Choroby ukfadu wewnatrzwydzielniczego

Zaburzenia determinacj

1. Fizjologia

Réznicowanie piciowe to procesy zachodzgce w okresie
plodowym, ktére na podstawie determinacji genetycznej
(plci genetycznej) prowadzg do réznic plciowych w bu-
dowie i czynnosci gonad (pleé gonadalna) narzadéw
plciowych (pleé somatyczna) oraz mézgu (pleé psy-
chiczna).

Genetyczna determinacja pfci

Zesp6l genéw ukierunkowujacych rozwéj gonady w kie-
runku meskim znajduje sie na krétkim ramieniu chromo-
somu Y. Geny odcinka SRY (Sex Determining Region Y)
uruchamiajg kaskade aktywacji genéw doprowadzajacych
do uksztaltowania jadra. Zeniski genotyp zawiera 2 chro-
mosomy X. Dla morfogenezy jajnika majg znaczenie geny
DAX-1 1 WNT-1 na chromosomie X oraz geny zlokalizo-
wane w niektérych chromosomach autosomalnych (ryc.
IV.H.1-1).

Determinacja ptci psychicznej

Sktadowymi plci psychicznej sa:

1) tozsamos¢ plciowa lub identyfikacja plciowa (ang.
gender identity), ktéra jest intuicyjnym poczuciem
przynaleznosci do plci zenskiej lub meskiej, lub po-
czuciem niezdefiniowanym (ambiwalentnym), a ujaw-
nia sie miedzy drugg polowa 2. a pierwsza potowa 3.
roku zycia

2) rola plciowa (ang. gender role), ktéra jest intuicyjng
forma zachowania, okres§lang przez otoczenie jako
zeniskie, meskie lub niezdefiniowane

3) psychoorientacja plciowa (ang. sexual psychoorienta-
tion), ktora jest ukierunkowaniem popedu piciowego,
najczesciej heteroseksualnym, w kierunku ptci prze-
ciwnej, rzadziej homoseksualnym, w kierunku tej sa-
mej plei lub biseksualnym - do obu pici.

Obecnie sie uwaza, ze pteé psychiczna ma podiloze
neurobiologiczne. Okolica przedwzrokowa podwzgérza
reguluje zaré6wno wydzielanie gonadotropin przez przy-
sadke, jak i poped ptciowy. Morfogeneza dymorficznej
plciowo czesci §rodkowej, zwanej dymorficznym piciowo
jadrem okolicy przedwzrokowej (ang. sexual dymorphic
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nucleus of the preoptic area — SDN-POA), jest zalezna od
dziatania steroidéw piciowych. SDN-POA jest 2-krotnie
wieksze u mezczyzn niz u kobiet. Testosteron po prze-
ksztalceniu w estradiol indukuje wzrost takze innej oko-
licy podwzgdrza - jadra przedwzrokowego przysrodko-
wego. W dziataniu maskulinizacyjnym steroidéw ptcio-
wych w obrebie centralnego ukladu nerwowego posred-
niczg takze prostaglandyny.

2. Badania diagnostyczne

2.1. Objawy podmiotowe
i przedmiotowe

Pierwszym, najczesciej stwierdzanym objawem sa nie
w petni zréznicowane narzady plciowe zewnetrzne (nie-
zréznicowane lub obojnacze narzady plciowe, ang. ambi-
guous genitalia). Moga im towarzyszy¢ w réznym stop-
niu rozwiniete wewnetrzne narzady plciowe zaréwno
meskie, jak i zeniskie, w zalezno$ci od czynnosci hormo-
nalnej ptodowych gonad, a takze od wptywu steroidéw
plciowych pochodzacych z innego, pozagonadalnego zré6-
dta (p. rozdz. IV.H.3).
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Zaburzenia plci psychicznej najczesciej sie ujawniajg
w okresie dojrzewania piciowego, ale pierwsze oznaki
mozna stwierdzi¢ juz w okresie dzieciecym, po 3. rz., kiedy
sie ujawnia identyfikacja ptciowa (p. rozdz. IV.H.4).

