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Streszczenie

Dla prawidtowego rozwoju piciowego konieczna jest zgodnos¢ miedzy picia genetyczna, gonadalna, genitalng, somatyczna oraz
psychiczna. Jesli brak jest tej zgodnosci, pojawiaja sie zaburzenia rozwoju ptci (ang.: disorders of sex development, DSD). Postepowanie
medyczne w takich przypadkach stwarza wiele probleméw, ktére w znacznej mierze wynikaja z braku dostatecznej wiedzy na
temat patofizjologii tych zaburzen. Gtéwne trudnosci, z jakimi spotyka sie zespét diagnostyczno-terapeutyczny, to: ustalenie ptci
metrykalnej, przewidywanie tozsamosci piciowej, czynnosci hormonalnej gonad oraz ptodnosci, a takze decyzja co do podjecia
zabiegéw chirurgicznych obejmujacych narzady piciowe oraz gonady. Zaburzenia rozwoju plci prowadza takze do probleméw
psychologicznych u pacjentéw i ich rodzin, poniewaz utrudniaja prawidtowe funkcjonowanie spoteczne.
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Abstract

The compatibility between genetic, gonadal, genital, somatic and psychic sex should be present for the proper sexual development. If
there is no such compatibility, disorders of sex development (DSD) appear. Medical procedure in such cases leads to many problems
which mainly come from the lack of sufficient knowledge about the pathophysiology of the disorders. The main difficulties met by
diagnostic and therapeutic team are: determination of the official sex, prediction of gender identity, hormonal activity of gonads and
fertility, as well as the decision to undertake surgical procedures involving the genitals and gonads. Disorders of sex development lead
also to psychological problems of patients and their families, because they disturb the proper social functioning.
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Zaburzenia rozwoju pfci (ZRP ang. disorders of sex deve-
lopment, DSD), dawniej nazywane interseksualizmem, her-
mafrodytyzmem lub obojnactwem [1], wystepujg stosunkowo
rzadko. Wedtug bazy EUROCAT (sie¢ europejskich rejestrow
wad wrodzonych) w latach 2008-2012 ich rozpowszechnienie
w Europie wynosito 0,61/10 tys. noworodkdw rocznie, z czego
w Polsce - 0,35/10 tys. [2].

Zaburzenia te obserwuje sie zwykle w postaci nadmiernej
maskulinizacji u 0sob pici genetycznej zenskiej, np. we wrodzo-
nym przeroscie nadnerczy, lub niedostatecznej maskulinizaciji
u 0sob plci genetycznej meskiej, np. w dysgenezji gonad, zabu-

niewrazliwosci na androgeny. Obraz kliniczny jest zréznicowany,
a nasilenie objawow zmienne w zaleznosci od wieku pacjenta.
W odrdznieniu od izolowanych zaburzen identyfikacji ptciowe;j
(transseksualizm), gdzie obserwuje sie niezgodnos$¢ miedzy
psychicznym poczuciem pici a biologiczng budowa ciata, pod-
czas gdy narzady piciowe i gonady majg prawidtowg budowe
[3], w ZRP najczesciej spotykanymi objawami sg nieprawidto-
wosci w budowie narzgddw ptciowych zewnetrznych i/lub we-
wnetrznych oraz gonad. Wystepowanie ZRP mogg sugerowac:
1) niezgodnos$¢ ocenianego prenatalnie kariotypu z fenotypem
po urodzeniu, 2) wystepowanie ZRP w rodzinie, 3) wptyw szko-
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dliwych dla ptodu czynnikdéw podczas cigzy, 4) niejednoznacz-
na budowa narzgddw piciowych u noworodka, 5) obustronne
wnetrostwo. Badanie kariotypu nie jest procedurg standardowa,
dlatego w przypadku wystepowania prawidtowych zewnetrz-
nych narzgdow pfciowych moze sie zdarzy¢, ze ZRP nie zostang
rozpoznane w okresie noworodkowym. Wczesne rozpoznanie
jest mozliwe w przypadku widocznej wady, ktéra moze sie ob-
jawiac: 1) obojnaczymi narzgdami ptciowymi; 2) gtebokim spo-
dziectwem, matym praciem, dwudzielng moszna, niezstgpiony-
mi jgdrami; 3) meskimi zewnetrznymi narzgdami ptciowymi, ale
bez wyczuwalnych jader; 4) zenskimi zewnetrznymi narzgdami
piciowymi, ale z obecng przepukling pachwinowg zawierajaca
jadro; 5) powiekszong fechtaczka i/lub zrosnietymi wargami
sromowymi. Jezeli budowa narzadéw pfciowych u noworodka
nie budzi zastrzezen, rozpoznanie ZRP najczesciej jest mozliwe
dopiero w okresie dojrzewania pfciowego. Wowczas o wyste-
powaniu ZRP mogg $wiadczy¢ nastepujgce objawy: 1) brak,
opoznione badz zatrzymane dojrzewanie piciowe; 2) postepu-
jaca wirylizacja u dziewczynki; 3) pierwotny brak miesigczki; 4)
rozwoj gruczotdéw sutkowych u chfopca; 5) cykliczny krwiomocz
u chtopca [4].

