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Abstract:

Disorders of somatosexual development that lead to
ambiguous genitalia occure in one of two- to fivethou-
sand newborns. Parents and health care professionals are
confronted with an amount of crucial questions: To what
sex should the child be assigned? What is the appropiate
treatment in terms of hormonal and surgical interventions,
when and how should they take place, what impact do
they have on the development of gender identity (Gl),
psychosexual well-being and fertility? This paper shortly
delineates the changeful history of handling intersexed
persons. It reviews etiology, treatment practice and out-
come in terms of Gl and sexual health in the following
syndromes: Congenital adrenal hyperplasia (CAH), com-
plete and partial androgen insensivity (cAIS, pAIS), pure
and mixed gonadal dysgenesis (pGD, mGD), Sa-reducta-
se-2-deficiency (5ARD2), 17B-hydroxysteroid dehydroge-
nase-3 deficiency (17 HSD3 ), micropenis, penile agene-
sis and cloacal exstrophy. Special emphasis is placed on ti-
ming, quantity and quality of clitorial surgery and vagino-
plasty. This is the first comprehensive review about availa-
ble cases of 5ARD2 in genotypical males reared female.
Out of 90 female assigned patients with 5ARD2 from 23
countries 64 (i.e, 71,1 %) changed to the male sex.
Keywords: Congenital adrenal hyperplasia, androgen in-
sensivity, gonadal dysgenesis, 5a-reductase-2-deficiency,
Gender Identity, Genital Surgery
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Zusammenfassung

Stérungen der somatosexuellen Differenzierung mit ambi-
valentem, intersexuellem duBerem Genitale treten bei ca.
1:3.000 bis 1: 5.000 Neugeborenen auf und konfrontie-
ren Eltern und Behandler mit einer Fille von weitreichen-
den Fragen: In welchem Geschlecht soll das Kind aufge-
zogen werden, welche Geschlechtszuweisung hat die
groBte Aussicht auf Erfolg in dem Sinne, dass im weiteren
Verlauf Kongruenz zwischen Geschlechtszuweisung und
individueller Geschlechtsidentitat besteht? Sind daftir hor-
monelle und /oder chirurgische BehandlungsmaBnahmen
erforderlich, wie sind diese technisch machbar, wann sind
sie optimalerweise durchzufihren, wie werden sie vom
Kind toleriert und wie wirken sie sich auf die spatere psy-
chosexuelle Erlebnisfahigkeit und auf die Fertilitdt aus?
Der Artikel beleuchtet kurz die historische Entwicklung im
Umgang mit Intersex-Syndromen und gibt dann eine
Ubersicht Gber Art, Umfang und Verlauf (sowohl beziig-
lich der Entwicklung der Geschlechtsidentitat [GI] als auch
der psychosexuellen Erlebnisfahigkeit) der gangigsten
bzw. meistdiskutierten Stérungsbilder, namlich Adrenoge-
nitales Syndrom (AGS), komplettes und partielles Andro-
gen-Insuffizienzsyndrom (cAIS und pAIS), reine und ge-
mischte Gonadendysgenesie (pGD und mGD), 5a-Re-
duktase-2-Mangel (5ARD2 ), 17p-Hydroxysteroid-Dehy-
drogenase-3-Mangel (17pHSD3), Mikropenis, Penisage-
nesie und Kloakenexstrophie. Erstmals wird dabei eine
umfassende Auswertung der verflgbaren Daten zur Gl-
Entwicklung bei 5ARD2 vorgelegt. Sie zeigt, dass von 90
als Madchen erzogenen genotypisch mannlichen Patien-
ten mit diesem Storungsbild (aus 23 Landern) 64
(=711 %) in die mannliche Geschlechterrolle wechselten.
Die aktuellen Diskussionen zu Umfang und Timing geni-
talkorrigierender Operationen werden referiert und ei-
gene Uberlegungen zum Umgang mit dem in jedem Falle
fUr Kind, Eltern und Behandler hochproblematischen Sto-
rungsbildern vorgestellt.

Schltisselwérter: Adrenogenitales Syndrom, Androgen-
Insuffizienzsyndrom, Gonadendysgenesie, 5a-Reduktase-
2-Mangel, Geschlechtsidentitat, Genitaloperationen
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Epidemiologie und Nosologie

Gemeinhin gilt die erste Frage nach der Geburt eines
Kindes seinem Geschlecht: ,.Ist es ein Madchen oder
ein Junge? Schon dies zeigt die fundamentale Bedeu-
tung der Kategorie Geschlecht in unserer Kultur an.
Auch wenn andere Kulturen soziale bzw. rituelle Ge-
schlechtswechsel kennen, so ist die biologische Ge-
schlechtszugehorigkeit doch das einzige Merkmal, das
uber alle Ethnien, Alters- und Sozialschichten hinweg
die Menschheit in zwei Gruppen teilt, das schon dem
Kind als wichtiges Ordnungsprinzip zur Aneignung
seiner Welt dient und das auch beim Erwachsenen in
jeder Kommunikation unbewusst strukturierend — als
geschlechtstypische Einstellungsstereotype — mit-
schwingt. Zwar ist die biologische Geschlechtszuge-
horigkeit eine hochkomplexe, auf mehreren Ebenen
(chromosomal, gonadal, gonoduktal, genital usw.)
verortete und durchaus nicht immer klar abgrenzbare
Variable (i. Uberbl. Bosinski 2000a); fur die ge-
schlechtliche Einordnung eines Kindes nach seiner
Geburt (und Dank pranataler Ultraschalldiagnostik
zunehmend auch schon vorher) wird jedoch nach wie
vor das genitale Geschlecht — das sog. Hebammenge-
schlecht — herangezogen.

Vor diesem Hintergrund ist es verstandlich, dass
die Geburt eines Kindes mit ambivalentem (intersexu-
ellem) Genitalbefund, bei dem also die Zuordnung als
Junge oder Madchen nicht sicher moglich ist, bei El-
tern und Verwandten, aber auch bei Arzten und pfle-
gerischen Hilfskraften zu tiefer Verunsicherung fuhrt
— gelegentlich wird sogar von einem sozialmedizini-
schen Notfall gesprochen.

Die Angaben zur Haufigkeit von Intersex-Syndro-
men variieren je nach definitorischer Begrenzung und
untersuchter Population und sind ein steter Quell der
Diskussion: Zahlt man etwa gonosomale Aberrationen
wie das Klinefelter- oder das Turner-Syndrom, den
Maldeszensus testis oder die Hypospadie dazu (die ja
tatsachlich eine Storung der somatosexuellen Diffe-
renzierung darstellen, allerdings nur in seltenen Féllen
wirklich ein Intersex-Syndrom sind; Kaefer et al.
1999), wird man recht hohe Zahlen bekommen, wie

etwa Blackless et al. (2000) mit 2 : 100 oder Fausto-
Sterling (2000), die dann auch die wirklichkeitsfrem-
de Einfuhrung von funf Geschlechtern fordert. Ande-
rerseits wird man niedrige Zahlen finden, wenn man
nur die klinisch vorstellig werdenden Patienten mit
wirklich indifferentem Genitale beruicksichtigt. Ins-
gesamt scheint eine Zahl von 1:3.000 (Sax 2002) bis
1: 5.000 Lebendgeborenen (Warne 1998; Melton
2001) der Realitat am nachsten zu kommen.

Eine recht gute, wenn auch nicht selektionsfreie Angabe ver-
dankt sich dem seit 1968 bei den Olympischen Spielen durchge-
fuhrten ,,Sex-Test* zur Feststellung des biologischen Ge-
schlechts von Frauen, der sich seit 1992 der DNA-Analyse zum
Nachweis von SRY bzw. Y-Fragmenten bediente (Genel 2000,
Elsas et al. 2000, Simpson et al. 2000). Bei den Spielen von
Atlanta wurde bei 8 von 3.387 untersuchten weiblichen Athleten
(entsprechend 0,24% oder 1 : 423) ein SRY-positives Resultat
gefunden. Dies entspricht den Inzidenzzahlen der Olympischen
Spiele seit 1972, die von 1 : 401 (1992) bis 1 : 450 (1976) reich-
ten. Vier Sportlerinnen der in Atlanta SRYpositiv getesteten Ath-
letinnen wiesen ein partielles Androgenresistenzsyndrom
(pAIS), drei ein komplettes (cAIS) auf, bei der achten bestand
mutmaBlich ein 5 o-Reductase-2-Mangel. Bei sechs Athletinnen
(Ausnahme: eine Frau mit cAIS und eine mit pAIS) waren be-
reits in der Vorzeit (ohne Altersangabe) die Gonaden entfernt
worden.

Im Ubrigen wird dieser generelle ,,Sex-Test™ fur weibliche
Athleten seit den Olympischen Spielen 2000 nicht mehr durch-
gefuhrt, weil er faktisch (z.B. beim cAIS) die unzweifelhafte
,»Weiblichkeit“ dieser lediglich genetisch, gonadal und gonoduktal
,,mannlichen” Individuen nicht abbildet, zumal die mit diesen
Tests auszuschlieBenden Manner, die sich als Frauen ausgeben
wollen, bereits bei den Dopingkontrollen auffliegen wiirden.

Zur klassifizierenden Beschreibung eines ambivalen-
ten (intersexuellen) auBeren Genitales bei Madchen
mit Adrenogenitalen Syndrom werden ublicherweise
die von Prader (1954) beschriebenen Stadien des
Ubergangs vom phéanotypisch weiblichen Genitale mit
KlitorisvergroBerung (PRADER I) bis zum phanoty-
pisch méannlichen aussehenden Genitale (PRADER V)
verwendet (s. Abb. 1). Eine dhnliche Klassifizierung
liegt fur das Androgeninsuffizienzsyndrom bei geno-

typischen Jungen vor (Quigley et al.
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lich, puberal ausbleibende Virilisie-
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bilitat, bis Grad 7 = phanotypisch
weiblich).

Intersexuelle Genitalkonfiguratio-

Abb. 1 Prader Stadien

nen konnen bei folgenden Storungs-
bildern auftreten:
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1. Adrenogenitales Syndrom (AGS): Bei geno-
typisch (46 XX), gonadal und gonoduktal unauffalli-
gen Madchen fuhrt ein hereditarer Enzymdefekt in der
adrenalen Steroidbiosynthese (zumeist Mutationen
verschiedenen Ausmafes auf dem die 21-Hydroxylase
[21 OHD] codierenden CYP21 auf Chromosom 6,
deutlich seltener sind ein 11p3-Hydroxylase-Mangel
[11B-OHD] oder ein 3p3-Hydroxysteroid-Dehydroge-
nase-Mangel [33-HSDD]) pranatal zu einem konseku-
tiven Androgenanstieg mit Virilisisierung des dufleren
Genitales, die von der Klitorishypertrophie (PRADER
I) bis hin zur Labienfusion und Bildung eines Pseudo-
Penis (Prader-Stadium V) reichen kann. (s. Abb. 2a
und 2b im Farbtafelteil Seite 49)

Das AGS ist mit ca. 1:11.000 (Baumgartner-Par-
zer et al. 2005) mit Abstand die haufigste Ursache fur
intersexuelle Genitalanomalien bei genotypischen
Maidchen bzw. Frauen. Dabei ist unbekannt, wie hau-
fig extreme Virilisierungen i.S. PRADER IV / V sind.
Ist die Mineralokortikoidsynthese in Mitleidenschaft
gezogen (was in der Regel bei groeren Gendefekten
der Fall ist, die dann auch zur starkeren Virilisierung
fuhren), so kommt es zur Ausbildung eines lebensbe-
drohlichen Salzverlustsyndroms (i. Uberbl. White &
Speiser 2000; Forest 2004).