2.2. Badania laboratoryjne

Po rozpoznaniu obojnaczych zewnetrznych narzadéw
plciowych lub stabo rozwinietych meskich narzadéw
plciowych i braku wyczuwalnych gonad w mosznie i ka-
natach pachwinowych nalezy jak najszybciej, w celu wy-
kluczenia wrodzonego przerostu nadnerczy, oznaczyc¢:

1) stezenia sodu, potasu i chloru w surowicy oraz para-
metry réwnowagi kwasowo-zasadowej

2) stezenia glukozy i mocznika w surowicy

3) aktywno$¢ reninowg osocza (p. rozdz. IV.D.2.1.6).
Inne badania hormonalne:

1) oznaczenia podstawowych stezert hormonéw
a) przysadkowych (p. rozdz. IV.A.2.2.1): FSH i LH we

krwi, ktére moga byé zwiekszone juz w okresie dzie-
ciecym (norma dla okresu przeddojrzewaniowego
FSHiLH <2 j.m./])

b) gonadalnych (p. rozdz. IV.F.2.2 i rozdz. IV.G.2.2):
testosteron i estradiol we krwi (norma dla okresu
przeddojrzewaniowego: testosteron <1 ng/ml, es-
tradiol <12 pg/ml)

¢) nadnerczowych (p. rozdz.IV.D.2.1): DHEA, DHEAS,
androstendion, 17-OH-progesteron, kortyzol, aldo-
steron we krwi lub ich metabolity (17-ketosteroidy,
pregnantriol, pregnantriolon i in.) w moczu.

2) préby czynno$ciowe
a) test z hCG - ocena czynnosci wewnagtrzwydzielni-

czej gonad (p. rozdz. IV.G.2.2) i poszukiwanie gonad
u pacjenta z chromosomem Y, gdy nie mozna ich
zlokalizowa¢ badaniem palpacyjnym ani badaniami
obrazowymi

b) test z ACTH - ocena czynnos$ci kory nadnerczy
przy podejrzeniu jej wrodzonego przerostu (p. rozdz.
IV.D.2.1.4).

Badania genetyczne:

1) Ocena kariotypu w limfocytach krwi obwodowej,
rzadziej w tkance gonad, umozliwia rozpoznanie za-
burzen liczbowych i strukturalnych chromosoméw
plciowych.

2) Badania molekularne pozwalaja m.in. na okresle-
nie czynnosci regionéw chromosomu Y odpowiedzial-
nych za organogeneze gonad i nowotworowy potencjat
komoérek plciowych. Znalezienie mutacji w genach
chromosomu X kodujacych receptory dla androgenéw
lub w genach kontrolujacych biosynteze enzyméw ste-
roidogenezy gonad umozliwia okreslenie przyczyn za-
burzen réznicowania narzadéw plciowych.

2.3. Badania obrazowe

1) USG, TK lub MR jamy brzusznej umozliwiajg ocene
potozenia, objetosci i struktury gonad oraz towarzy-
szacych im wewnetrznych narzadéw plciowych.

2) Cystowaginoskopia i cystogenitografia stuzg
do oceny budowy wewnetrznych zeriskich narzgdéw
plciowych.

3) Urografia pozwala na wykluczenie wad uktadu mo-
czowego, ktoére czesto towarzysza wadom ukladu ptcio-
wego.

4) Densytometria kosci umozliwia wykrycie osteopo-
rozy, ktéra pojawia sie po kilkuletnim trwaniu hipo-
gonadyzmu.

2.4. Badanie histologiczne

Ocena usunietej gonady albo wycinka pobranego chirur-
gicznie lub laparoskopowo umozliwia rozpoznanie zabu-
rzen organogenezy gonad i diagnostyke w kierunku
zmian nowotworowych (p. rozdz. IV.G.4).