Problemy zwigzane z rejestracjg dziecka
z ZRP w danej pfci

Praktyka nadawania ptci u dzieci z ZRP, obserwowana
w ostatnich 30 latach, pokazuje, ze do niedawna u dziecka
z obojnaczymi narzgdami pfciowymi chetniej wybierano pte¢
zenska. Decydowaly o tym gtownie lepsze warunki anatomicz-
ne przeprowadzania korekcji chirurgicznej narzgdow ptciowych
w kierunku zenskim [5]. Poniewaz coraz wigcej pacjentow uwa-
za, ze zostali okaleczeni, a nadana im pte¢ metrykalna (urze-
dowa) nie jest zgodna z poczuciem przynaleznosci ptciowej,
zmienia sie podejscie do tego zagadnienia [6]. Ponadto doro-
Sli pacjenci z ZRP coraz czesciej zarzucajg swoim opiekunom
i lekarzom, ze decyzje o ustaleniu czy zmianie pfci byty podej-
mowane bez ich $wiadomej zgody we wczesnym dziecinstwie.

Przyjeto sie, ze zespot specjalistow (zwykle chirurg dziecie-
¢y, endokrynolog dzieciecy i genetyk) w porozumieniu z rodzi-
cami, na podstawie badan genetycznych, oceny hormonalnej
czynnosci gonad oraz budowy anatomicznej zewnetrznych
i wewnetrznych narzgdow ptciowych, orzeka, jaka ptec jest
bardziej prawdopodobna. W Polsce dziecko powinno byc¢
zarejestrowane w Urzedzie Stanu Cywilnego w ciggu 14 dni
od dnia urodzenia, jednak w przypadku przedtuzajgcej sie
diagnostyki mozliwe jest odroczenie rejestracji do 6 miesiecy,
a nawet diuze;.

Ekspozycja ptodu na androgeny w okresie okofoporodowym
wplywa na rozwoéj meskiej tozsamosci piciowej, a jej brak na roz-
woj tozsamosci zenskiej [7]. Wiekszos¢ dzieci potrafi okresli¢
swojg pte¢ dopiero w wieku 2,5-3,5 lat. W przypadku ZRP ksztat-
towanie tozsamosci piciowej moze jednak przebiegac inacze;.
Dzieci z takim zaburzeniem, czesciej niz dzieci zdrowe, mogag
przejawia¢ zachowania nietypowe [8]. Ponadto w okresie przed-
dojrzewaniowym objawy dysforii ptciowej, tj. braku zadowolenia
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z whasnej pici i watpliwosci co do niej, tak samo jak u dzieci bez
ZRP, moga mie¢ charakter przemijajacy [9].

W dostepnej literaturze dominuje wniosek, iz niezgodnosc¢
tozsamosci piciowej z nadang pfcig urzedowg wsréd osob
z ZRP nie jest czesta [8, 10]. Szarras-Czapnik i wsp., ktorzy
oceniali 19 pacjentow w wieku 17-26 lat z meska pfcig gene-
tyczng i ZRP z powodu dysgenezji gonad, stwierdzili, ze w ca-
tej grupie niezgodnosc¢ plci urzedowej z tozsamosciag piciowag
wystepuje u 10,5% badanych. Wszystkie osoby z meska pfcig
urzedowg wykazywaty meskg tozsamosc piciowg. Natomiast
22,2% 0s0b z zenska picig urzedowg wykazywato tozsamose
meska [11].