2. Androgeninsuffizienzsyndrom (AIS): Wih-
rend bei dem durch einen Gendefekt auf dem X Chro-
mosom (Xql1-12) verursachten kompletten Andro-
gen-Rezeptor-Defekt (cAIS) die genotypisch mann-
lichen (46, XY) Kinder aufgrund der ausbleibenden
Maskulinisierung des aufleren Genitales (bei gonadal
und gonoduktal mannlich differenzierten Strukturen
und prénatal normalen oder erhohten mannlichen, aller-
dings wegen des Rezeptordefektes unwirksamen An-
drogenspiegeln sowie erhohten Gonadotropinspiegeln
— hypergonadotroper Hypergonadismus) als Madchen
zugeordnet und so auch erzogen werden (sog. Testiku-
lare Feminisierung, Reifenstein-Syndrom), kommt es
beim inkompletten (partiellen) Androgen-Insuffi-
zienzsyndrom (pAIS), bei dem nicht alle Rezeptoren
in gleicher Weise beeintrachtigt sind, zu verschiede-
nen Auspragungsgraden des Storungsbildes. Mittler-
weile sind 605 Mutationen des Androgenrezeptorgens
bekannt (Gottlieb et al. 2004). Die somatischen Wir-
kungen der Storung reichen vom phinotypisch unauf-
falligen, aber aufgrund des minimalen Rezeptordefek-
tes infertilen Mann (Giwercman et al. 2001) tiber ver-
schiedene Schweregrade einer Hypospadie bis zum
tatsachlich intersexuellen Genitale. Boehmer und
Mitarbeiter (2001 a) schiatzen die Inzidenz fur die Nie-
derlande auf 1:99.000 Neugeborene. Es sind endemi-
sche Haufungen bestimmter Mutationen (z.B. unter
Deutschstimmigen in Brasilien — Hooper et al. 2004)

beschrieben, in ca. 30 % der Fille liegen de novo Mu-
tationen vor (Kohler et al. 2005).

3. Gonadendysgenesie (GD): Wahrend Patienten
mit reiner Gonadendysgenesie (pGD, Swyer-Syn-
drom) aufgrund einer SRY-Mutation auf dem Y-Chro-
mosom (Chromosomensatz 46, XY) atrophe Gonaden
(mit hohem Entartungsrisiko), erhaltene Miullersche
Strukturen und ein phéanotypisch weibliches auBeres
Genitale aufweisen und als Madchen erzogen werden,
zeigen Patienten mit gemischter Gonadendysgenesie
(mGD), bei denen entweder Mosaikformen (45 X0/46
XY u.d.) vorliegen oder Punktmutationen auf anderen
Chromosomen als ursachlich diskutiert werden (Al-
varez-Nava et al. 1999; McDonald et al. 1997; Scherer
et al. 1998; Ropke et al. 2004) mehr oder weniger star-
ke Reste von Androgenwirkungen und demzufolge
verschiedene Ausmafle von Genitalvirilisierung. Die
Gonaden sind meist einseitig rudimentare und wenig
differenzierte Streaks mit hoher (t.w. bereits prana-
taler) Entartungstendenz, die kontralaterale dysge-
netische Gonade kann als Ovar oder Hoden hormon-
aktiv sein.

4. Sa-Reduktase-2-Mangel (SARD2 ): Ein auto-
somal-rezessiv vererbtes Intersex-Syndrom, dessen
genetische Grundlage in einer Storung des auf dem
Chromosom 2 gelegenen Genortes besteht, welcher
die 5-a-Reduktase (Typ 2) codiert (Labrie et al. 1992;
Wilson et al. 1993; Forti et al. 1996; Hiort et al. 1996;
Vilchis et al. 2000). Somit ist die Umwandlung von
Testosteron zu Dihydrotestosteron (DHT), welches fur
die Maskulinisierung der externen Genitalanlage er-
forderlich ist, gestort, was bei genotypischen Jungen
zu verschiedenen genitalen Fehlbildungen fuhrt. Diese
reichen von Mikropenis (Ng et al. 1990) uiber Hypos-
padie (Silver & Russell 1999; Boehmer et al. 2001b)
bis (im Extremfall) zur pseudo-femininen Entwick-
lung des duBeren Genitales (i. Uberblick Imperato-
McGinley & Zhu 2002): Der Geschlechtshocker bleibt
klein und bildet lediglich einen Mikropenis, die Aus-
sackung der Geschlechtswulst zum Skrotum unter-
bleibt, es entsteht ein Skrotum bifidum, die Harnrohre
miindet aufgrund der ausbleibenden Differenzierung
der Geschlechtsfalte zum Corpus spongiosum am
FuBpunkt des Mikropenis. Wegen des DHT-Mangels
ist die Korperbehaarung sparlich, Glatzenbildung
bleibt — trotz hoher Testosteronwerte — aus. Bei weit-
gehend (pseudo-)femininer Genitalkonfiguration und
Aufzucht der genotypisch méannlichen Individuen als
Midchen wird die Diagnose meist entweder anlasslich
einer ,,Herniotomie* (i.e., maldeszendierter Hoden)
oder aufgrund der durch die testikulare Androgenpro-
duktion zur Pubertit hin einsetzenden Virilisierung
(mit Peniswachstum), ausbleibender Mensis und oft
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nur geringer (bis gar keiner) Brustentwicklung ge-
stellt, selten — bei eindeutig ambivalentem (intersexu-
ellem) Genitale — schon in der frihen Kindheit. Die
Haufigkeit der Storung ist unbekannt, das Krankheits-
bild wird durch Konsanguinitat befordert und ist in
einigen Regionen endemisch gefunden worden: In der
Dominikanischen Republik (Imperato-McGinley et al.
1974; Cai et al. 1996), der Turkei (Akgun et al. 1986;
Ocal et al. 2002) und auf Papua-Neuguinea (Herdt &
Davidson 1988; Imperato-McGinley et al. 1991).

5. 17p-Hydroxysteroid-Dehydrogenase-3-Man-
gel (17BHSD3 ): Durch Mutationen des auf dem
Chromosom 9q22 gelegenen Gens fur das Isoenzym
17p-Hydroxysteroid-Dehydrogenase-3 unterbleibt die
Umwandlung von Androstendion (A4) zu Testosteron
(T) in den Hoden, weshalb es zur mangelhaften bis
ganzlich ausbleibenden Maskulinisierung der externen
Genitalanlage (bei genotypisch méannlichen Individuen
mit ansonsten normaler mannlicher Differenzierung
der Gonaden und der Gonodukte) bis hin zur pseudo-
femininen Genitalstruktur kommt, die dem Befund
beim AIS bzw. beim 5SARD?2 ahnelt (Andersson et al.
1996; Moghrabi et al. 1998; Boehmer et al. 1999).
Mittlerweile sind uber 20 verschiedene Mutationen
des Gens bekannt (Lindqvist et al. 2001). In der Pu-
bertiat kommt es — mutmalBlich durch extratestikulare
Konversion von T zu A4 — zu Virilisierungserschei-
nungen (allerdings berichten Duncan et al. 1997 uber
einen Fall von ausbleibender Virilisierung mit auBerst
schwer lokalisierbaren Hoden).

Bei vollstandigem Gendefekt mit (pseudo-)femi-
niner Formierung des dufleren Genitales fuhrt dies,
zusammen mit ausbleibender Menstruation und gele-
gentlich ungeniigender Brustentwicklung zur arztli-
chen Vorstellung. Bei unvollstaindigem Defekt kann es
schon zur Geburt wegen der intersexuellen Genital-
konfiguration zu Problemen bei der Geschlechtszu-
weisung kommen. Die Storung ist im Gaza-Streifen
endemisch, aber auch in Australien, Europa, USA und
Brasilien beschrieben worden (i. Uberblick Boehmer
et al. 1999). Fur die Niederlande schiatzen Boehmer
und Mitarbeiter (1999) die Inzidenz auf mindestens 1:
147.000 Neugeborene.

6. Durch exogene Noxen, durch endogene (tumo-
rose) Androgenproduktion oder durch unbekannte
Ursachen verursachte sexuelle Differenzierungssto-
rungen sind in ihrer Haufigkeit unbekannt. Sie betref-
fen vor allem genotypisch ménnliche Individuen und
reichen dann von der Hypospadie bis zur ausgepragten
Untervirilisierung im Sinne eines Mikropenis oder
eines tatsachlich intersexuellen Genitales. Als exoge-
nen Noxen kommen vor allem Hydantoine (Phorn-
phutkul et al. 2000), Diathylstilbestrol (Toppari

2002) und in zunehmendem Male als Xenoostrogene
wirkende Umweltgifte (sog. endokrine Disruptoren
wie Herbizide, Pestizide, PCB, Phtalate, Phytoostro-
gene etc.; s. Santti et al. 1998; Sultan et al. 2001;
Fisher 2004) in Frage. Die Fulle derartiger Noxen,
aber auch die noch in Teilen unverstandenen geneti-
schen Faktoren, welche die Testesdifferenzierung und
—funktion determinieren, durfte dafur verantwortlich
sein, dass viele somatosexuelle Differenzierungssto-
rungen noch ungeklart sind: So konnte eine franzosi-
sche Multicenterstudie (Morel et al. 2002) bei immer-
hin 52 % der einbezogenen 67 Patienten mit intersexu-
ellem Genitalbefund und mannlichem Genotyp (bzw.
testikularem Gewebe) trotz umfassender Diagnostik
keine Ursache fur die somatosexuelle Differenzie-
rungsstorung finden.

7. Eine in ihrer Haufigkeit noch unbekannte Ursa-
che fur sexuelle Differenzierungsstorungen bei geno-
typischen Jungen ist die Leydigzell-Hypoplasie:
Dabei ist der testikulare LH-Rezeptor aufgrund eines
Defekts des entsprechenden Gens auf Chromosom
2p21 vollstandig inaktiviert, deshalb unterbleibt die
hCG vermittelte LH-Aktivierung der fetalen Testoste-
ronproduktion in den Leydig-Zellen der Hoden. Es re-
sultiert bei genotypisch mannlichen Individuen ein hy-
pogonadotroper Hypogonadismus, die Wolffschen
Giange bleiben rudimentar, das Millersche Gangsys-
tem wird jedoch nicht weiblich differenziert, da die
Funktion der testikularen Sertoli-Zellen, die das Anti-
Muller-Hormon (AMH) bilden, unbeeintrachtigt
bleibt. Beim duBeren Genitale kommt es — in Abhan-
gigkeit vom Gendefekt und der testikuldren Testoste-
ronproduktion — zu verschiedenen Formen der Unter-
virilisierung (Hypospadie, Mikropenis oder intersexu-
elles Genitale) (i. Uberbl. Richter-Unruh 2005; Rich-
ter-Unruh et al. 2005).

8. Penisagenesie: Es handelt sich um aufer-
ordentlich seltene Malformationen, die bei genoty-
pisch und gonadal unauffilligen Jungen auftreten,
durch Genmutationen, Teratogene oder idiopathisch
bedingt und zum Teil mit analen und/oder renalen
Fehlbildungen vergesellschaftet sind, wodurch es zu
letalen Komplikationen kommen kann. Bislang sind
ca. 80 Falle international dokumentiert, Inzidenz-
Schatzungen gehen von ca. 1: 10 Mill. bis 1: 30 Mill.
aus (Evans et al. 1999).