3. Zaburzenia réznicowania pfci
gonadalnej i somatyczne;
(interseksualizm)

DEFINICJA

Zaburzenie organogenezy gonad to ich agenezja, dysgene-
zja lub wystepowanie gonad obuptciowych, czemu towa-
rzyszg zaburzenia organogenezy (réznicowania) narza-
déw plciowych. Zaburzenia organogenezy narzadéw
plciowych moga wystepowaé bez zaburzen organogenezy
gonad.

EPIDEMIOLOGIA

Interseksualizm, definiowany jako wady réznicowania
plciowego (obojnactwo prawdziwe, tacznie z obojnactwem
rzekomym zenskim i meskim), w latach 2000-2002 wy-
stepowat w krajach europejskich z czestoscig 0,58/10 000
zywo urodzonych noworodkéw, w Polsce 0,64/10 000. Naj-
czestszg przyczyna obojnactwa rzekomego zeriskiego jest
wrodzony przerost nadnerczy.

ETIOPATOGENEZA

Przyczyng interseksualizmu moga by¢ zaburzenia liczbo-
we i strukturalne chromosoméw ptciowych. U 0s6b z go-
nadami obuplciowymi (obojnaczymi) zaburzenia te wy-
stepuja w ~67% przypadkéw, a przy dysgenezji jader
w ~30% przypadkéw. Mutacje genetyczne mogg dotyczyé
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takze genéw odpowiedzialnych za enzymy steroidogene-
zy, receptory dla hormonéw plciowych, hormonu anty-
miillerowskiego (anti-miillerian hormone — AMH) i gona-
dotropin. W wiekszos$ci przypadkéw przyczyna intersek-
sualizmu jest nieznana.

3.1. Obojnactwo prawdziwe
(hermafrodytyzm prawdziwy)

tac. hermaphroditismus verus
ang. true hermaphroditism

Jest to wspoétobecnosé jadra i jajnika (gonady obuplcio-
we). Po jednej stronie znajduje sie jadro, a po drugiej jaj-
nik, lub jedna gonada zawiera elementy struktury jadra
ijajnika (gonada obojnacza, tac. ovotestis) (ryc. IV.H.3-1).
Podstawa rozpoznania jest badanie histologiczne. We-
wnetrzne i zewnetrzne narzady plciowe sg zwykle obojna-
cze, ale mogg byé¢ meskie albo zeniskie w zaleznosci od ak-
tywno$ci hormonalnej jadra w okresie ptodowym. Identy-
fikacja plciowa bywa rézna.

Gonade obojnaczg usuwa sie ze wzgledu na zwiekszo-
ne ryzyko nowotworowe. W przypadku obecnosci jadra
ijajnika usuwa sie gonade i narzady plciowe wewnetrz-
ne niezgodne z identyfikacja piciowa. Przeprowadza sie
wieloetapowe operacje zewnetrznych narzgdéw plcio-
wych, aby dostosowaé ich wyglad do ptci psychicznej.
Przy pozostawieniu jadra lub jajnika moze sie rozpoczgé
dojrzewanie plciowe zgodne z plcia gonadalng albo
takze wystepuje hipogonadyzm hipergonadotropowy (p.
rozdz. IV.G.3.3) i wtedy konieczne jest substytucyjne po-
dawanie hormonéw piciowych zgodnych z identyfikacja
plciows.

3.2. Obojnactwo rzekome

tac. pseudohermaphroditismus
ang. pseudohermaphroditism

DEFINICJA

Niezgodnos$é ptei genetycznej z plcig gonadalng i soma-
tyczna.