W krajach takich, jak Niemcy, Kanada czy Holandia, w kto-
rych aktywne sg grupy wsparcia i stowarzyszenia pacjentow
z ZRP uksztattowata sie w ostatnich latach tendencja do od-
wlekania decyzji o podjeciu dziatan medycznych w kierunku
okreslonej pici u dziecka, ktore urodzito sie z obojnaczymi
narzgdami pfciowymi. Sg nawet zwolennicy rozwigzania, ktére
kaze czekac na samodzielng decyzje pacjenta, czyli do okresu
dorostosci. Takie rozwigzanie budzi jednak wiele watpliwosci
zwigzanych z funkcjonowaniem dziecka z ZRP w $rodowi-
sku réwiesniczym. Pierwszym krajem europejskim, ktory dat
mozliwosc¢ zarejestrowania pici tymczasowej, ani meskiej, ani
zenskiej, sa Niemcy. Od listopada 2013 roku obowigzuje tam
prawo pozwalajgce w przypadku narodzin dziecka z cechami
ptciowymi zarowno meskimi, jak i zenskimi zarejestrowac pte¢
nieokreslong. Jest to rozwigzanie tymczasowe, ktére w zatoze-
niu pozwala odroczy¢ decyzje o wyborze pici do czasu zakon-
czenia procesu diagnostycznego.

Problemy dotyczgce wykonania gonadektomii

U pacjentow z ZRP wystgpuje wysokie ryzyko zmian no-
wotworowych wywodzacych sie z ptodowych komorek ptcio-
wych, tzw. gonocytow (GCT, ang. germ cell tumors). Grupe naj-
wiekszego ryzyka stanowig osoby z ZRP i z chromosomem Y
w kariotypie, najczesciej z dysgenezjg gonad [12]. Nowotwory
wywodzace sie z ptodowych komorek ptciowych to w takich
przypadkach najczesciej: nasieniaki, kosmowczaki, potwor-
niaki i raki zarodkowe. Gonady, ktére przynajmniej czesciowo
zaczely sie réznicowac w kierunku jader, ale ich rozwoj zostat
zatrzymany, majg nie tylko zaburzong czynnos¢ hormonalng
i plemnikotworcza, ale tez czesto sg w nich obecne zmienione
nowotworowo pierwotne komaorki ptciowe (carcinoma in situ jg-
dra, CIS). Lzejszy stopien zaburzen organogenezy jadra, kiedy
powstaly juz kanaliki plemnikotworcze (czesciowa dysgenezja
gonad), bardziej predysponuje do zmian nowotworowych niz
gtebokie zaburzenia organogenezy, kiedy rozwoj struktury go-
nady zatrzymat sie na poziomie sznurow ptciowych lub niezroz-
nicowanej gonady pierwotnej (czysta dysgenezja gonad). No-
wotworem wywodzacym sie z ptodowych sznurow ptciowych
jest gonadoblastoma, zawierajgca komorki CIS oraz komorki
somatyczne przypominajgce niezréznicowane komorki Serto-
lego jader i/lub komarki ziarniste jajnika. Ryzyko wystapienia
nowotworu gonady jest trudne do oszacowania ze wzgledu na
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duzg réznorodnosc¢ przyczyn dysgenezji gonad i niejednorod-
nos¢ badanych grup pacjentéw z ZRP W zaleznos$ci od publi-
kacji przyjmuje sig, ze wynosi ono od 50% do nawet 100% [13].

