation wurden
Faktoren wie mangelndes Wissen, Schamgefiihl oder der Wunsch,
das Kind zu beschiitzen, identifiziert.

Die Daten lassen keine Riickschliisse auf die Lebensqualitat der
Frauen zu. In der franzosischen Studie erhielten die Frauen auch
zusdtzliche psychometrische Fragebogen zur Erfassung der
Lebensqualitdt [11]. Dabei konnte gezeigt werden, dass die
Korperhdhe nach dem Ende der GH-Therapie keinen Einfluss auf
die Lebensqualitat der Frauen hatte [7, 10], wahrend zu hohe The-
rapieerwartungen mit einer niedrigen Lebensqualitat verbunden
waren [10]. Eine spate Pubertétsinduktion nach dem Alter von
15 Jahren hatte ebenfalls einen negativen Einfluss auf die Lebens-
qualitdt [10]. Als weitere Faktoren mit einem negativen Einfluss
auf die Lebensqualitat der betroffenen Frauen wurden Horstorun-
gen, das Lebensalter bei Diagnosestellung, d. h. je spater die Diag-
nosestellung desto schlechter, und schulische Probleme gefunden
[36].

Zusammenfassung

Die Ergebnisse miissen kritisch bewertet werden. Ein Bias kann
nicht ausgeschlossen werden, da die Ricklaufquote der Fragebo-
gen bei 23 % lag. Fiir die Analyse standen 130 Fragebdgen (16,7 %)
zur Verfligung und einzelne Fragenkomplexe wurden nicht gleich
hdufig beantwortet. Die untersuchte Kohorte ist nicht reprasenta-
tiv fiir die Frauen mit UTS in Deutschland. Von den Frauen in unse-
rer Studie wurden Fragen zur Sexualitdt von 89 %, Fragen zum
Geflihlsleben von 71 % und Fragen zu Beziehungen von 53 %
beantwortet. Die diskrepanten Zahlen zur Haufigkeit der beant-
worteten Fragen zeigen, dass die Themen bei den Frauen einen
unterschiedlichen Stellenwert haben. Es konnte aber auch sein,
dass die Frauen nicht bereit waren, sich mit diesen Fragen aus-
einanderzusetzen. Sexuelle Erfahrungen werden bei den betroffe-
nen Frauen etwas spdter und seltener gemacht werden als in der
Normalpopulation. Die Antworten zu den Themen Fertilitdt und
Schwangerschaft zeigen, dass dringend eine bessere Aufkldrung
und Kommunikation aller Beteiligten notwendig sind.

KERNAUSSAGEN

= Die Kohorte ist nicht reprasentativ fiir Frauen mit UTS in
Deutschland.

= Der Anteil der Frauen mit Abitur/Fachabitur und Mittlere
Reife entspricht den aktuellen Zahlen zum héchsten
Schulabschluss von Frauen in Deutschland.

= Die betroffenen Frauen waren im Vergleich mit den UTS-
Frauen in anderen Untersuchungen friiher sexuell aktiv, aber
spater im Vergleich mit Frauen der Referenzpopulation.

= Die Frage nach einem Kinderwunsch wurde von 72 % der
Frauen bejaht.

= Die Mehrzahl der Frauen fand, dass die Erkrankung das
Geflihlsleben negativ beeinflusst.

= Die Daten lassen keine Riickschliisse auf die Lebensqualitdt
der Frauen zu.
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