KLASYFIKACJA

1) obojnactwo rzekome meskie — w kariotypie chromosom
Y lub przynajmniej jego marker molekularny (SRY),
narzady plciowe zeriskie lub niezréznicowane (obojna-
cze)

2) obojnactwo rzekome zeriskie — brak chromosomu Y,
narzady plciowe w réznym stopniu zréznicowane
w kierunku meskim (androgenizacja, maskulinizacja,
wirylizacja)

Ryc. IV.H.3-1. Gonada obojnacza (ovotestis). Obwodowa czes¢
zawiera pierwotne pecherzyki jelitowe, a czes¢ centralna kanaliki
jadra rozmieszczone jak w dysgenetycznej gonadzie.

3.2.1. Obojnactwo rzekome meskie

tac. pseudohermaphroditismus masculinus
ang. male pseudohermaphroditism

1. Zaburzenia organogenezy gonad

Réznego stopnia zaburzenia rozwoju struktury gonady,

najczesciej jadra, stanowigce bardzo silny czynnik ryzyka

rozwoju nowotworéw wywodzacych sie z komérek ptcio-
wych (GCT; w czesciowej dysgenezji gonad ryzyko siega

90%). Dysgenetyczne gonady moga tez ulec zmianom

wstecznym, np. atrofii lub zwapnieniu.

Podstawg rozpoznania jest ocena histologiczna, na
podstawie ktérej wyrédznia sie:

1) czysta dysgenezje gonad (ang. pure, complete gona-
dal dysgenesis, zesp6t Swyera) — obustronnie zamiast
gonad obecne tgcznotkankowe podscielisko gonady, przy-
pominajace zrab jajnika; narzady plciowe wewnetrzne
i zewnetrzne, a takze identyfikacja plciowa zwykle zen-
skie (gonada ptodowa nie jest aktywna hormonalnie);
jezeli sg obecne komérki Leydiga, ktére wydzielajg te-
stosteron, to mogg sie rozwinaé obojnacze narzady
plciowe zewnetrzne i meska identyfikacja ptciowa

2) mieszang dysgenezje gonad (ang. mixed gonadal
dysgenesis) — po jednej stronie pasmo tgcznotkankowe
(dysgenetyczna gonada), a po drugiej stabo rozwiniete
jadro; narzady pilciowe wewnetrzne i zewnetrzne oraz
identyfikacja plciowa ré6zne w zaleznos$ci od aktywno-
$ci hormonalnej obecnego jednostronnie jadra

3) czesSciowg dysgenezje gonad (ang. partial gonadal
dysgenesis) — obustronnie struktura jagdra z réznego
stopnia zaburzeniami rozwoju kanalik6w plemniko-
tworczych; narzady plciowe wewnetrzne i zewnetrzne
réznie uksztaltowane w zaleznosci od aktywnosci
hormonalnej gonad ptodowych.

We wszystkich typach dysgenezji gonady najczesciej sg
polozone w miednicy mniejszej, majg malg objetosé i zwy-
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kle nieregularng echostrukture. W badaniach hormo-
nalnych stwierdza sie narastajgcy z wiekiem hipergo-
nadotropizm (u dorostych stezenia FSH i LH we krwi
>20 j.m./l) oraz zmniejszone stezenia testosteronu i es-
tradiolu. Po podaniu hCG stezenie testosteronu si¢ nie
zmienia lub nieznacznie ro$nie. Testy z GnRH i z klomi-
fenem wykazujg wzmozone wydzielanie FSH i LH.

Najczescigj, ze wzgledu na duze ryzyko rozwoju GCT,
gonady dysgenetyczne usuwa sie w dzieciristwie. Niekie-
dy jednak, w przypadku stwierdzenia dobrze rozwiniete-
go jadra, z prawidlowa reakcjg komérek Leydiga w tescie
z hCG, gonady sie pozostawia. Obowigzkowa jest jednak
kolejna biopsja w okresie dojrzewania i badanie histolo-
giczne w kierunku raka in situ lub GCT. Przy braku po-
stepu dojrzewania ptciowego (brak czynnosci hormonal-
nej pozostawionej gonady) konieczne jest substytucyjne
podawanie hormonéw ptciowych w okresie spodziewane-
go dojrzewania, zgodnie z identyfikacja ptciows.