9. Kloakenexstrophie: Es handelt es sich im
strengen Sinne nicht um ein Intersex-Syndrom (die
betroffenen Kinder sind chromosomal, gonadal und
gondoktual eindeutig entwickelt) sondern um eine sel-
tene (1: 200.000 bis 1:400.000; Mitchell & Plaire
2002) und schwere Verschlussfehlbildung der ge-
samten Beckenregion, die auch das auflere Genitale
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mit einbezieht: Bei genotypischen Jungen finden sich
intakte Hoden, die Penismissbildung reicht vom epis-
padischen Mikropenis bis zu stummelartigen Rudi-
menten zweier Schwellkorperanlagen, das Skrotum ist
gespalten. Bei genotypischen Madchen findet sich
eine Uterus- und Vaginalduplikatur. Die Prognose war
bis Anfang der 60er Jahre aufgrund der Sekundarkom-
plikationen zumeist infaust. Durch sukzessive Verbes-
serung der operativen und medikamentosen Behand-
lungsmoglichkeiten sind inzwischen Uberlebensraten
von bis zu 90 % zu verzeichnen (s. Hurwitz et al.
1987; Mitchell & Plaire 2002).

Bei Geburt eines Kindes mit ambivalentem (in-
tersexuellem) Genitale sind Eltern und Arzte vor
allem mit folgenden Fragen konfrontiert:

1. In welchem Geschlecht soll das Kind aufgezo-
gen werden, welche Geschlechtszuweisung hat die
grofite Aussicht auf Erfolg in dem Sinne, dass im wei-
teren Verlauf Kongruenz zwischen Geschlechtszuwei-
sung und individueller Geschlechtsidentitét besteht?

2. Sind dafur hormonelle und /oder chirurgische
Behandlungsmafnahmen erforderlich, wie sind diese
technisch machbar, wann sind sie optimalerweise
durchzufuhren, wie werden sie vom Kind toleriert und
wie wirken sie sich auf die spatere psychosexuelle Er-
lebnisfahigkeit und auf die Fertilitat aus?

Fallbeispiel
Aus der Kieler Praxis ist der Fall eines 34jahrigen Patienten
bekannt, der als jungstes von drei Kindern (zwei altere Briider)
geboren wurde. Bei der Geburt wurde er dem Genitalbefund ent-
sprechend als weiblich zugeordnet und auch so erzogen, wie
nicht nur Kindheitsphotos, sondern auch Berichte der begleiten-
den Mutter und der uberweisenden Arztin, die mit ihm die
Schulzeit verbracht hatte, dokumentierten. Diese Erziehung als
Madchen wurde auch nicht dadurch tangiert, dass im Alter von
sechs Jahren die Operation einer Leistenhernie zur Entfernung
einer ,,Keimdriise* (ohne nahere Erlauterungen durch die Arzte;
OP-Berichte sind nicht mehr vorhanden) fuhrte. Im Alter von 15
Jahren erfolgte wegen Ausbleiben der Mensis die gynikologi-
sche Vorstellung. Der Frauenarzt teilte Mutter und Tochter (eben-
falls ohne weitere Erklarungen) mit, dass das Madchen ,.keine
Regel und keine Kinder bekommen konne®. Die recht einfach
strukturierte Mutter (die im Ubrigen meinte, sich ,,nichts vorwer-
fen zu missen®, da sie das Madchen immer wie ein Madchen be-
handelt hitte) gibt an, dass ihr die Tochter daraufhin sehr leid ge-
tan habe und diese sehr bedruickt gewirkt hitte. Der Patient selbst
erinnert, dass ihn diese Mitteilung sehr erleichtert habe: ,,We-
nigstens das blieb mir erspart!*

In der Kindheit hatten weder er noch andere sich Gedanken
uber seine Geschlechtszugehorigkeit gemacht. Zwar habe er ein
eher jungentypisches ,,Tomboy-Verhalten“ gezeigt und nur zu

besonderen Anldssen Madchenkleidung getragen, dies sei aber
allseits als unproblematisch betrachtet und nie weiter themati-
siert worden, wie Mutter und Arztin bestatigten. Der Patient
konnte schon im Grundschulalter in Schulhofstreitereien seinen
beiden dlteren Brudern (auch korperlich) beistehen. Fur das Alter
des Pubertatsbeginns (ca. 13. Lbj.) gibt der Patient allerdings
eine starkere Beschaftigung mit dem Thema ,,Geschlechtszuge-
horigkeit” an: Thm sei zum einen aufgefallen, dass ihn die Inter-
essen der gleichaltrigen Madchen an Mode, Tanz, Verabredungen
mit Jungen usw. merkwiirdig kalt lieBen (,,Ich wusste damit gar
nichts anzufangen®), und zum zweiten, dass Madchen der Ge-
genstand seiner nun einsetzenden erotischen Phantasien waren.
Besonders verwirrte ihn dabei, dass er sich in den Masturbations-
phantasien als Junge bzw. Mann erlebte: ,,Ich wusste, du bist ein
Maidchen, aber ich habe mich uiberhaupt nicht so gefuhlt.” In die-
sem Alter kam es auch zu einer deutlichen Maskulinisierung der
Korpersilhouette, was — ebenso wie das Ausbleiben des Brust-
wachstums und der Menarche — dem Gefuhl des Patienten,
,nicht zu den Madchen zu gehoren®, entsprach. Gleichwohl wur-
de dieser Konflikt zwischen Erziehungsgeschlecht und unsiche-
rer Geschlechtsidentitit von ihm nie offen thematisiert (,,Ich
wusste nicht, wo ich hingehore, ich fuhlte mich als ,Es‘*). Die
Wahl eines eher mannertypischen Berufs war an sich noch nichts
Ungewohnliches, eher schon, dass der Fahrlehrer den Patienten
fur einen Mann hielt und auch so ansprach (wobei er die — weib-
liche — Vornamenswahl fur eine ausgefallene Variante hielt).
Dem Patienten kam diese Ansprache als Mann sehr gelegen,
ebenso wie eine derartige (ménnliche) Geschlechtseinordnung
durch ihm fremde Personen. Er selbst benutzte allerdings nie
einen mannlichen Namen und zog sich sozial immer starker
zuruck: ,,Ich gehorte nirgendwo dazu, ich fuhlte mich wie ein
AuBenseiter”. Auch vermied er Auslandsreisen (,,Ich wollte nicht
mit dem Namen im Pass verreisen®). Nachdem er — Mitte Zwan-
zig — durch die Medien vom Phanomen des Transsexualismus
gehort hatte, begann er, Geld fur eine ,,Geschlechtsumwandlung*
zu sparen, da er sich fur transsexuell hielt.

Die erste Vorstellung mit diesem Ersuchen im Alter von 34
Jahren fuhrte bei der korperlichen Untersuchung zu folgendem
Befund: 34jahriger Pat. von athletischem, muskulosem Korper-
bau mit andromorphen Korperproportionen (Gew. 93,5 kg, Lan-
ge 172,5 cm, Breitenmafle Schulter 37,6 cm, Becken 28,5 cm;
Taille 30,5 cm; Radioulnarbreite 5,8 c¢cm; Unterarmlange 26,5
cm). Wenig, diffuses und rasiertes Barthaar, sparliche Korperbe-
haarung. MaBige (hochstens mandarinengrofie) Gynakomastie.
Genitalstatus (s. Abb. 3a und 3b im Farbtafelteil Seite 49): Nach
oben waagerecht begrenztes Schamhaar. Ca. 4 cm grofler Penis
mit freiliegender Glans, aber ohne Meatus urethrae, der im
Ruhezustand von zwei Pseudolabien (i.e. Scrotum bifidum) ver-
deckt wird, in deren linker sich ein ca. pflaumenkerngrofies
Gebilde (i.e. atropher Hoden) befindet; die rechte Pseudolabie ist
palpatorisch leer. Die Urethra mundet ca. 1,5 cm dorsal vom
FuBpunkt in einer am ehesten als Frenulum praputii anzuspre-
chenden Hautfalte in einer schlitzformigen, max. 4 mm grofien
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Offnung (i.e. perineoskrotale Hypospadie). Es besteht leichte
Harninkontinenz. Sonographie/MRT: hypoplastische Prostata,
symmetrisch angelegte, hypoplastische Samenblasen, intern
gelegene rudimentare Corpora cavernosa. Bei der Masturbation
entleerte sich Ejakulat, das allerdings keine Spermien enthielt.
Endokrinologie (Endokrinologisches Forschungslabor der
Kinderklinik Kiel, Ltr. Prof. Dr. W.G. Sippell, sowie Endokrino-
logisches Labor der I. Medizinischen Klinik, Ltr. Prof. Dr. H.
Monig, Universitatsklinikum SH, Campus Kiel): Basal: T 2,5
ng/ml (V); freies T 7,3 pg/ml ({); A4 1,8 ng/ml; DHEAS 302
pg/dl; SHBG 32 nmol/l; PROG 0,8 ng/ml; E2 21,4 pg/ml; PROL
9,5 ng/ml; ALDO 221 ng/ml; Renin 4,2 ng/ml/Std.; FSH 42,5
mU/ml (T1); LH 18,1 mU/ml (7); T3 0,9 ng/ml; T4 65 ng/ml;
fT4 1,5 ng/dl; TSH 0,3 x2U/ml (u. 50 pg L-Thyroxin).
Funktionstests: GnRH-Test: FSH (mU/ml) 42,5 / 58,5 /
63,7/65,6/62,4; LH (mU/ml) 18,1/79,4/77,2/70,9/65,4
ACTH-Test: Cortisol (ug/dl) 18,9 = 37,7 ({); A4 (ng/ml)
1,8 = 3,1 (T); DHEAS (ug/dl) 302 = 336;
Leydigzell-Stimulation (5000 IE hCG) (uber 5 Tage): T
(ng/dl) 215 /333 /—/449/391; DHT (ng/dl) 26 /27 / -/ 40/ 32
; T/DHT-Quotient: 8,3/ 12,3/ -/ 11,3/ 12,2.
Karyogramm: 46,XY (mannl.), Molekulargenetik (Prof.
Dr. O. Hiort, Universitatskinderklinik Lubeck): Androgenrezep-
tor-Gen: Exon 1 +; Exogen 2-8 +; Sa-Reduktase-Gen: +
Einordnung: Da der Patient nach arztlicher Feststellung
und standesamtlich Korrektur seiner ménnlichen Geschlechtszu-
gehorigkeit (Anderung des Personenstandes gem. § 47 Personen-
standsgesetz) keine weitere Diagnostik wunschte, konnte diese
letztlich nicht abgeschlossen werden. Die klinischen Befunde le-
gen den Verdacht auf einen 17BHSD3- oder einen 5SARD2 -
Mangel nahe. Allerdings sprechen dagegen sowohl der normale
Anstieg von T und der normale T/DHT-Quotient nach hCG-Sti-
mulation sowie der molekulargenetische Befund. Wahrend auf-
grund der — letztlich unbekannt gebliebenen — Storung in der An-
drogensynthese die pranatale mannliche Differenzierung des 4u-
Beren Genitals (bei unbeeintrachtigten inneren Strukturen) aus-
geblieben war, war die maskulinisierende Wirkung des Testoste-
rons auf die Hirndifferenzierung offenbar unbeeintrachtigt. Zum
Zeitpunkt der Pubertat kam es unter dem Einfluss des (testikular
gebildeten ?) Testosterons zur Maskulinisierung nicht nur des ge-
samten Korperbaus, sondern auch des Genitales, d.h. der als Kli-
toris fehlgedeutete Mikropenis vergroflerte sich. Die Androgen-
rezeptoren waren — wie auch der molekulargenetische Befund
nahelegt — erkennbar unbeeintrachtigt. Wir haben erfahren, dass
sich der Patient in einer auswirtigen Klinik einer maskulinisie-
renden (Aufrichtungs-)Operation unterzogen hat, bei der die
Crura des Mikropenis soweit mobilisiert worden sein sollen, dass
ein penetrationsfahiger Penis entstanden ist. Uber das weitere
Schicksal des Patienten, insbesondere dartiber, ob ihm (wie von
uns dringend angeraten) weitere psychotherapeutische Hilfe zuteil
geworden ist — immerhin lebte er aufgrund fehlerhafter Zuord-
nung und ethisch fragwirdiger arztlicher Verschweigens-Haltung
34 Jahre ,,im falschen Geschlecht — ist uns leider nichts bekannt.