Ryzyko zmian nowotworowych w dysgenetycznych gona-
dach wzrasta w okresie wczesnej dorostosci, dlatego w tych
przypadkach zaleca sie przeprowadzenie gonadektomii przed
zakonczeniem procesu dojrzewania [14]. Jednak radykalna,
wczesna gonadektomia pozbawia szansy nie tylko na wtasne
hormony piciowe, ale tez na pozyskanie komaorek rozrodczych.
Dorosli pacjenci z ZRP protestujg przeciwko wczesnemu usu-
waniu gonad, dlatego pojawiajg sie sugestie, aby w okresie
przeddojrzewaniowym wykonywac biopsje gonad i na podsta-
wie badania histopatologicznego oceniac ryzyko rozwoju GCT,
a dopiero wtedy podejmowac decyzje o gonadektomii [15].

Problemy dotyczace ptodnosci

Wielu pacjentéw z ZRP to osoby nieodwracalnie nieptod-
ne. Niektore zaburzenia rozwoju pici nie wykluczajg jednak
posiadania potomstwa. Wrodzony przerost nadnerczy powo-
duje powazne zaburzenia hormonalne, co obniza ptodnosc,
ale po zastosowaniu odpowiednich metod terapii hormonalnej
i wspomagania rozrodu wskaznik cigz u tych kobiet jest zbli-
zony do wskaznika wsrdd kobiet zdrowych [16]. Bez szans na
ptodnos¢ sg pacjenci z catkowitg niewrazliwoscig na andro-
geny oraz z catkowitg dysgenezjg gonad, a takze mezczyzni
z jadrowym 46,XX ZRP Inaczej jest w przypadku czesciowej
niewrazliwosci na androgeny, gdzie ptodnosc¢ jest mozliwa, ale
tylko u mezczyzn. Sg bowiem obecne jgdra, ktore moga za-
wiera¢ komorki spermatogenezy, a w okresie dojrzatosci nawet
pojedyncze plemniki, ktore mozna wykorzysta¢ do zaptodnie-
nia metodami rozrodu wspomaganego [17]. Ze wzgledu na
nieprawidtowg budowe narzgddéw pfciowych problemem moze
byc¢ jednak wspotzycie seksualne.

Problemy dotyczgce czynnosci hormonalnej
gonad

Kolejnym problemem obserwowanym w ZRP jest ryzyko
rozwoju hipogonadyzmu. W przypadku hipogonadyzmu me-
skiego stwierdzany jest brak lub uposledzenie czynnosci hor-
monalnej i plemnikotworczej jader. W zaleznosci od czasu wy-
stgpienia oraz nasilenia niedoczynnosci hormonalnej gonad,
powoduje ona odmienne skutki [18].

Hipogonadyzm u pfoddw z picig genetyczng meska pro-
wadzi do zaburzen roznicowania narzgdow piciowych i pfci
psychicznej w kierunku meskim, a w okresie spodziewanego
dojrzewania ptciowego brak jest rozwoju wtérnych cech picio-
wych.

Hipogonadyzm w okresie przeddojrzewaniowym prowadzi
do rozwiniecia zespotu eunuchoidyzmu. W konsekwencji ozna-
cza to: powstanie eunuchoidalnych proporcji ciata, brak roz-
woju wtérnych cech ptciowych, brak postepu spermatogenezy
(nieptodnosc), brak erekcji, wytryskow, brak libido i obnizenie

nastroju, a przy wieloletnim trwaniu rowniez rozwdj anemii
i osteoporozy.

Hipogonadyzm w okresie dojrzatosci piciowe] prowadzi
gtéwnie do zaburzen funkcji seksualnych i ptodnosci. Jego
objawy to: prawidtowo rozwiniete wtdrne cechy piciowe, prawi-
dfowe meskie narzady piciowe, zaniki migsniowe, ginekoidal-
ny rozktad tkanki ttuszczowej, czasem wypadanie owtosienia
tonowego i pachowego oraz ginekomastia, a takze anemia
i osteoporoza przy dtuzszym trwaniu.

Hipogonadyzm zenski to brak lub uposledzenie czynnosci
hormonalnej i gametotworczej jajnikow. Tak jak u mezczyzn,
obserwowane sg rézne objawy w réznych etapach zycia [19]:

Hipogonadyzm u ptoddw z pfcig genetyczng zenska nie
prowadzi do zaburzen réznicowania narzadow ptciowych i pfci
psychicznej w kierunku zenskim.