2. Zaburzenia tkankowego dzialania androgenéw
1) Zaburzenia biosyntezy testosteronu w jadrach

plodu

Przyczyng jest nieaktywnosé enzymoéw steroidogene-
zy jadrowej o podlozu genetycznym. Pomimo obecno$ci
gonad brakuje najadrzy, nasieniowodéw i pecherzykow
nasiennych lub sg one nie w petni rozwiniete, poniewaz
nie zachodzi biosynteza testosteronu. Narzady piciowe
zewnetrzne sa zwykle obojnacze i wystepuje wnetro-
stwo. Identyfikacja plciowa jest przewaznie zeriska.
W okresie spodziewanego dojrzewania ptciowego rozwija
sie obraz kliniczny hipogonadyzmu hipergonadotropo-
wego z przewaga wydzielania LH (p. rozdz. IV.G.3.3).
Konieczna jest substytucja preparatami testosteronu
i korekcja narzadéw piciowych zgodnie z identyfikacja
plciows.

2) Uposledzenie aktywnosci 5-a-reduktazy

Przyczyna jest mutacja genu 5-a-reduktazy powoduja-
ca niedobér tego enzymu i w konsekwencji — brak prze-
miany testosteronu w dihydrotestosteron (DHT). Jadra
sa zlokalizowane w mosznie i zwykle prawidlowo rozwi-
niete. Towarzysza im najadrza i nasieniowody, ale ze-
wnetrzne narzady plciowe nie sg w peilni rozwiniete
(zwykle spodziectwo kroczowe, dwudzielna moszna, mate
pracie). W wiekszosci przypadkow identyfikacja plciowa
jest meska. Dojrzewanie piciowe rozpoczyna sie o czasie
i postepuje w kierunku meskim. Stezenia testosteronu
i gonadotropin sg w granicach normy. Postepowanie le-
karskie sprowadza sie do korekcji narzadéw plciowych
zgodnie z identyfikacja piciows.

3) Zesp6l niewrazliwosci na androgeny (ang. andro-
gen insensitivity syndrome — AIS)

Zaburzenie spowodowane jest brakiem receptora an-
drogenowego wskutek mutacji genu na chromosomie X.
Moze wystepowaé w postaci catkowitej (ang. complete
androgen insensitivity syndrome — CAIS) lub czes$ciowej
(ang. partial androgen insensitivity syndrome — PAIS).

W CAIS, zwanej zespolem nieowlosionych kobiet
(ang. hairless women), zespotem Morrisa lub zespotem
feminizacji jadrowej — fenotyp (pteé somatyczna) jest
zeniski przy meskiej ptci gonadalnej. Nie wystepuje owto-
sienie fonowe i pachowe, pochwa jest krétka i §lepo za-
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koniczona. W okresie ptodowym wydzielanie AMH byto
zachowane, stad brak macicy i jajowodéw. Identyfikacja
plciowa jest najczesciej zeniska. W badaniach hormo-
nalnych mozna stwierdzié podwyzszone stezenie LH (>15
j./D przy prawidlowym stezeniu FSH we krwi. Stezenia
testosteronu mieszczg sie w zakresie normy dla dorostych
mezezyzn lub ja przewyzszaja, a stezenia estradiolu sa
takie jak w fazie folikularnej normalnych kobiet. Test
z hCG wykazuje prawidtowg odpowiedZ wydzielniczg ko-
moérek Leydiga. W badaniu histologicznym stwierdza sie
prawidlowg strukture jader, czasem z petng spermatoge-
nezg. Ryzyko wystapienia GCT jest wysokie (10-25%
przypadkéw), dlatego jadra zwykle usuwa si¢ w ramach
postepowania przeciwnowotworowego, a wtedy koniecz-
na jest substytucja estrogenami.