Historische Aspekte

In Abhangigkeit vom kulturellen und medizintechni-
schen Entwicklungsstand kam es zu verschiedenen
Zeit und in verschiedenen Kulturen zu sehr verschie-
denen Regelungen fur den Umgang mit dem Phano-
men der intersexuellen Genitalkonfiguration und der
Geschlechtszuweisung.

Im antiken Griechenland gab es zwar eine 4sthe-
tische Verklarung des Hermaphroditen als eines beide
Geschlechter in sich vereinenden Fabelwesens. Bei
Geburt tatsachlicher Hermaphroditen wurden diese je-
doch als Monstra und boses Omen gedeutet und ge-
totet (s. i. Uberbl. Wacke 1989). So verfuhr zunachst
auch das Romische Recht. An die Stelle dieser Rege-
lung trat unter Justinian im Corpus luris Civilis (529
n.Chr.) ein Entscheidungsprozess, in dem die tiberwie-
genden Geschlechtsmerkmale den Ausschlag fur eine
— in jedem Falle fur erforderlich gehaltene (tertium
non datur) — Geschlechtszuordnung gaben. Eine solche
Entscheidung stuitzte sich auch auf In-Augenschein-
nahme durch Nachbarn oder andere Familienfremde,
und fiel ofter ,,in dubio pro masculo* aus, da sie
praktische Konsequenzen hatte: Frauen und Kastraten
waren vom Erbschafts- und Zeugnisrecht ausge-
schlossen.

Diese Regelung wurde auch in das sich uber Jahr-
hunderte entwickelnde deutsche Rechtssystem aufge-
nommen. So hiel es im Bayerischen Codex Maxi-
milianeus Civilis von 1756: ,, Hermaphroditen wer-
den dem Geschlecht beygezehlt, welches nach Rath
und Meinung deren Verstdndigen vordringt; falls sich
aber die Gleichheit hierin bezeigt, sollen sie selbst
eins erwdhlen, und von dem Erwdhlten sub Poena
Falsi nicht abweichen.” Interessanterweise wiesen
Arzte schon um 1800 darauf hin, ein Zwitter ,,gehore
eigentlich zu dem weiblichen Geschlechte, und das
mdnnliche sey bey ihm nur scheinbar* (zit. n. Wacke
1989: 887) — eine Feststellung, die erstaunlich nahe an
unser heutiges Wissen uiber die Geschlechtsdifferen-
zierung heranreicht.

Im Allgemeinen PreuBischen Landrecht von
1794 wurde die Regelung des Bayerischen Codex spe-
zifiziert: Zuniachst legten die Eltern nach der Geburt
und zur Taufe das Geschlecht ihres genital ambivalen-
ten Kindes fest. Dies hatte jedoch die Moglichkeit,
sich mit 18 Jahren (d.h. vor der damaligen Miindig-
keitsgrenze von 24 Jahren, aber nach Abschluf} der
Pubertat) tatsachlich selbst zu entscheiden. Auf eine
korperliche Untersuchung durch Sachverstindige
wurde nur dann Wert gelegt, wenn dadurch Rechtsgii-
ter Dritter (etwa in Erbschaftsfragen) bertihrt wurden.
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Das Sachsische BGB von 1863/65 verlangte in §
46: ,,Die Verschiedenheit des Geschlechts begriindet
in der Regel keine Verschiedenheit der biirgerlichen
Rechte. Eine Person, deren Geschlecht zweifelhafft ist,
wird dem bei ihr vorherrschenden Geschlechte beige-
zdhlt.

Im BGB von 1900 gibt es keine explizite Rege-
lung fur Félle unklarer Geschlechtszugehorigkeit; in
solchen Fallen wird seitdem nach § 47 des Personen-
standgesetzes verfahren, der eine Berichtigung des
eingetragenen Geschlechts im Geburtsregister auf An-
ordnung des Gerichts vorsieht, wenn spatere Erkennt-
nisse die Annahme rechtfertigen, dass zum Zeitpunkt
der Geburt (!) ein falscher Eintrag vorgenommen wurde.

Bis in die funfziger Jahre war die geschlechtliche
Zuordnung (und nachfolgende Erziehung) von Kin-
dern mit intersexuellem Genitale einzig der Zuord-
nung durch In-Augenscheinnahme, damit aber auch in
gewisser Weise dem Zufall uberlassen. Operative
Korrekturen waren technisch nicht moglich. Es ist nur
unzureichend bekannt, wie sich die betroffenen
Individuen mit dieser genitalen Ambivalenz arrang-
ierten: Einzelberichte schildern sowohl eine gegliickte
psychosoziale Adaptation (Dreger 1998 a) als auch ein
zumal soziosexuell marginalisiertes ,,Schattendasein®
(Money 1991).

Letzteres wird besonders deutlich am Schicksal der Herculine
Barbin (1838-1868), deren Tagebuicher Michel Foucault im
Rahmen seiner Arbeiten zur Geschichte der Sexualitat entdeckte
und editierte (Barbin & Foucault 1998). Sie wurde als Madchen
aufgezogen, unterrichtete in einer franzosischen Klosterschule,
wo es wegen ihres mannlichen Auftretens zu Problemen und zur
Umwidmung ins mannliche Geschlecht kam, womit der Proband
letztlich nicht fertig wurde und sich suizidierte. Nach den
Autopsiebefunden wird heute bei dieser Person das Vorliegen
eines SARD2 vermutet (Wilson 1999).

Money und Mitarbeiter untersuchten 1955 erstmals
die Langzeitentwicklung von Patienten mit intersex-
uellem Genitale und kamen zu dem Ergebnis, dass
Neugeborene bezuglich ihrer Geschlechtsidentitat
»heutral” seien und somit eine nach dem tiberwiegen-
den Genitalbefund ausgerichtete Geschlechtszuwei-
sung (bis spatestens zum 18. Lebensmonat) und die
darauf fuBende Geschlechtersozialisation letztlich die
Entwicklung der Geschlechtsidentitat als Junge oder
Midchen, Mann oder Frau, bestimme (Money et al.
1955; Money & Ehrhardt 1975). Fur die Konsistenz
der Erziehung und die geschlechtliche Selbstakzep-
tanz des Kindes sei deshalb der Befund des dufleren
Genitales wesentlich. Aufgrund dieser Befunde wur-
de ein ,,Prozedere der optimalen Geschlechtszu-

schreibung* fur die Behandlung von Neugeborenen
mit ambivalentem/intersexuellem Genitalbefund eta-
bliert (s. Money 1987), das auch in Deutschland zur
Anwendung kam (z.B. Sinnecker 1999). Dies Proto-
koll sieht im wesentlichen vor:

Moglichst umfassend und schnell durchgefuhrt
Diagnostik der zugrundeliegenden Storung.
Moglichst fruhzeitig (spatestens bis zum 18. Le-
bensmonat) Festlegung der Geschlechtszugehorig-
keit, die konsequent durchgehalten werden solle.
Mboglichst frihzeitige operative Korrektur des am-
bivalenten Genitals entsprechend der getroffenen
Geschlechts-Zuordnung, um so Kind, Eltern und
sozialer Umwelt Eindeutigkeit zu vermitteln und
die Geschlechtsidentitatsentwicklung nicht zu ge-
fahrden.

Fruhzeitige operative Entfernung der ménnlichen
Gonaden, sofern sie der gewiahlten Geschlechtszu-
schreibung widersprechen, um eine etwaige Mas-
kulinisierung in der Pubertit bei einem als Mad-
chen aufgezogenen Individuum zu verhindern.
Zum Zeitpunkt der ublicherweise einsetzenden
Pubertat Applikation derjenigen Sexualhormone,
die der gewahlten Geschlechtszuschreibung ent-
sprechen.

Dieses Protokoll hat im Laufe der Jahre Modifikatio-
nen erfahren (Meyer-Bahlburg 2002) und Money hat
in der Folgezeit (z.B. 1988) seine zunachst recht be-
havioristisch anmutende Position mehrfach revidiert
und einer biopsychosozialen Sichtweise angenahert.
Tatsachlich wurde aber bei diesem Vorgehen aus
Grunden der technischen Machbarkeit tendenziell of-
ter ,,in dubio pro femina* entschieden. Das Prozedere
der optimalen Geschlechtszuschreibung ist seit ca. 10
Jahren Gegenstand massiver Kritik durch einige Pa-
tienten geworden, die im Wesentlichen auf folgende
Aspekte hinweist:

Zum einen lieB das desastrose Schicksal jenes
zum Miadchen gemachten Zwillingsknaben, der —
ohne um sein Geburtsgeschlecht zu wissen — sein
Geschlecht erneut wechselte und dann als Mann
lebte, Zweifel an der alles determinierenden Rolle
der Erziehung autkommen. Dieser als ,,John/
Joan-Case‘ in die Literatur eingegangene Fall ist
mehrfach ausfuhrlich dargestellt worden (Dia-
mond 1982; Colapinto 2000, Hausman 2000). Es
wird aber oft ubersehen, dass es sich bei diesem
tragischen Verlauf nicht um ein Intersex-Syn-
drom, sondern um die genitale Verstimmelung
eines somatosexuell bis dato normal entwickelten
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Jungen handelte, bei dem also pra-/perinatale
Sexualhormonimbalancen nicht vorgelegen haben
durften! Auch bleibt die unklare Datenlage in an-
deren Fallen von Penisamputation und nachfol-
gender Aufzucht als Madchen oft unberticksichtigt
(i. Uberbl. Bosinski 2000a).

Zum zweiten kamen Zweifel an der Richtigkeit
dieses Protokolls auf durch die — nicht zuletzt
dank der Eigeninitiative der Betroffenen (s. z.B.
www.ISNA. org) — bekannt gewordenen Falle von
intersexuellen Patienten, bei denen die postpube-
rale Entwicklung dem Aufzuchtgeschlecht wider-
sprach, die also in der Pubertit eine Geschlechts-
dysphorie mit Wunsch nach Geschlechtswechsel
auferten (s. Dreger 1998 b; Chase 1999a; Reiner
1997a,b, 1999). Diese Patienten warfen ihren Be-
handlern vor, in der fruhen Kindheit und somit
ohne ihr Einverstiandnis grundlegende Entschei-
dungen getroffen und weitreichende und irreversi-
ble operative Eingriffe durchgefuhrt zu haben.
SchlieBlich beklagten frih und mehrfach genital-
korrigierenden Eingriffen unterzogene Patienten
mit Intersex-Syndrom (unabhédngig von ihrer Ge-
schlechtsidentitat), dass sie — zumal bei klitorisre-
duzierenden Eingriffen — ganz erhebliche und
nachhaltige Beeintrachtigungen ihrer psychosexu-
ellen Erlebnisfahigkeit erlitten hitten.