Hipogonadyzm w okresie przeddojrzewaniowym prowadzi
do braku objawéw dojrzewania piciowego i miesigczkowania.
Obserwuje sie wowczas niedorozwdj warg sromowych i tech-
taczki, pochwa jest waska, krotka, nierozciggliwa, macica jest
drobna, stozkowata, o okragtym ujsciu, a jej trzon maty.

Hipogonadyzm w okresie dojrzatosci ptciowej manifestuje
sie brakiem miesigczkowania, brakiem owulacii, nieptodnoscia,
mozliwe sg zmiany zanikowe sromu, brak libido i obnizenie na-
stroju, a przy wieloletnim trwaniu pojawia sie osteoporoza.

W przypadku ZRP najczesciej wystepuje tzw. hipogona-
dyzm pierwotny, w ktérym uszkodzona jest czynnos¢ gonad.
W okresie spodziewanego dojrzewania pfciowego pojawia sie
nadmierne wydzielanie gonadotropin na skutek braku zwrotne-
go hamowania podwzgorza i przysadki przez niskie poziomy
steroidoéw ptciowych (hipogonadyzm hipergonadotropowy)
[20].

Niedobor hormondw ptciowych powinien by¢ wyréwnany
poprzez substytucje, ktora zwykle jest stosowana przez wie-
le lat [18, 20]. Osoby z dysgenezjg gonad oraz z defektami
biosyntezy lub dziatania testosteronu, jesli nawet majg pozo-
stawione gonady, rowniez moga wymagac substytucji hor-
monalnej. Dysgenetyczne gonady, w zaleznosci od stopnia
niedorozwoju, mogg wytwarza¢ hormony piciowe, ale zwykle
w zbyt matych ilodciach, by zapewni¢ wszystkie dziatania me-
taboliczne. W niektérych przypadkach, po poczatkowej dobrej
funkcji hormonalnej i rozwoju wtérnych cech ptciowych, gona-
dy te ulegajg stopniowej atrofii i dopiero wtedy dochodzi do
pojawienia sie objawow hipogonadyzmu. Problemem bywa
stwierdzenie odpowiedniego momentu, w ktérym powinno sie
rozpoczac¢ substytucje hormonalng, a takze dobranie prepara-
tu odpowiedniego dla danej osoby. Preparaty te majg rozno-
rodne dziatania uboczne, dlatego pacjenci powinni pozosta-
wac pod stafg opieka lekarska.

Problemy zwigzane z korekcjg chirurgiczng
narzadow piciowych
Kolejnym problemem u osoéb z ZRP jest decyzja o czesto

nieodwracalnych interwencjach chirurgicznych na narzgdach
ptciowych. Przyjmuje sie, ze korekcja narzadow ptciowych
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na wczesnym etapie zycia zmniejsza ryzyko wystgpienia pro-
bleméw psychologicznych, rodzi jednak ryzyko pomytki, jesli
w pozniejszym okresie ujawni sie poczucie przynaleznosci do
innej ptci [21]. Najwieksze kontrowersje wzbudza termin prze-
prowadzania takich operacji — wczesny (w dziecinstwie) lub
opozniony (w okresie dojrzewania lub dojrzatosci pfciowe).
W tej sprawie eksperci nie sg zgodni [22]. Za wczesnym ter-
minem zabiegu (w 6-12 miesigcu zycia) przemawiajg miedzy
innymi wspomniane juz wzgledy psychologiczne. Niejedno-
znaczne narzady piciowe majg bowiem wptyw na nieprawi-
dfowe ksztattowanie wiezi dziecko-rodzic [23]. Sg doniesienia
mowigce, ze trauma zwigzana ze wspomnieniem niejedno-
znacznych genitaliow nie wystepuje, jesli dokona sie korekty
przed zakonczeniem procesu formowania pamieci trwatej, czyli
w pierwszych miesigcach zycia [24]. Nie brakuje zwolennikow
teorii, ze korekcja narzgdow piciowych w celu doprowadzenia
ich do ,normalnego” wygladu pozwala takze unikng¢ spotecz-
nej stygmatyzaciji [25]. Chirurdzy zwracaja takze uwage na lep-
sze mozliwosci operacyjne i mniej powiktan u matych dzieci
[22]. Coraz gtosniej stycha¢ jednak apele pacjentow z ZRP
0 swobode wyboru. Dzieje sie to gtownie pod naciskiem grup
wsparcia 0sob z ZRP, ktére niejednokrotnie starajg sie podwa-
zy¢ dotychczasowe modele postepowania, przytaczajac coraz
wiecej dowoddw na brak zadowolenia z wynikdw operaciji re-
konstrukcyjnych.