W PAIS narzady piciowe ulegaja maskulinizacji
w réznym stopniu. Identyfikacja plciowa jest meska,
zeniska lub niezdefiniowana.

4) Zespol przetrwalych przewodéw Miillera (ang.
persistent Miillerian duct syndrome)

Przy zaburzeniach biosyntezy AMH przewody Miillera
nie ulegaja regresji i rozwijaja sie zenskie narzady ptcio-
we wewnetrzne, ktére towarzysza jadrom oraz meskim
wewnetrznym i zewnetrznym narzadom pltciowym. Zwy-
kle wystepuje wnetrostwo (p. rozdz. IV.G.4). Identyfika-
cja plciowa jest zawsze meska. Wydzielanie androgenéw
przez jadra jest prawidlowe rowniez w okresie dojrzewa-
nia i dojrzalosci ptciowej, ale wystepuje nieptodnosé z po-
wodu azoospermii. Pozostatosci przewodéw Miillera
usuwa sie operacyjnie.

3.2.2. Obojnactwo rzekome zenskie

tac. pseudohermaphroditismus femininus
ang. female psudohermaphroditis

Zaburzenie polega na maskulinizacji zewnetrznych na-

rzad6éw piciowych (powiekszenie techtaczki lub nawet wy-

tworzenie meskich zewnetrznych narzadéw plciowych)

u os6b z kariotypem 46,XX, jajnikami po obu stronach

oraz zenskimi wewnetrznymi narzadami plciowymi.

Identyfikacja plciowa jest najczesciej zeriska, ale rola

plciowa i orientacja plciowa mogag byé ambiwalentne.
Najczestsza przyczyng jest wrodzony przerost nad-

nerczy (p. rozdz. IV.D.6.3 1 IV.D.6.4). Inne przyczyny:

1) brak aktywnosci enzymu aromatazy, ktéry prze-
ksztatca androgeny do estrogenéw, co jest uwarunko-
wane genetycznie (mutacja genu CYPI19 na chromoso-
mie 15)

2) przyjmowanie lek6w o dziataniu androgennym (np.
niektére progestageny) przez matke w okresie cigzy

3) nowotwory nadnerczy lub gonad wytwarzajgce andro-
geny u ptodu lub matki.
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4. Zaburzenia identyfikacji
piciowej

lac. perturbationes identificationis sexualis
ang. gender identity disorders

DEFINICJA

Wystepowanie od weczesnego dziecinstwa identyfikacji
plciowej przeciwstawnej do plci genetycznej, gonadalnej
i somatycznej oraz nieakceptowanie wtasnych narzadéow
plciowych, niezgodnych z identyfikacja ptciowa; psycho-
orientacja plciowa z reguty heteroseksualna wobec poczu-
cia pfci.

EPIDEMIOLOGIA

Szacuje sie, ze transseksualizm wystepuje z czestosScig
1/30 000 mezczyzn i 1/100 000 kobiet.

ETIOPATOGENEZA

Aktualne dane wskazuja, ze zaburzenia identyfikacji
plciowej maja trwatg podstawe neurobiologiczna, wobec
tego plci psychicznej nie mozna zmienié przez wptywy
zewnetrzne, Srodowiskowe.

LECZENIE

Chirurgiczna korekcja narzadéw piciowych i podawanie
hormonéw plciowych zgodnie z identyfikacjg ptciowa sa
przyjeta metodg postepowania ze wzgledu na bardzo
duze ryzyko samobdjstwa wskutek nieakceptowania ptci
somatycznej. Nalezy jednak negocjowaé z pacjentem po-
wstrzymanie sie od nieodwracalnych zabiegéw chirur-
gicznych.
Zasady postepowania:

1) Na wstepie pacjenci wymagajg pomocy psychologicz-
nej, wyttumaczenia istoty zaburzenia oraz okreslenia
realnych perspektyw zycia po zmianie ptci metrykal-
nej, gonadektomii, podaniu hormonéw piciowych
i operacyjnej korekcie narzgdéw piciowych.

