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Mikropenis ar ovanligt och definieras som en normalt
formad penis, med en langd som &r mer 4n 2,5 SD un-
der genomsnittet for aldern och samtidigt normala
manliga inre konsorgan. Mikropenis anviands dock
ibland felaktigt som beskrivning nar en pojke har en
penis som ser liten ut, det vill sidga ar dold. Detta leder
ofta till stor oro hos omgivningen och foéranleder re-
miss till specialist. Det &r lika viktigt att kunna identi-
fiera ett relativt benignt tillstind som att kdnna igen
tillstand som behover omedelbart omhéndertagande
av specialist. Avvikelser i konsutvecklingen (DSD, dis-
orders of sex development) kan ha betydelse for vilket
kon barnet ska vaxa upp i, varfor DSD-team ska kon-
taktas snarast.Orsaken till mikropenis kan vara hypo-
fysinsufficiens, som paverkar genitalias utveckling
sekundért och kan leda till akut kortisolsvikt, vilket
ska remitteras akut till barnendokrinolog.

Malet med artikeln ar att 6ka kunskapen om dif-
ferentialdiagnoser for mikropenis. En vanlig klinisk
unders6kning pavisar ndmligen ofta att orsaken till
att penis ser liten ut ar att hud eller underhudsfett i

»En vanlig klinisk undersokning
pavisar namligen ofta att ... att hela
penis inte syns pa vanligt sitt ...«

omradet gor att hela penis inte syns pa vanligt sitt,
trots att svillkropparna har normal storlek. Dessa poj-
kar bor fa remiss for bedomning hos en barnurolog/
barnkirurg. Om man daremot finner att pojken verk-
ligen har en mikropenis, det vill sdga korta svéllkrop-
par,kan det ha hormonella orsaker, till exempel defekt
androgensyntes eller hypofysinsufficiens, som beho-
ver utredas och bedomas skyndsamt med ett multi-
disciplindrt omhéandertagande med beddmning av en
barnendokrinolog. Det ar ocksa viktigt att kdnna till
att det i alla dessa fall ar kontraindicerat att gora en
omskirelse innan diagnosen ar klar, eftersom det kan
forsamra forutsattningarna for ett optimalt slutresul-
tat av eventuell kirurgi.

Bakgrund med definition

Termen mikropenis beskrevs forst 1919, borjade an-
vandas mer utbrett under 1960-talet och beskrivs i en
oversikt 1980 [1]. Mikropenis ska ses snarare som ett
symtom &n en diagnos och noteras ofta efter fodelsen
da penis ar kort och smal, men normal till utseendet

Figur 1. Mikropenis. Illustration: Rolf Christofferson

(Figur 1). Diagnosen stills genom att man miter pe-
nis/svallkropparnas lingd. Métningen gors pa dorsal-
sidan i strackt lage mellan symfysen och till toppen
av glans (ej forhuden). Det ar hér viktigt att tinka pa
att stracka ut penis lingd genom att halla glans med
tumme och pekfinger och ocksa att pressa undan sub-
kutant fett ytligt om symfysen for att fa ratt matt. Ett
bra knep ar att anvianda en 6ronpinne med bomulls-
toppen mot symfysen och gora en markering pa pin-
nen iniva med toppen pa glans. Mikropenis definieras
genom att langden ar <2,5 SD av normalldangden for al-
dern. Hos en fullgangen nyfodd innebér det att gran-
sen ar 1,9 cm och for en vuxen man 7-9 cm [2] (Tabell
1). Medelvirden (+ SD) for penis ldngd hos fullgangna
nyfédda varierar mellan 2,9(0,8) och 3,6(0,8) cm i olika
lander (Tabell 2). vid isolerad mikropenis &r oftast ka-
ryotypen 46,XY och det finns testiklar pa plats i pung-
en. Mikropenis forekommer dock ocksa ofta som en
del i andra syndrom, inklusive Klinefelters och triso-

HUVUDBUDSKAP

e Mikropenis innebér att svallkropparnas langd ar <2,5
SD for aldern, och detta ska utredas av barnendokrino-
log eller DSD-team.

@ Andra tillstand, som dold/begravd eller webbed penis,
liknar mikropenis, men vid narmare undersokning ar
svallkropparna normallanga, och detta handlaggs istal-
let av barnurolog/ barnkirurg.

o Artikeln vill belysa dessa tillstand, eftersom kunskap
om undersokningsteknik och differentialdiagnoser kan
bespara foraldrar och barn mycket oro.
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TABELL 1. Penislangd vid olika aldrar. Penis méatt med
strackt langd, medeltal i cm (2 SD) [15-18].