Operacje korekcyjne narzgddw pitciowych wigzg sie $cisle
z jakoscig zycia seksualnego, ktéra jest jednym z wazniejszych
wskaznikow wplywajgcych na jakos$¢ zycia [26]. Ograniczenia
w zyciu seksualnym osob z ZRP zalezg od rodzaju zaburzenia.
W przypadku kobiet takim ograniczeniem moga byc¢: 1) brak
pochwy; 2) pochwa zbyt krotka lub/i zbyt waska, by mozliwa
byta penetracja podczas stosunku ptciowego; 3) zmniejszo-
na wrazliwos¢ narzgddw ptciowych po przebytych operacjach
korekcyjnych. U mezczyzn najczgstszymi problemami sg: 1)
mate lub/i znieksztalcone pracie; 2) zmniejszona wrazliwos¢
po przebytych operacjach korygujgcych cewke moczowg i pra-
cie. W przeprowadzonym na terenie Holandii badaniu dotycza-
cym jakosci zycia seksualnego po operacjach plastycznych
lub rozszerzaniu pochwy stwierdzono, ze niezaleznie od prze-
bytych terapii 47% badanych zgtaszato dysfunkcje seksualne
i dyskomfort zwigzany ze wspotzyciem ptciowym [27]. Jednak
zarowno pacjentki, jak i lekarze deklarowali zadowolenie z wy-
gladu zoperowanych narzgdow.

W badaniach z udziatem 40 holenderskich kobiet z wrodzo-
nym przerostem nadnerczy oceniano anatomiczne, kosmetycz-
ne i psychoseksualne konsekwencije interwencji chirurgicznych
[28]. Mimo przebytych operaciji tylko co trzecia badana kobieta
podjeta wspotzycie seksualne. Niektore zgtaszaty bolesnosc
podczas stosunku ptciowego oraz nietrzymanie moczu. W sy-
tuacjach erotycznych doswiadczaty wiecej niepokoju od grupy
kontrolnej, znaczgco gorzej ocenialy tez wtasne funkcjonowa-
nie seksualne. W badaniach kobiet i mezczyzn z 46,XY ZRP,
prowadzonych na terenie Niemiec, wykazano, ze czesciej niz
w grupie kontrolnej badani nie mieli partneréw, czesciej odczu-
wali niepewnos$¢ w relacjach partnerskich i gorzej radzili sobie
w zyciu. Osoby, ktore przeszty operacje narzadéw ptciowych,
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mialy mniej dysfunkcji niz te bez operacji. Czgsciej niz te, kto-
rych narzady nie byly operowane, obawialy sie urazu podczas
stosunku ptciowego [29]. W badaniu mezczyzn z czesciowg
niewrazliwoscig na androgeny na 15 badanych zaden nigdy
nie miat stosunku potgczonego z penetracjg pochwy, a swoje
doswiadczenia seksualne okreslali jako trudne [30].