Diamond und Sigmundson (1997; s.a. Kipnis &
Diamond 1998; Beh & Diamond, 2000) legten
deshalb ein neues Konzept fur den Umgang mit
Kindern mit intersexuellem Genitalbefund vor.
Sie empfahlen u.a. einen Verzicht auf genitalkorri-
gierende Operationen und auf Hormonmedikatio-
nen in der Kindheit (auBler bei vitaler Indikation)
und eine starkere Beruicksichtigung préanataler
Hormoneinfliuisse, insbesondere der Androgen-
spiegel, bei der — auch von diesen Autoren klar ge-
forderten — Geschlechtszuweisung: Unter ande-
rem empfahlen sie die Aufzucht von genotypi-
schen Madchen mit einem extrem virilisierenden
AGS (PRADER 1V/V) als Junge. Funktionell-
kosmetische Aspekte etwaiger OP-Moglichkeiten
sollten in den Hintergrund treten, keinesfalls dirfe
die Penis- oder Klitorisgrofie allein Grundlage fur
Aufzucht oder OP-Indikation sein. Feminisieren-
de oder maskulinisierende Behandlungen sollten
erst dann durchgefuhrt werden, wenn das Kind ein
Alter erreicht hat, in dem es bewusst die verschie-
denen Optionen abwigen und mitentscheiden
kann (zumeist in der Pubertat bzw. ab 14 Jahren).
Deshalb solle zunachst auch soweit wie moglich
auf eine Gonadenentfernung verzichtet werden,
wenn deren Kontrolle auf etwaige Entartung (bei

AIS geringer als bei GD; s. Verp & Simpson 1987;
Ramani et al. 1993; Ahmed et al. 2000) moglich ist.
Aufgrund dieser Diskussionen kam es nicht nur
bei Patienten, sondern auch bei Behandlern (zu-
mal bei Operateuren) zu teilweise erheblichen
Verunsicherungen. Dies fuhrte gelegentlich sogar
zu Operationsmoratorien (die in Kolumbien in-
zwischen sogar hochstrichterlich festgeschrieben
wurden, s. www.ISNA.org). Mehrere Autoren
(z.B. Zucker 1996; Schober 1999; Meyer-Bahl-
burg 2002) haben darauf hingewiesen, dass die
teilweise unsichere und uniibersichtliche Befund-
lage eine derartige Pauschalforderung keinesfalls
rechtfertigt (s.a. Bosinski 2001).

Aktuelle Befunde

Das hauptsidchliche Problem bei der Wahl eines ad-
aquaten Vorgehens besteht darin, dass Nachuntersu-
chungen von im Kindesalter nach verschiedenen Pro-
tokollen behandelten Patienten mit Intersex-Syndro-
men im Erwachsenenalter nach wie vor sparlich sind.
Das Thema Intersex-Syndrome und ihre — auch psy-
chosozial — addquate Behandlung ist deshalb inzwi-
schen Gegenstand einer Vielzahl von Ubersichtsar-
beiten, Textbiichern und Workshops geworden
(British Association of Pediatric Surgeons ([BAPS]
2001; Zderic et al. 2002; Diamond & Yates, 2004;
Lawson Wilkins Pediatric Endocrine Society (LW
PES) & European Society for Peadiatric Endocrinolo-
gy (ESPE)-Meeting 2002; Meyer-Bahlburg & Bliz-
zard 2004; Creighton et al. 2004; European Society of
Pediatric Urology-Meeting 2004).

Sexualmedizinisch relevante Angaben liegen
(in verschiedener Quantitat und Qualitat) zu fol-
genden Storungsbildern vor:

Adrenogenitales Syndrom (AGS)

Zu dieser Patientengruppe liegen — wohl in Anbetracht
der relativen Haufigkeit des Syndroms — die meisten
Studien, insbesondere zum Rollenverhalten, vor: Seit
den siebziger Jahren (in jungster Zeit: Hines 2003; Be-
renbaum & Bailey 2003; Berenbaum et al. 2000; Mey-
er-Bahlburg et al. 2004) haben viele Studien iiberzeu-
gend demonstriert, dass die betroffenen Madchen (bei
ansonsten psychischer Unauffalligkeit: Berenbaum et
al. 2004) in Kindheit und Jugend deutlich erhohte
Raten geschlechtsatypischen (,,Tomboy-*) Verhaltens
zeigen. Dies scheint vom MaB der pranatalen Virilisie-



Psychosexuelle Probleme bei Intersex-Syndromen

rung abzuhiangen, die wiederum vom Ausmal} des
Gendefekts bestimmt wird (Hall et al. 2004, Norden-
strom et al. 2002, s. aber Berenbaum & Bailey 2003,
die diesen Zusammenhang nicht fanden). Aus mehre-
ren Studien (i. Uberbl. Zucker et al. 1996; Meyer-
Bahlburg 2001) ist daruiber hinaus bekannt, dass die
Haufigkeit einer bi- oder homosexuellen Orientierung
in Phantasie und/oder Verhalten bei Frauen mit AGS
groBer als bei nicht betroffenen Frauen ist, wofur ur-
sachlich sowohl die pra-/perinatale Hyperandrogeni-
sierung als auch die Beeintrachtigungen der psychose-
xuellen Erlebnisfahigkeit aufgrund der Genitalvirili-
sierung und der konsekutiven Genitaloperationen dis-
kutiert werden.

Fur die Entscheidung zur Geschlechtszuweisung
sind insbesondere jene Studien wichtig, die belegen,
dass Rollenverhalten nicht gleich Geschlechtsiden-
titat ist: Die ganz uiberwiegende Mehrzahl der betrof-
fenen weiblichen Patienten wird (auch bei gravieren-
der Virilisierung, i.e. PRADER IV-V) als Miadchen er-
zogen und zeigt sich in entsprechenden Nachuntersu-
chungen damit zufrieden. Zwar sind Unsicherheiten in
der eigenen Geschlechtseinordnung und Geschlechts-
dysphorien haufiger als bei gesunden Madchen (Be-
renbaum & Bailey 2003; Wisniewski et al. 2004).
Selbstinitiierte, erziehungskontrare Geschlechtswech-
sel (in die Jungenrolle) sind aber bei als Madchen er-
zogenen AGS-Patienten trotz ausgepragtem Tomboy-
Verhaltens selten. Es kann zwar vermutet werden, dass
derartige Geschlechtswechsel haufiger als in der Nor-
malbevolkerung sind, genauere Angaben zur Haufig-
keit fehlen allerdings, da bislang keine reprasentativen
Langsschnittstudien vorliegen.

Diese Wechsel werden durch die (biopsychosozia-
le) Interaktion mehrerer Faktoren beecinflusst (Zu-
cker et al. 1996; Meyer-Bahlburg et al. 1996; Be-
renbaum 2003): Sie scheinen um so haufiger zu sein,
je spater die richtige Diagnose gestellt wurde, evtl. so-
gar zunéchst eine méannliche Geschlechtszuschreibung
erfolgte — was wiederum mit anhaltend uberhodhten
Androgenwerten einhergeht —, je spéter und kosme-
tisch sowie funktionell schlechter eine feminisierende
Operation durchgefihrt wurde und je schlechter die
Behandlungscompliance ist (die wiederum mit der
sozialen Schichtzugehorigkeit in Beziehung zu stehen
scheint). Geschlechtswechsel sind somit aber nicht
unilinear vom Ausmal} der pranatalen Androgenisie-
rung abhangig.

Bereits 1976 hatten Money und Daléry uiber den
Verlauf der Entwicklung von sieben Personen mit er-
heblich virilisierendem AGS berichtet, von denen vier
als Médchen (mit Feminisierungsoperation) und drei
als Jungen aufgezogen worden: Beide Gruppen waren

mit dem ihnen zugewiesenen Geschlecht zufrieden,
hatten also eine dementsprechende Geschlechtsidenti-
tat. Andererseits ergeben Berichte iiber zundchst irr-
tumlich als Jungen zugeordnete Méadchen mit extrem
virilisierendem AGS (PRADER IV-V) folgendes Bild:
Hochberg und Mitarbeiter (1987) berichteten uiber vier
als Madchen und drei als Jungen aufgezogene geno-
typisch weibliche AGS-Patienten im Alter von 16 bis
26 Jahren. Wihrend die als Madchen Aufgezogenen
bei ungestorter weiblicher Geschlechtsidentitat in der
Kindheit zwar Tomboy-Verhalten und zum Unter-
suchungszeitraum ein ,teilweise gestortes Korper-
bild*“ aufwiesen, hatten die als Jungen aufgezogenen
durch die zu geringe Penisgrofie keinerlei Sexualkon-
takte und zeigten schwer gestorte Personlichkeitsziige,
so dass diese Autoren auch bei gravierender Virilisie-
rung die Aufzucht als Madchen empfahlen. Slijper
und Mitarbeiter (1998) berichteten aus den Nieder-
landen uiber acht von 18 AGS Midchen, bei denen ur-
sprunglich ein médnnliches Geschlecht festgelegt wur-
de, das jedoch bei Bekanntwerden der AGS-Diagnose
und des Karyogramms (vor allem wegen der grofleren
Fertilitatschancen) innerhalb des erstens Lebenshalb-
jahres in das weibliche Geschlecht geandert wurde.
Die Eltern, zumal die Viter, hatten damit teilweise
grofe Probleme gehabt, es wurde ihnen psychologi-
sche Beratung zuteil. Uber die weitere Entwicklung
dieser Kinder werden allerdings (noch) keine Angaben
gemacht. Woelfle und Mitarbeiter (2002) untersuchten
in Deutschland 16 solcher Falle (im Alter von acht bis
46 Jahren), von denen sechs im ersten Lebensmonat
richtig diagnostiziert und dann als Madchen umgewid-
met wurden, die sich dann (nach Eindruck des jeweils
behandelnden Arztes) auch als Madchen fuhlten. Bei
dreien wurde zwischen dem siebten und dem neunten
Lebensjahr die Geschlechtszuweisung von mannlich
zu weiblich geandert. In einem dieser Falle sei dies so-
wohl durch den Patienten als auch durch seine soziale
Umwelt, beim zweiten nur durch den Patienten, nicht
aber die Umwelt, im dritten Fall (bei dem nun ein er-
neuter Wechsel zum mannlichen Geschlecht erwogen
wiurde) weder durch den Patienten noch durch die
Umwelt gut akzeptiert worden sein. In den restlichen
sieben Fillen wurde (bei richtiger Diagnosestellung
bzw. Karyogramm zwischen dem dritten und dem
siebten Lebensjahr) die urspriinglich getroffene ménn-
liche Geschlechtszuweisung beibehalten. Nur einer
dieser Patienten habe jetzt (nicht naher beschriebene)
Geschlechtsidentitatskonflikte, alle anderen fuhlen
sich als Jungen/Mianner. Sripathi und Mitarbeiter
(1997) berichteten uber sechs AGS-Patienten (von
insgesamt 51) in Saudi-Arabien, bei denen bei weibli-
chem Genotyp die Aufzucht als Jungen gewahlt wur-
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de. Die Patienten (im Alter von drei bis 16,5 Jahren)
wiirden sich problemlos als Junge fuhlen. Ozbey und
Mitarbeiter (2004) sahen in der Turkei zwischen 1983
und 2002 insgesamt 70 genotypische Madchen mit
AGS, von denen (wegen des MaBes der Virilisierung,
dem Vorstellungsalter und/oder der Praferenz der Her-
kunftsfamilie) 21 zunachst als Jungen zugeordnet
wurden. Bei neun von ihnen wurde diese Zuordnung
noch im ersten Lebensjahr rickgdngig gemacht, die
restlichen 12 wurden weiter als Jungen aufgezogen
und entsprechend operativ versorgt. Beide Studien,
ebenso wie der Bericht von Kuhnle und Krahl (2002)
aus Malaysia, Gupta und Menon (1997) aus Indien
und Dessouky und Mitarbeitern (2003) aus Agypten
sowie ein Fallbericht von Dasgupta und Mitarbeitern
(2003) aus Pakistan legen die Annahme nahe, dass das
Beibehalten einer zunachst irrtumlichen ménnlichen
Geschlechtszuweisung oder ein Wechsel von (spat be-
handelten/diagnostizierten) Madchen mit AGS zum
mannlichen Geschlecht in Kulturen mit einem hohe-
ren Sozialprestige des Mannes haufiger vorzukommen
scheint.