TABELL 2. Normalvarden for penislangd (cm) hos
nyfodda i olika lander.

Medellangd -2,5 Land Penislangd Referens
Alder Medellangd SD USA 35(0.8) [15]
Nyfédd 30 veckor 2504 15 Japan 29(08) [16]
Nyfodd 34 veckor 30:04 2,0 Kina 31(0.6) [17]
Nyfédd, fullgdngen 35+04 24-25 Indien 36(0,8) [17]
0-5mén 39:08 19
6-12man 43:08 2,3
1-24r 47+08 26 TABELL 3. Etiologin bakom symtomet »mikropenis«[18]
2-34r 5109 29 1. Defekt testosteronsekretion
3-Aar 55:08 33 A. Hypogonadotrop hypogonadism
4-5ar 57+09 35 till exempel Kallmanns syndrom, Prader-Willis syndrom
5-64r 6,0+09 38 B. Primar hypogonadism
674 61209 39 till exempel anorki, Klinefelters syndrom, testisdysgenesi, LH-receptordefekter,
ar i ! defekt testosteronsyntes, Noonans syndrom, Robinows syndrom, etc
84r 62+10 37 2. Defekt androgenfunktion, till exempel partiell androgenokénslighet, partiell 5-alfa-re-
8-94r 63+10 38 duktasbrist (dock da oftast inkluderande hypospadi)
9-10 ar 63+10 38 3. Medfodda misshildningar, till exempel afalli, kloakexstrofi, blasexstrofi, epispadi
10-11ar 64+11 3,7 4. Idiopatisk
Vuxna 13316 93 5. Association med andra missbildningar

mi 21, och vid hormonella avvikelser sasom hypofy-
sinsufficiens eller paverkad testosteronsyntes eller
-funktion (Tabell 3). Man har beskrivit att inciden-
sen ar 1,5 per 10 000 fodda pojkar [3]. Termen »micro-
phallus« ar snarlik, men da avses framst tillstand med
stord konsutveckling.

Under koénsutvecklingen sker differentieringen av
sjilva penis inklusive urinrér och forhud under fors-
ta trimestern, och om den perioden varit normal ar
ocksa penis bestandsdelar normala. Under andra och
tredje trimestern sker tillvixten under paverkan av
testosteron fran Leydigcellerna, och om den uteblir
eller minskar efter vecka 12 leder det till mikropenis.
Androgenproduktionen stimuleras av luteiniserande
hormon (LH), som kontrolleras fran hypotalamus av
gonadotropinfrisittande hormon (GnRH). Den van-
ligaste orsaken till mikropenis dr gonadotropinbrist
med eller utan panhypopituitarism, och den nast van-
ligaste orsaken bedoms vara bristande testosteron-
produktion i Leydigcellerna. Ibland finner man ingen
orsak, sa kallad idiopatisk form (Tabell 3). Mikropenis
kan ocksa vara forvirvad och orsakad av trauma, ope-
ration, infektion eller en tumor.

Utredning
Utredningen startar med en allmén undersokning for
att identifiera eventuella andra symtom eller miss-
bildningar som kan vara associerade. Vid undersok-
ning av penis maste storleken av svillkropparna be-
domas, palperas och mitas. Det ricker inte att stilla
diagnosen mikropenis bara genom att inspektera (Fi-
gur 1).I undersékningen ingar dven en bedémning av
testiklarnas storlek, konsistens och lidge. Ar pungen
utvecklad, 4r den mindre, hur ar den pigmenterad och
finns rugae? Ar testiklarna beldgna i pungen?

Om undersokningsfynden tyder pa diagnosen dkta
mikropenis, beh6vs en barnendokrinologisk utred-

ning, inkluderande en karyotyp. Orsaken kan vara en
defekt hypotalamus-hypofys-gonadaxel eller pan-
hypopituitarism med risk for hypoglykemi och korti-
solsvikt (Tabell 3). Observera att en grav hypoglykemi
utan behandling kan orsaka permanenta hjarnskador.
Hormonell utredning med glukos, kortisol, ACTH, ty-
reoideastatus med TSH och fT4 samt IGF-1 ska darfor
startas omgaende. En riktad hormonutredning med
LH/FSH, testosteron, dihydrotestosteron (DHT) och
androstendion ar indicerad. hCG-stimuleringstest ger
information om Leydigcellernas testosteronproduce-
rande formaga och kan goras pa flera olika sétt. Barn-
endokrinolog ska kontaktas for planering och utvar-
dering. Tillvixthormonutredning kan behova genom-
foras i ett senare skede.I tillaimpliga fall gors dven en
syndromutredning. Ultraljud eller MR av lilla backe-
net for kartlaggning av inre genitalia liksom MR av
hjarnan kan bli aktuellt.