2) Po potwierdzeniu transseksualizmu w testach psy-
chologicznych i badaniu psychiatrycznym zaintereso-
wany wnosi o sadowg zmiane ptci metrykalnej.

3) Po uzyskaniu zmiany ptci metrykalnej podaje sie hor-
mony plciowe w celu wywotania rozwoju somatycz-
nych cech ptciowych zgodnych z identyfikacja ptciowa
i prowadzi sie tzw. test realnego zycia.

4) Jezeli po wyjaénieniu, ze operacja nie pozwala uzy-
skaé naturalnej czynnos$ci narzadéw piciowych (a tyl-
ko zmienia ich wyglad), chory decyduje sie na leczenie
zabiegowe, usuwa sie gonady i wewnetrzne narzady
plciowe oraz przeprowadza korekcje zewnetrznych
narzadéw plciowych.

5) Podawanie hormonéw piciowych po gonadektomii ma
charakter niezbednej substytucji hormonalnej, m.in.
w celu zapobiegania osteoporozie.



Zaburzenia determinagji i réznicowania ptci

4. Zaburzenia identyfikacji
piciowej

tac. perturbationes identificationis sexualis
ang. gender identity disorders

DEFINICJA

Wsp6lna cecha zaburzeni identyfikacji plciowej (ZIP) jest
che¢ zycia jako osoba przeciwnej plci. ZIP u dorostych
bywaja nazywane transseksualizmem, czyli rozbiezno-
$cig miedzy plcig biologiczng i psychiczng — przekona-
niem, ze jest sie osoba przeciwnej plci. Emocjonalna
sktadowsq tego zaburzenia jest dezaprobata ptci (gender
dysphoria) czyli niezadowolenie ze swojej pici biologicz-
nej, cheé bycia uznanym przez otoczenie za osobe od-
miennej plci i posiadania jej cech anatomicznych.

EPIDEMIOLOGIA

Czestosé wystepowania ZIP u dzieci szacuje sie na 0-2%
u chtopcow i 3-5% u dziewczynek, ale dane te sg bardzo
niepewne; u dorostych ZIP wystepuja u 1/12 000 mez-
czyzn i u 1/30 000 kobiet.

ETIOLOGIA | PATOGENEZA

Etiologia transseksualizmu i dezaprobaty plci nie jest
znana. Tradycyjnie transseksualizm uwazano za pro-
blem czysto psychologiczny, ale obecnie rozwaza sie moz-
liwoéé zaburzen réznicowania ptci. Nie ma przekonujg-
cych dowodéw na genetyczne lub hormonalne podloze
zaburzenia, ani Zze wychowanie ma wptyw na identyfika-
cje ptciowa, chociaz sg one prawdopodobne.

OBRAZ KLINICZNY

Objawy ZIP zalezg od wieku:

1) dzieci — mogg deklarowaé cheé bycia osobg odmiennej
plci, preferuja ubrania, zabawki i wolg sie bawié
w grupie przeciwnej ptci. Mlodsze dzieci mogg wie-
rzyé, ze maja inng pteé lub, ze tatwo mogg ja zmienié.
Starsze dzieci moga mie¢ gesty i manieryzmy charak-
terystyczne dla plci przeciwnej. Zwykle w wieku 6-9
lat zaczynajg ukrywac¢ swoje zachowania, zwlaszcza
ubieranie sie, w obawie przed o§mieszeniem.

2) nastolatki — narastanie probleméw zwigzanych z roz-
wojem niechcianych drugorzedowych cech piciowych
lub uczu¢ homoseksualnych. U mlodziezy z dezapro-
batg plci, zmiany te sg zrédtem leku i czesta przyczy-
ng konfliktéw w rodzinie.