Dass jedoch auch eine langjahrige und offenbar
ungebremste Androgenisierung mit entsprechender
somatischer Virilisierung (Bartwuchs, Korperbe-
haarung, fehlende Vaginaloffnung und penisahnlich
vergroferte Klitoris bei fehlender Brustentwicklung)
eine weiblichen Geschlechtsidentitat nicht entgegen-
steht, illustriert der anedoktische Bericht von Mouri-
quand (2004) uiber eine bis zum 29. Lebensjahr unbe-
handelte Afrikanerin mit AGS, die in ihrer Gemein-
schaft auf starke Ablehnung stiefl und bei ihm um eine
feminisierende Behandlung nachsuchte, da sie sich als
Frau fuhlte und auch so aussehen wollte. Dessouky
(2003) teilt aus Agypten (ohne differenzierte Anga-
ben) mit, dass von 314 Intersex-Patienten 76 ein AGS
hatte, 12 Patienten seien zundchst als Junge aufgezo-
gen worden und wechselten dann ins weibliche Ge-
schlecht. Weitere Angaben zum Verlauf liegen leider
nicht vor.

Feminisierende Operationen bezichen sich (a)
auf Veranderungen der KlitorisgroBe und oft auch (b)
auf die Erweiterung des Introitus vaginae (bei Labien-
fusion oder erheblicher Einengung des Introitus
(PRADER HI/IV-V).

(a) In der Vergangenheit reichten die Klitoriskor-
rekturen bis zur Klitorisresektion, inzwischen ist man
zur nervschonenden Klitorisreduktionsplastik tiberge-
gangen. In neueren Statements wird darauf hingewie-
sen, dass die aktuelle Kritik am chirurgischen Vorge-
hen sich an ldngst uberholten Verfahren orientiert (Ni-
houl-Fékété 2003; LWPES/ESPE 2002). Gleichwohl
sind die Ergebnisse nach wie vor unbefriedigend (s.u.).

(b) Umfang und Timing der vaginoplastischen
Eingriffe wird sowohl unter Patienten als auch unter
Fachleuten kontrovers diskutiert. Patienten berichten,
dass sie die oft nach frithen Eingriffen geforderten
Bougierungen (um eine Schrumpfung zu verhindern)
als schmerzhaft, entwiirdigend und unndtig empfun-
den hitten, dass Nachoperationen ndtig wurden, die
Harnkontinenz wie auch die Miktion (Strahldeviation)
beeintrachtigt ist. Eine Verschiebung der Vaginoplas-
tik wird vor allem von denjenigen (erwachsenen) Pa-
tientinnen gefordert, die keinen penovaginalen Ge-
schlechtsverkehr anstreben. Tatsachlich wird — pro-
blemlosen Abfluss des Menstrualblutes vorausgesetzt
— eine Vaginoplastik eigentlich nur fur die Penetration
benotigt, konnte also in die Adoleszenz verschoben
werden.

Dartiber hinaus kritisieren Patienten die mangel-
hafte Aufklarung, die ungeniigende psychosoziale Be-
gleitung oder die haufig unnotigen Untersuchungen
(z.B. zu Demonstrationszwecken).

Innerhalb der medizinischen Community ist die
Haltung zum Zeitpunkt und Umfang feminisierender
Operationen bei AGS-Miadchen nach wie vor geteilt.
Zwar betonen die verschiedenen Arbeitsgruppen itber-
einstimmend die Notwendigkeit der weitestgehenden
Information und Beteiligung der Eltern am Entschei-
dungsprozess, einer Beruicksichtigung der psychosexu-
ellen Erlebnisfahigkeit im Erwachsenenalter und des-
halb einer vorsichtigen Indikationsstellung (d.h. Ver-
zicht auf Klitorisreduktion bei geringer Virilisierung,
absoluter Verzicht auf Klitorisamputation) und einer
nervschonenden Operationstechnik, die spezialisierten
Zentren vorbehalten bleiben solle. Im Detail ergeben
sich dann aber Unterschiede: Die gemeinsame Kom-
mission der ESPE und der LWPES hat in ihrem Kon-
sensus-Papier zur Behandlung des AGS (2002) drei
Ziele der chirurgischen Versorgung benannt: (1) Das
Aussehen des Genitals sollte mit dem zugewiesenen
Geschlecht ubereinstimmen, (2) die Miktion sollte
nicht durch Harwegsobstruktionen, Inkontinenz oder
Infektionsrisiken belastet sein, (3) im Erwachsenenal-
ter sollte die sexuelle und reproduktive Funktion mog-
lichst unbeeintrachtigt (,,good*) sein. Bezuglich Indi-
kation und Umfang fur einen feminisierenden Eingriff
bleibt die Stellungnahme etwas kryptisch: Als Indika-
tion zur OP wird — bei weiblicher Geschlechtszuwei-
sung, die in jedem Fall empfohlen wird — die hohe
proximale Fusion von Vagina und Urethra benannt
(mutmaBlich ist damit PRADER IV/V gemeint). Die
Operation solle bereits in der Zeit vom zweiten bis
sechsten Lebensmonat durchgefuhrt werden, da sie
dann technisch einfacher wire. Es bleibt aber unklar,
ob damit eine einzeitige OP (Klitorisreduktion und Va-
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ginoplastik) gemeint ist. Die BAPS (2001) weist hin-
gegen darauf hin, dass eine Vaginoplastik nur bei Be-
hinderung des Harnflusses schon in der Kindheit er-
forderlich ist und ansonsten bis zur Pubertéit abgewar-
tet werden kann.

Fur ein einzeitiges Vorgehen pladieren z.B. Ni-
houl-Fékété (2003) und Westenfelder (2004) unter
Hinweis auf die im Kindesalter besseren operativen
Voraussetzungen sowie auf die — empirisch keinesfalls
belegte — Annahme, Kinder wiirden derart frithe Ein-
griffe ,,vergessen®. Auch wird darauf hingewiesen,
dass die Akzeptanz eines Madchens mit einem ent-
sprechend PRADER-IV/V-Stadium virilisierten auf3e-
ren Genitale (also mit Pseudopenis und Pseudoskro-
tum aus den fusionierten Labien) sowohl durch Eltern
und kindliche Umwelt, aber auch durch das Kind selbst
erheblich erschwert sein durfte.

Die Kritiker einer frithen und einzeitigen Vagino-
plastik monieren — zu Recht — das Fehlen empirischer
Studien, die die Bedeutung der kindlichen Genital-
wahrnehmung fur die Ausbildung der Geschlechts-
identitat belegen. Sie fordern spitere (peripuberale)
Operationen, die von der dann einsetzenden Ostrogen-
produktion profitieren wiirden, was eine Verminde-
rung von Vaginalstenosen bewirken und die Beriick-
sichtigung der Wunsche der Patient ermoglichen wiir-
de (Alizai et al. 1999; Krege et al. 2000; Creighton &
Minto 2001; Crouch et al. 2004; Schober 2004; Tho-
mas 2004). Graziano und Mitarbeiter (2002) berichten
aus ihrer langjahrigen Praxis, dass sie die Vaginoplastik
bei AGS-Madchen regelhaft einzeitig und im ersten
Lebenshalbjahr durchfuhren, weisen aber zugleich da-
rauf hin, dass die puberalen Vaginoplastiken bei (erst
in diesem Alter diagnostizierten) cAIS-Patienten (s.u.)
ein deutlich geringeres Stenoserisiko aufweisen.

In der Vergangenheit wurden vor allem ,,kosmeti-
sch gute Ergebnisse angestrebt, d.h. die Herstellung
einer Genitalkonfiguration, die in ihrem Aussehen
dem Aufzuchtgeschlecht entsprach, funktionelle bzw.
erlebnisrelevante Aspekte blieben weitgehend ausge-
blendet (s. etwa Al-Bassam & Gado, 2004; Eroglu et
al., 2004). Lee und Witchel (2002) berichten, dass
Chirurgen zunehmend zurickhaltender operieren wiir-
den und fuhren dies auf die gelassenere und flexiblere
Haltung der Eltern in dieser Frage zuriick. Ob dies ein
tatsachlicher Trend ist, bleibt abzuwarten (s. Schober
2004).

Die bislang uiblichen, teilweise massiven und zu-
meist auch wiederholten Eingriffe blieben nicht ohne
Auswirkungen auf die psychosexuelle Erlebnisfahig-
keit: Alle Untersuchungen hierzu berichten durchge-
hend uber eine verspitete Aufnahme soziosexueller
Beziehungen, geringere sexuelle Aktivitat und gerin-

gere sexuelle Erlebnisfahigkeit bei AGS-Patientinnen,
wobei dies vor allem mit dem Umfang und dem funk-
tionellen sowie kosmetischen Ergebnis der (Vielzahl)
genitalkorrigierender Eingriffe, aber auch mit dem Vor-
handensein eines Salzverlustsyndroms (i.e. der schwe-
reren Storungsform) zusammenzuhédngen scheint.

Mulaikal und Mitarbeiter (1987) untersuchten 80 Patientin-
nen mit AGS im Erwachsenenalter. 69 % waren Single, 37,5 %
hatten keine GV- Erfahrung, 35 % hatten eine Introitusstenose.
Beinahe identische Zahlen fand Treppoz (1993, zit. bei Forest et
al. 2004) bei 25 franzosischen Patientinnen. Dittmann und Mit-
arbeiter (1992) verglichen das Sexualverhalten von 34 AGS-
Patientinnen mit dem ihrer gesunden Schwestern und fanden,
dass Letzgenannte wesentlich haufiger sexuell aktiv waren als
ihre von AGS betroffenen Schwestern, welche daruiber hinaus
weitaus haufiger (in 1/3 der Falle) uiber Orgasmusprobleme be-
richteten. May und Mitarbeiter (1996) fanden bei 19 AGS-Frau-
en im Vergleich zu Diabetikerinnen gravierende sexuelle Funk-
tionsstorungen: Nur 58 % von ihnen (verglichen mit 88% bei den
Diabetikerinnen) erreichten einen Orgasmus, Schmerzen beim
Geschlechtsverkehr traten deutlich héaufiger auf. Creighton und
Mitarbeiter (2001) berichten uiber eine Nachuntersuchung zum
Ergebnis genitalkorrigierender Eingriffe bei 44 weiblichen Ju-
gendlichen (Durchschnittsalter 15 Jahre) mit intersexuellem Ge-
nitale (darunter 21 mit AGS), bei denen in 38 Fallen noch im
ersten Lebensjahr eine Klitorisreduktionsplastik bis hin zur vol-
ligen Klitorisexzision (in zwei Fallen) sowie in 39 Fallen ein
gleichzeitiger vaginoplastischer Eingriff durchgefuhrt worden
war. Die kosmetischen und anatomischen Ergebnisse sei in 41 %
durftig (,,poor*) gewesen, 43 der insgesamt 44 Frauen benotigten
weitere operative Eingriffe (aus kosmetischen Griinden, um
Geschlechtsverkehr durchfuhren oder einen Tampon einfiihren
zu konnen). Immerhin 14 Patientinnen hatten bis zum Zeitpunkt
der Untersuchung bereits zwei oder mehr vaginoplastische Ein-
griffe, 11 bereits mehrere Klitorisreduktionsoperationen hinter
sich. Von der gleichen Arbeitsgruppe stammen zwei weitere Un-
tersuchungen zum Thema: Minto und Mitarbeiter (2003) befrag-
ten 39 Frauen im Alter von 18 bis 70 Jahren (darunter 22 mit
AGS mit einem Altersmedian von 30 Jahren), bei denen bei der
Geburt ein intersexuelles Genitale festgestellt wurde. Achtund-
zwanzig der Respondentinnen (darunter 18 mit AGS) wurden
(zumeist vor dem 5. Lebensjahr) einer Klitorisoperation (ver-
schiedenen Ausmafes) unterworfen, die in 64 % der Fille mit ei-
ner Vaginoplastik kombiniert war. Zehn der 28 klitorisoperierten
Frauen (aber nur eine der elf nicht operierten) waren niemals
sexuell aktiv gewesen, von den verbleibenden 18 gaben alle fur
ihr sexuelles Erleben gravierende Probleme an, was jedoch auch
fur alle nicht-operierten Frauen zutraf. Sieben (= 39 %) der ope-
rierten Frauen (und keine der nicht-operierten) erreichten nie-
mals einen Orgasmus. Alizai und Mitarbeiter (1999) fanden bei
13 AGS-Midchen in der Pubertit, die in der Kindheit einer ein-
zeitigen Operation unterzogen worden waren, dass alle wegen
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Schrumpfungen, Stenosen oder Narbenbildung einer vaginoplas-
tischen Korrektur bedurften und dass die Ergebnisse der
Klitorisplastik in sechs Fallen aufgrund von Atrophien inakzep-
tabel waren.