En uttalad kurvering, di penis dr nedbdjd mot pe-
rineum som en del i stérd konsutveckling, kan ocksa
vicka misstanke om mikropenis. Vid avvikande kons-
utveckling, sa kallade DSD-tillstand, kan det ibland
vara svart att bedoma anatomin och att omedel-
bart bestamma vilket kon barnet har. I dessa fall ska
DSD-teamet kontaktas sa snart som mojligt for dis-
kussion om vidare handlidggning.

Differentialdiagnoser

D4 barnet inte har mikropenis bor fordldrarna kun-
na lugnas i de flesta fall och barnet remitteras till
barnkirurgisk/barnurologisk klinik. Den vanligaste
differentialdiagnosen, och dven det vanligaste fyn-
det vid misstanke pa mikropenis &ar dold (concealed)
penis. En subgrupp ar »begravd penis«, vilket innebar
att storleken pa svillkropparna &r helt normal for al-
dern, men att peniskroppen ligger dold antingen un-
der huden, for att huden &r 16st vidhaftad mot sjdlva
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Figur 3. Schematisk
bild av »webbed pe-

nis«. Illustration: Rolf
Christofferson

Figur 2. A. Schematisk bild dold/begravd penis. B. Dold penis. C. Dold penis efter att forhuden retraherats. Illustration: Rolf

Christofferson

peniskroppen, vilket ofta ses i kombination med fy-
siologisk fimos (smépojkar) (Figur 2), eller i en sup-
rapubisk fettkudde, oftast hos ungdomar [4, 5] Detta
kan medfora svarigheter att kissa, sasom spridd stra-
le,ballonering (uppblasning av forhuden vid miktion),
eller aterkommande infektioner, men framfor allt ar
det ett psykologiskt bekymmer. Begravd penis i sma-
barnsaldern kan opereras, dven om det inte finns total
konsensus for behovet, medan de med fetma som or-
sak i adolescensen har god spontan prognos. vid alla
differentialdiagnoser dr omskérelse kontraindicerad,
eftersom huden kan behévas for en plastik.

»Webbed penis« innebar att punghuden 6vergar di-
rekt i yttre forhudsbladet ventralt sa att det inte blir
nigon vinkel mellan penis och pung (Figur 3). Dia-
gnosen ir klinisk och tillstandet ger ett typiskt ut-
seende. Operation kan goras genom en enkel delning
av vecket, da defekten sys utmed penis ventralsida i
medellinjen. For att accentuera penoskrotalvinkeln
kan operationen goras med smérre hudlambéer [6]. En
likartad bild kan ses vid stort ljumskbrack eller hydro-
cele, som paverkar huden pa penisskaftet sa att penis
doljs.

L4
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Medfott megapreputium ar en speciell form av
dold penis i kombination med uttalad fimos och en
uttalad ballonering av forhudens insida, ibland med
urinretention som f6ljd [5]. Tillstandet normaliseras
utseendemassigt direkt ndr urinen under férhuden
pressats ut. Megapreputium ses ofta neonatalt och
medfoér besvir vid miktion, varfér det finns indikation
for kirurgisk atgard.

Ett ovanligt specialfall a4r dold penis kombinerad
med epispadi, dd urinrérsmynningen ligger pa dor-
salsidan av penisskaftet [7]. Detta skiljer sig fran den
mycket vanligare diagnosen hypospadi, dd urinréret
mynnar pa penis undersida eller mellan punghalvor-
na,som féorekommer hos 1 av 125 nyfodda pojkar i Sveri-
ge [8].Epispadi dr i sin tur betydligt séllsyntare och ses
hos ca1av 120 000 fédda barn [7]. Diagnosen ar ofta klar
redan vid fodelsen, men det kan férekomma epispadi
dven med intakt férhud, sa att epispadin inte diagnosti-
seras forran forhuden blir retraherbar. Diagnosen stélls
ofta forst efter undersékning pa misstanken mikro-
penis. Vid epispadi forekommer urininkontinens och
ibland 6ppen symfys. Tillstindet kan misstinkas om
urinstralen riktas uppat, om férhuden saknas pa ovan-
sidan, om det foreligger en dorsal kurvering, om man
kan palpera ett mellanrum mellan svallkropparna eller
om glans ar delad och plattare &n férvéntat.

Penil agenesi, det vill sdga en avsaknad av penis, f6-
rekommer men ar mycket ovanligt.