3) dorosli — wiekszo§é sama u siebie rozpoznaje ZIP.
U czesci chorych obserwuje sie zaburzenia osobowo-
$ci. Niektorzy pacjenci mogg poczgtkowo mysleé, ze sa
homoseksualni, chociaz nie czuja sie dobrze w homo-
seksualnym towarzystwie i w zwigzkach z partnera-
mi uwazaja sie za osoby heteroseksualne.

ROZPOZNANIE

Wiekszos§é chorych prébuje sttumié poczucie dezaproba-
ty plci, dlatego pomiedzy pierwszymi objawami a poszu-
kiwaniem pomocy lekarskiej zwykle mija wiele lat. Nie
ma testéw psychologicznych pozwalajacych z catg pew-
noscig rozpoznaé ZIP. U wszystkich chorych konieczna
jest pomoc psychologa lub psychiatry w celu wykluczenia
choroby psychicznej wspotistniejgcej lub przypominajacej
ZIP. W rozpoznaniu réznicowym nalezy uwzglednié za-
burzenia réznicowania ptci gonadalnej i somatycznej (p.
rozdz. IV.H.3), zesp6t Klinefeltera (p. rozdz. IV.G.3.2.1.),
homoseksualizm i transwestytyzm.

LECZENIE

1. Dzieci
Nalezy wyjasnié¢, ze determinacja ptci jest nieodwracal-
na. Leczenie polega przede wszystkim na wyksztalceniu
akceptacji swojej plci biologicznej i zwigzanej z nig roli
spolecznej.

2. Nastolatki
Nastolatki i rodzicéw nalezy upewnic, ze preferencja part-
nera tej samej plci nie jest objawem patologicznym. Celem
interwencji w rodzinie powinna by¢ jej integracja i zapew-
nienie nastolatkowi wsparcia ze strony najblizszych.

3. Dorosli
Najczesciej oczekuja leczenia hormonalnego i chirurgicz-
nego w celu zmiany plei, ktéra u niektérych pacjentéw
z silng dezaprobatg plci moze byé najlepszym rozwigza-
niem. Leczenie powinno byé nadzorowane przez do-
Swiadczonego psychiatre i endokrynologa. Uwaza sie, ze
przed rozpoczeciem leczenia hormonalnego pacjent po-
winien przej$é ,test rzeczywistego zycia” (Real Life Test
albo Real Life Experience) — zwykle na 1-2 lat pacjent
zmienia imie, prace i role spoteczng na zwigzana z picig
przeciwng. Po ,zdaniu testu” mozna rozpoczaé leczenie
hormonalne. Leczenie chirurgiczne polega na rekon-
strukeji narzadéw plciowych.

ROKOWANIE

Prawie 90% pacjentéw, ktérzy zmienili pteé z meskiej na
zeniskg i 97% pacjentéw, ktorzy zmienili pteé z zeniskiej
na meska, jest zadowolonych i nie zatuje zmiany plci.
Dane te moga jednak byé zawyzone, poniewaz prawdopo-
dobnie czes¢ niepowodzeni leczenia nie jest ogtaszana.

WPLEYW NA AKTYWNOSCI ZYCIOWE

Ostracyzm ze strony réwiesnikéw moze utrudniaé
uczeszczanie do szkoly i kontynuacje nauki, zwlaszcza
chtopcom. Odrzucenie spoleczne, lek lub poczucie winy
zwigzane z identyfikacja plciowa moga prowadzié do
naduzywania alkoholu lub innych substancji. U os6b do-
rostych ZIP sg czesta przyczyng rozpadu matzenstwa,
poniewaz pragng zmiany plci lub partner przestaje tole-
rowaé noszenie ubran odmiennej plci. Osoby te moga
mie¢ znaczne poczucie winy i leku zwigzane z wptywem
ich zachowania na dzieci.