Nachoperationen wegen Vaginalstenosen beschrieben auch
Bailez und Mitarbeiter (1992) bei 22 von 28 AGS-Frauen mit
Salzverlustsyndrom (Durchschnittsalter 16,3 Jahre), die bis zum
Alter von funf Jahren erstmals einem vaginoplastischen Eingriff
unterzogen worden waren. Krege und Mitarbeiter (2000) unter-
suchten 27 AGS Patientinnen, bei denen in der Kindheit in drei
Fallen eine Klitorisamputation, in 24 Fallen eine Klitorisplastik
und in 20 Fallen eine gleichzeitige Vaginoplastik (vor dem drit-
ten Lebensjahr) durchgefuhrt worden war, von denen neun durch
postoperative Vaginalstenosen belastet waren. Trotz (oder
wegen?) der frithzeitigen Operation klagten 14 (von 16 diesbe-
zuglich befragten) Patientinnen uber ihr korperliches Erschei-
nungsbild. Die von Gearhart und Mitarbeitern (1995) empfoh-
lene EMG-Messung des N. pudendus wéhrend der Klitorisresek-
tion, um so nervschonend operieren zu konnen, hat sich als
unzureichend fur den Erhalt der Sensibilitat erwiesen (s.BAPS,
2001, Appendix). Crouch und Mitarbeiter (2004) untersuchten
die elektrophysiologische Klitorissensibiliat von sechs Frauen
mit AGS, die in der Kindheit einer Klitorisoperation unterzogen
waren (zur Vaginoplastik findet sich keine Angabe, lediglich der
Hinweis, dass bei keiner der Frauen die vaginale Einfuhrung
einer Untersuchungssonde von Tampongrofie moglich war). Die
Sensibilitat der Klitoris erwies sich bei allen Frauen als erheblich
gestort. Vier Frauen gaben an, Probleme mit dem Orgasmus zu
haben und Geschlechtsverkehr tendenziell zu vermeiden, aber
nur zweli berichteten, dass sie mit ihrem Sexualleben unzufrieden
seien.

Wisniewski und Mitarbeiter (2004) berichteten iber 41 AGS-
Patientinnen (davon 22 mit Salzverlustsyndrom) im Alter von 21
bis 71 Jahren, von denen 37 im Alter von 0,1 bis 14 Jahren
(genauere Daten werden nicht mitgeteilt) einer Klitorisoperation
(verschiedenen Ausmalfles) und 27 (zum Teil im gleichen, zum
Teil im hoheren Alter) einer vaginoplastischen Operation unter-
zogen worden waren. Drei Frauen (alle mit Salzverlustsyndrom)
gaben an, noch nie sexuell aktiv gewesen zu sein, 23 (davon 16
mit Salzverlustsyndrom) berichteten tber (nicht naher beschrie-
bene) sexuelle Probleme. Acht Frauen (= 20 %) gaben auf ent-
sprechende Frage an, dass sie eine feminisierende Operation erst
in der Adoleszenz oder im Erwachsenenalter befurworten wur-
den, 15 (= 37%) hielten die fruhe Kindheit fur den geeigneten
Zeitraum, vier gaben das Vorschulalter an, zehn (24%) machten
hierzu keine Angabe.

Vorlaufiges Fazit: Da die Virilisierung beim AGS
sich auf das aullere Genitale, nicht aber auf Gonaden
und Gonodukte bezieht, konnen Frauen mit AGS —
auch jene mit einem operativ korrigierten PRADER-V
— prinzipiell Kinder bekommen. Die Fertilitatsrate von
Frauen mit AGS ist zwar mit ca. 70% reduziert, was

auf die pra-/perinatale Hyperandrogenisierung des
Ovars bzw. der Hypothalamus-Hypophysen-Ovar-
Achse mit nachfolgendem PCOS, auf ungenuigende
Operationsergebnisse und auf die beschriebenen psy-
chosexuellen Beeintrachtigungen zuriickgefuhrt wird
(s. Mulaikal et al. 1987, i. Uberblick Meyer-Bahlburg
1999). Als Jungen aufgezogene genotypisch weibliche
AGS-Patienten werden hingegen mit Sicherheit infer-
til sein. Gemeinsam mit der Tatsache, dass die uber-
wiegende Mehrheit der als Frauen aufgezogenen
AGS-Patiententinnen (auch bei ausgepagter und so-
dann operativ korrigierter Genital-Virilisierung) mit
ihrem Zuweisungsgeschlecht zufrieden sind (auch
wenn sie nachdriickliche Kritik an Timing und Um-
fang der fruher ublichen feminisierenden Eingriffe
uben) und dass als Jungen Aufgezogene, genotypisch
mannliche AGS-Patienten aufgrund des zumeist insuf-
fizienten Penis’ ebenfalls mehrfach operiert werden
miissen bzw. psychosexuell unzufrieden sind, lasst
dies die Forderung nach der ,routinemaBigen* Auf-
zucht eines genotypischen Madchens mit AGS ab
einem PRADER Stadium von IV oder V als Jungen
wenig nachvollziehbar erscheinen.

Klitorisresektionen, aber auch Reduktionsplasti-
ken nur aus kosmetischen Griinden (oder weil etwa
die Mutter darauf besteht, dass es bei ihrem Kind ,,so
glatt aussieht* wie bei ihr selbst aussieht — wortliches
Zitat einer Patientenmutter) sollten der Vergangenheit
angehoren. Bedenkt man die hochkomplexe nervale
Versorgung und die Kompliziertheit des erektilen Ge-
webes der Klitoris (Baskin 2002, 2004), so bleibt jeder
operativer Eingriff dort mit einem Risiko fur die spa-
tere sexuelle Erlebnisfahigkeit behaftet, das noch gro-
Ber ist als jenes bei operativen ,,Korrektur“-Eingriffen
am (wesentlich groferen) Schwellkorper des Penis.
Hinzu kommt, dass eine bei Neugeborenen und Klein-
kindern relativ prominent wirkende Klitoris sich im
Zuge der entwicklungsabhiangigen Proportionsver-
schiebungen relativ ,,verkleinern* kann, so dass sie im
spateren Alter unauffallig erscheint. Weiterhin ist
neben dem individuellen der ethnische Variantenreich-
tum der KlitorisgroBe (Phillip et al. 1996) zu beruick-
sichtigen.

Die Vaginoplastik tragt wohl nicht entscheidend
zur Geschlechtsidentitétsbildung bei, kann also im Re-
gelfalle bis zur Pubertét verschoben werden, in der sie
nicht nur die besseren Ergebniss zu zeitigen scheint,
sondern in der dann auch die Interessen und Wiinsche
des Madchens beriicksichtigt werden konnen.
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Androgenrezeptor-Defekt (AlS) und Gonadendys-
genesie (GD)

Kinder mit komplettem Androgen-Rezeptor-Defekt
(cAIS) werden regelhaft als Madchen zugeordnet und
wachsen auch so auf (Money et al. 1984; Gooren &
Cohen-Kettenis 1991; Wisniewski et al. 2000; Wis-
niewski & Migeon 2002; Hines et al. 2003; Minto et
al. 2003; Hooper et al. 2004). Psychosexuelle Proble-
me ergeben sich u.U. wegen der zu engen (Pseudo-)
Vagina, die neben der in der Pubertit ausbleibenden
Menstruation oder der im Kindesalter auffallenden
,Leistenhernie* (die dann als in den Canalis inguinal
maldeszendierter atropher Hoden decouvriert wird)
auch Hauptgrinde fur die arztliche Vorstellung sind.
Chirurgische Interventionen ergeben sich zum einen
wegen der Gonadektomie, wobei kontrovers diskutiert
wird, ob diese in jedem Falle notig ist — die Entar-
tungstendenz der belassenen Gonaden steigt beim
cAIS erst ab dem 25. Lebensjahr (Verp & Simpson
1987) und die Gonaden konnen einen wesentlichen
Beitrag zu puberalem Wachstum und Knochenminera-
lisierung leisten (Soule et al. 1995). Zum zweiten wird
u.U. und naturlich nur auf Wunsch des aufgeklarten
Patienten eine Vaginoplastik zum Ermoglichen des
Koitus erforderlich sein. Das frither empfohlene Ver-
schweigen der Diagnose (um die Patienten nicht zu
verunsichern) wird heute mehrheitlich abgelehnt und
erscheint — auch aus Sicht der nachuntersuchten Pa-
tienten — ethisch fragwiirdig. Allerdings sollte die Auf-
klarung einfuhlend, angemessen und schrittweise er-
folgen — die entsprechend aufgeklarten Patienten be-
schrieben teilweise bedriickende mentale ,.rites du
passage (vom Gefuhl, ein ganz normales Madchen
zu sein, Uber das Erschrecken uiber die ausbleibende
Mensis, bis zum Entsetzen und Trauer bei der Infor-
mation, genetisch ,,eigentlich ein Junge zu sein“, dem
dann gelegentlich ein krampfhaftes Bemuhen folgte,
nun eine ,,besonders perfekte Frau™ sein zu mussen —
s. Slijper et al. 2000; Alderson et al. 2004; Diamond &
Watson 2005).

Dies gilt auch fur die reine Gonadendysgenesie
(pGD), auch hier fuhrt zumeist die ausbleibende Pu-
bertat zur arztlichen Vorstellung, Geschlechtsidenti-
tatskonflikte werden in der Regel nicht beschrieben,
wohl aber Konflikte bei der Verarbeitung der Diagno-
se. Raboch und Mitarbeiter (1987) berichten uiber er-
hebliche Orgasmusprobleme bei verminderter Libido
und sexueller Aktivitat von 18 Frauen mit pGD und
fuhren diese Probleme sowohl auf die hormonelle als
auch auf die genitale Ausgangssituation und dem Co-
ping dieser Patientinnen mit ihrem Storungsbild zu-
riuck. Im Gegensatz zum cAIS wird aber hier die

Gonadenentfernung wegen des hohen Entartungsrisi-
kos regelhaft empfohlen.