»Trapped penis« ar inte en medfédd missbildning,
utan uppkommer genom en felaktigt utférd omska-
relse antingen pa grund av att fér mycket hud av-
lagsnats eller att for mycket av det inre forhudsbla-
det lamnats kvar, vilket sedan ldker circumferentiellt
och doljer penis. Penis kan da hamna nedtryckt under
huden. Oftast behovs kirurgisk atgird, men man kan
prova lokal steroidbehandling dagligen i en méanad.

Behandling av mikropenis
En viktig del av behandlingen fran det multidisci-
plindra teamet &r att ge information och stod, forst till
fordldrar och senare till pojken under uppvaxten och
genom adolescensen.

I de fall da hormonbehandling &r aktuell har det vi-
sat sig att det ar bra att starta behandlingen av nyf6d-
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da med mikropenis tidigt for att majligen fa battre ef-
fekt.

Testosteroninjektioner eller lokalbehandling med
DHT kan provas under forsta halvaret. Dessa barn
ska remitteras till barnendokrinologenhet med DSD-
team. Neonatal behandling kan ibland ge god effekt.
Det ar mer oklart om testosteron- eller DHT-behand-
ling under pubertet kan ha effekt. Behandlingen un-
der pubertet beror pa om en bakomliggande orsak dia-
gnostiserats, till exempel hypogonadotrop hypogonad-
ism eller gonaddysgenesi. For pojkar med utebliven
egen testosteronproduktion dr behandling med testos-
teron under puberteten indicerad. Aven i andra utval-
da, speciella fall med hormonell avvikelse kan testo-
sterongel eller -injektion prévas.

vid hypogonadotrop hypogonadism har god effekt
av hCG-behandling eller lokal testosteronbehandling
rapporterats [9,10].

Under forpubertet kan pojken behéva extra psyko-
logiskt stod, eftersom resten av kroppen borjar vixa
fore penis tillvaxt,som ju sker i huvudsak forst i sjalva
puberteten. Malet for behandling &r att stotta en posi-
tiv kroppsbild, att stimulera férmaga till att hantera
situationen och senare att uppna en god sexuell hilsa.
Det ar viktigt att kunna remittera for stod om sexuella
problem uppstar.

For att penis ska synas battre kan man efter puber-
tet ibland gora plastikkirurgiska ingrepp sasom del-
ning av ligamentum suspensorium eller fettborttag-
ning. I mycket uttalade fall har man prévat fallopla-

stik med fasciokutana lambaer, vanligen fran under-
armen. Falloplastik innebar manga operationer och
stor risk for komplikationer, och det saknas valgjorda
langtidsuppf6ljningar [2].

Operativ behandling av 6vriga penila varianter ba-
seras pi underliggande diagnos. Det finns flera oli-
ka operationsmetoder och det krivs en stor vana vid
dessa typer av ingrepp for ett fullgott resultat.

Langtidsresultat

Uppfoljning av mikropenis bor ske upp i vuxen al-
der, ar multidisciplindr och inkluderar androlog/en-
dokrinolog och &dven sexolog vid behov. Det finns ett
fatal uppfoljningsstudier, och dessa méan rapporteras
ha manlig konsidentitet. Historiskt har en del indivi-
der med uttalad mikropenis fatt vixa upp som flick-
or/kvinnor, men det rekommenderas inte numera [11].
Penisstorleken &r dock oftast liten hela livet och kan
utgora ett psykologiskt problem och en risk for sexu-
ell ohilsa, d&ven om erektion och orgasm rapporteras
fungera [12, 13]. I en dldre studie uppgavs att 75 pro-
cent av man med mikropenis kunde genomfora sam-
lag [14], men det behovs fortsatta studier avseende
langtidsresultat. Den viktigaste atgédrden for pojkar
och méin med mikropenis &r att ge adekvat psykolo-
giskt stod. O

e Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Inga uppgivna.

Citera som: Lakartidningen. 2021,118:21077
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SUMMARY

On micropenis, diagnosis and differential diagnoses

The term inconspicuous penis in children covers

both micropenis with a penile length less than 2.5 SD

for age and other conditions with a normal length

of corpora, but when the penis looks smaller due

to other diagnoses. Micropenis in a newbornis a
serious condition that needs immediate attention by

a paediatric endocrinologist. The boy should have a
continuous support until adulthood. Other conditions
that resembles micropenis are for example buried or
webbed penis that only affects the skin or the adherence
of the skin to the penile body, so that penis looks smaller
even though the corpora are of normal length. Such
conditions are treated and often operated by pediatric
urologists. A proper clinical examination distinguishes
between these diagnoses and gives a possibility to direct
the child to the proper treatment without unnecessary
concern for the parents.
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