Problemy psychologiczne obserwowane

w zaburzeniach rozwoju ptci

Pacjenci z ZRP sg narazeni na cierpienie psychiczne spo-
wodowane odmiennoscig w wyglgdzie, koniecznoscig podda-
wania sie wielu — czesto bolesnym i niezgodnym z oczekiwa-
niami — zabiegom, terapig hormonalng, nieptodnoscia, a takze
niezrozumieniem ze strony otoczenia. Diagnoza ZRP w wielu
wypadkach wywotuje depresje, gniew, poczucie winy i wstyd.
Szczegolnie trudny jest okres dojrzewania, kiedy wazne sta-
ja sie seksualnos¢, tozsamosc i rola piciowa oraz orientacja
seksualna. Na dobrostan psychiczny pacjenta wptywa dobry
efekt operacji korekcyjnych narzgdow piciowych oraz wtasci-
wie zaplanowana hormonalna terapia zastepcza. Aspekty te sg
wazne dla samooceny pacjenta, jego wyobrazenia na temat
przysztego zycia, relacji partnerskich i kontaktow intymnych.
Wsrod pacjentow z ZRP czynnikami obnizajgcymi samoocene
sg brak pewnosci co do wiasnej pici, czeste niezadowolenie
z wiasnej atrakcyjnosci fizycznej, niewtasciwy odbidr spotecz-
ny. Takie odczucia nie sg jednak reguta. W jednym z badan
kobiet z catkowitg niewrazliwoscig na androgeny pytano je
0 ocene wiasnej atrakcyjnosci fizycznej [31]. Najczesciej rozu-
mialy jg jako atrakcyjnosc seksualng. Zdecydowana wigkszos¢
ocenita siebie jako bardzo kobiece, nie meskie. Opisujgc swo-
ja seksualnosc¢, fantazje i doswiadczenia seksualne, okreslaty
siebie jako heteroseksualne kobiety. Wszystkie zgtaszaty zado-
wolenie z faktu bycia kobietg. Dla wszystkich wazne byfo jed-
nak utrzymanie choroby w tajemnicy.

Olbrzymim obciazeniem dla psychiki, szczegodlnie kobiet,
jest nieptodnos¢ spowodowana ZRP Przyjmuje sie, ze w po-
stepowaniu z pacjentami z ZRP, oprécz coraz lepszych metod
chirurgicznych i farmakologicznych, dla koncowego efektu le-
czenia wazne jest, jak silny psychicznie jest pacjent. Z badan
Minto i wsp. [32], przeprowadzonych wsrod kobiet z CAIS,
wynika, ze szczegolne cierpienie psychiczne wywotuje u nich
mysl o nieptodnosci, ktéra sprawia, ze czujg sie gorsze od
innych kobiet. Takze w badaniach Nordenstrom i wsp. [33],
obejmujacych grupe kobiet z wrodzonym przerostem nad-
nerczy, wykazano, ze oprocz probleméw w zyciu seksualnym
i niezadowolenia z nietypowego wygladu narzgdow ptciowych
zgtaszaty one problemy psychologiczne zwigzane z mniejsza
ptodnoscia.

Pacjenci z ZRP wymagaja wsparcia psychologicznego
zarowno w okresie dzieciecym, dojrzewania pfciowego, jak
i dojrzatosci. Potwierdza to analiza przypadkow 98 pacjentow
z wrodzonym przerostem nadnerczy, ktéra wykazata, ze pro-
blemy psychologiczne wystepowaty u 68% badanych [34].
W innych badaniach, na grupie 86 pacjentéw w wieku 8-12 lat
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pochodzgcych z Niemiec, Austrii i Szwajcarii, autorzy dowiedli,
ze dzieci z ZRP odczuwajg gorszg jakosS¢ zycia [35]. Zaobser-
wowano istotne obnizenie samooceny, samopoczucia i funk-
cjonowania w szkole. U dorostych pacjentow z ZRP mieszka-
jacych w Danii stwierdzono z kolei zwiekszong czestotliwos¢
wystepowania zaburzen psychicznych. Wieksze cierpienie
wywolujg te typy zaburzenia, ktére wymagaja wielu operaciji
rekonstrukcyjnych [36].

Problemy zwigzane ze stygmatyzacja dotykajg takze rodzin
pacjentéw. Rodzice dzieci z ZRP zwykle sg podatni na sugestie
ze strony lekarzy i diagnostow, najczesciej tez wierzg w ,.cu-
downg” moc ich interwencji. W jednym z badan obserwowano
objawy stresu pourazowego u rodzicow dzieci z diagnozg ZRP
U 31% matek i 18% ojcow rozpoznano zespot stresu pourazo-
wego (PTSD, ang. posttraumatic stress disorder) [37].

Podsumowanie

Najwiecej kontrowersji w postepowaniu w ZRP budzg: pro-
cedura nadawania pfci, termin i rozlegtos$¢ operacji korekcyj-
nych narzgdow ptciowych, prewencja nowotworow wywodza-
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