Weitaus problematischer stellen sich die Verlaufe
bei Patienten mit partiellen AIS (pAIS) oder ge-
mischter Gonadendysgenesie (mGD) dar: Sie wur-
den in der Vergangenheit je nach Grad der Virilisie-
rung, verfugbarer OP-Technik, Anschauung der Arzte
und / oder Eltern hdufiger als Madchen (mit feminisie-
render Behandlung, da diese technisch einfacher er-
schien), gelegentlich aber auch als Jungen (mit mas-
kulinisierender Behandlung) aufgezogen. Migeon und
Mitarbeiter (2002a,b) haben sowohl die Zufriedenheit
mit dem zugewiesenen Geschlecht als auch den Grad
der Informiertheit iber das Krankheitsbild bei 39 Pa-
tienten mit pAIS und mGD untersucht und fanden (s.
Tabelle 1), dass die Zahl derjenigen, die mit ihrer Ge-
schlechtszuweisung unzufrieden waren, in beiden Ge-
schlechtern — d.h. unabhangig vom Aufzuchtge-
schlecht und bei gleicher Diagnose ! — mit ca. ein
Funftel etwa gleichgrof3 war.

Es zeigte sich auch, dass die als Jungen/Ménner
aufgezogenen Patienten einer beinahe doppelt so
grofen Zahl von (maskulinisierenden) operativen Ein-
griffen unterworfen waren. Die psychosexuelle Ein-

Tab. 1 Zusammenfassung der Befunde von Migeon et al. (2002) zur
Entwicklung der Geschlechtsidentitat, der sexuellen Orientierung und
der Zufriedenheit mit Geschlechtsrolle und psychosexueller Erlebnisfd-
higkeit bei differenten Geschlechtszuweisungen bei 39 Patienten mit
Karyotyp XY und intersexuellem Genitale (davon 14 mit partiellem
Androgeninsuffizienz-Syndrom [pAIS] und 11 mit gemischter
Gonadendysgenesie [nGD] )

Geschlechtszuweisung: Geschlechtszuweisung:

Weiblich, (n=18) Mannlich, (n=21)
(davon: pAISn=9;  (davon: pAISn=15;
mGD n = 4) mGD n =7)

Geschlechtswechsel (%) 56 48

Zufrieden mit dem

Erziehungsgeschlecht (%) 78 76

Exklusive Androphilie (%) 40 (= heterosex) 5 (= homosex)

Exklusive Gyndphilie (%) 10 (= homosex) 82 (= heterosex)
Soziosexuelle Erfahrungen (%) 83 90
Partnerschaften (%) 39 52
Zufriedenheiten mit genito-

sexueller Funktion * 25 2.7
Durchschnittl. Anzahl genital-

chirurgischer Eingriffe 21 58

* Skala von 1 (insgesamt zufrieden) bis 5 (insgesamt unzufrieden)
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findung war in der Mehrzahl zwar partnerschaftlich-
heterosexuell (fur das Aufzuchtgeschlecht), jedoch
erheblich durch Unkenntnis der Diagnosen sowie
durch unverstandene, schmerzhafte und kosmetisch
wie funktionell unbefriedigende Ergebnisse der — fem-
inisierenden oder maskulinisierenden — Eingriffe
belastet, was zu teilweise gravierenden Einbufien an
Lebensqualitat fuhrte.

Als wesentlich fur die Frage der Geschlechtszu-
weisung erweist sich beim pAIS, dass Genotyp und
Phanotyp nicht deckungsgleich sind, bei identischer
Mutation des Androgenrezeptorgens also verschiede-
ne Androgenansprechbarkeiten resultieren konnen
(Hiort et al. 1999; Brinkmann 2001; Chavez et al.
2001; Giwercman et al. 2004; Boehmer et al. 2001a).
Weiterhin, dass keine eindeutige Relation zwischen
Genotyp, Bindungsaktivitat und Virilisierungsgrad be-
steht (Weidemann et al. 1996) und dass die pranatale
Aktivierung des Androgenrezeptor offenbar ein uiber-
dauerndes Muster fur die intrazelluare Genexpression
bedingt (Holterhus et al. 2003). Das bedeutet, dass
eine Geschlechtszuweisung nur nach dem Genotyp
der Storung falsch sein kann. Auch scheint die Rezep-
torverteilung bzw. -ansprechbarkeit verschieden zu
sein, so dass beispielsweise eine starke Genitalvirili-
sierung nicht automatisch auf eine ebenso starke Mas-
kulinisierung postulierter Hirnareale riickschlieBen
lasst. So fanden Hannema und Mitarbeiter (2004) bei
immerhin 23 von 33 Patienten, die als cAIS (!) dia-
gnostiziert waren (und entsprechend auch als Frau leb-
ten) Reste eines pranatal differenzierten Wolffschen
Gangsystems (das ja die Wirkung von Testosteron auf
reagierende Rezeptoren voraussetzt). Dies mag auch
erklaren, warum Melo und Mitarbeiter (2003) bei 14
pAIS-Patienten mit gleichem puberalem Virilisie-
rungsgrad des Genitals und Brustentwicklung, aber
unterschiedlicher Geschlechtszuweisung (sechs als
Midchen, acht als Junge) in allen Fallen eine Kongru-
enz zwischen Erziehungsgeschlecht und Geschlechts-
identitat fand, auch wenn die Mikropenis/Megalokli-
toris keine Differenz zeigte — nur dass entsprechende
operative Maflnahmen erforderlich wurden bei jenen
Patienten, bei denen die Zuweisung der korperlichen
puberalen Entwicklung widersprach. Auch Ahmed
und Mitarbeiter (2000) fanden bei 173 Fallen von
pAIS, die samtlichst im ersten Lebensmonat diagnos-
tiziert worden waren, eine erhebliche Uberschneidung
der Megaloklitoris-/Mikropenislangen bei denjenigen
Kindern, die als Madchen und denen die als Jungen
zugewiesen wurden.

Fur das Grundverstandnis der sexuellen Diffe-
renzierung ist das AIS insofern bedeutsam, als es
Spekulationen uber die in jungster Zeit postulierte

direkte hirndifferenzierende Wirkung des Y-Chromo-
soms bzw. des SRY oder anderer Gene zulasst: So fan-
den verschiedene Autorengruppen (Dewing et al.
2003; Arnold et al. 2003; Agate et al. 2003) tierexperi-
mentelle Befunde dafur, dass die pranatale ge-
schlechtsdimorphe Gehirnentwicklung partiell schon
vor der Gonadendifferenzierung, also unabhéangig von
der Wirkung gonadaler Hormone durch die zellulare
Wirkung diverser geschlechtsdeterminierender Gene
vonstatten zu gehen scheint. Da sowohl beim cAIS als
auch beim pAIS das Y-Chromosom und das SRY-Gen
unbeeintrachtigt sind, gleichwohl sowohl weibliche
als auch mannliche Identitats- und Rollenentwicklung
moglich sind, scheidet ein direkter Einfluss dieser
Faktoren auf eine ,,Gehirnmaskulinisierung* (im Sin-
ne etwa einer ,,Determinierung der Geschlechtsidenti-
tat*) fur sich genommen aus. Dass pranatal hohes Tes-
tosteron alleine ebenfalls kein Garant fur eine méann-
liche Geschlechtsidentitat ist, zeigt der Verlauf bei
AGS-Frauen. Abgesehen davon, dass die Geschlechts-
identitat eine evolutionar aullerst junge (namlich aus-
schlieBlich auf den Menschen beschrankte) Erwer-
bung ist, die schon deshalb stark durch biosoziale und
psychosoziale Faktoren abgesichert werden muss,
ware es aber denkbar, dass sie entweder in Interaktion
mit partiell wirksamen Testosteronspiegeln oder aber
mit dem physiologischen fruhkindlichen Testosteron-
Peak (der beim cAIS ausbleibt, bei pAIS aber nach-
gewiesen werden konnte; s. Bouvattier et al. 2002 und
die Einordnung seiner wichtigen Befunde durch Quig-
ley 2002) und naturlich den in ihrer Wirkméchtigkeit
gar nicht zu uberschitzenden sozialisierenden Fakto-
ren erklaren konnten, warum in der Regel als Jungen
erzogene Patienten mit pAIS Jungen, als Madchen
erzogenen Patienten Madchen bleiben.

Noch komplizierter liegen die Verhaltnisse bei der
mGD: Aufgrund verschiedenartiger Gendefekte (mit
und ohne partiellem SRY und AMH-Erhalt) kénnen
auch die gonoduktalen Strukturen variieren, die dys-
genetischen Gonaden haben ein hohes Entartungsrsi-
ko und miissen entfernt werden, ihre Hormonaktivitat
kann auBerst variabel sein und die variable Gensitua-
tion steht oft in keinem Verhaltnis zur Virilisierung. (s.
Telvi et al. 1999; Nicolino et al. 2004). Die Angaben in
der Literatur zur gewahlten Geschlechtszuschreibung
sind widerspriichlich, es deutet sich aber in den letzten
Jahren eine differenziertere Herangehensweise an:

Lalau Keraly und Mitarbeiter empfahlen 1985 bei mGD noch die
generelle Aufzucht als Madchen, da die Gonaden sowieso ent-
fernt wurden und die Operationsmoglichkeiten einfacher seien.
Alvarez-Nava und Mitarbeiter (1999) beschrieben, dass von 16
Patienten mit mGD nur funf als Junge aufgezogen wurden (ohne
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Angaben uber den weiteren Verlauf). Borer und Mitarbeiter
(1995) empfahlen bei insgesamt zehn Patienten mit mGD in drei
Fiallen die Aufzucht als Junge, in vier Faillen die Aufzucht als
Madchen, eine Wahl, die in drei Fallen schon zuvor getroffen
worden war. Rohatgi und Mitarbeiter (1992) berichten tber die
in Indien soziokulturell bedingt haufigere Wahl des ménnlichen
Geschlechts fur mGD-Patienten (in 12 von 20 Fallen). Thomas
(2004) zitiert (mit leider nicht verifizierbarer Literaturangabe)
eine Studie von Baka-Ostrowska und Mitarbeitern, wonach diese
zwischen 1981 und 2001 77 Kinder mit mGD operativ versorg-
ten: 31 wurden als Madchen, 44 wurden als Jungen zugeordnet,
entsprechend einer feminisierenden bzw. maskulinisierenden OP
unterzogen und hormonell substituiert. Von den als Madchen
aufgezogenen hitten drei Viertel in Kindheit und Jugend ,,male
behaviour pattern” gezeigt (ohne nahere Ausfuhrungen), wih-
rend viele der als Jungen Aufgezogenen unzufrieden mit Grofie
und Funktion des oft mehrfach operativ versorgten Penis gewe-
sen seien. Es ist dann auch nicht verwunderlich, dass es mehrere
Einzelberichte uiber Geschlechtswechsel bei pAIS und mGD
gibt, und zwar sowohl von Miadchen zu Junge als auch von Junge
zu Madchen (Birnbacher et al. 1999; Mazen et al. 2004; Dia-
mond & Watson 2004; Dessouky 2003).

Vorlaufiges Fazit: Da Genotyp der Storung und Grad
der Virilisierung zur Geburt unzureichende Parameter
zu sein scheinen, werden als Entscheidungshilfe zur
Geschlechtszuweisung bei pAIS mGD in der
Literatur zusatzlich empfohlen: Nachweis der postna-
talen Testosteronpeaks, endokrine und somatische
Reaktion auf Kurzzeitgabe von Testosteron (Tincello
et al. 1997; Kohler et al. 2005), hCG-Tests mit Beur-
teilung des Testosteronanstiegs und seiner Prakurso-
ren (Leydigzellfunktion), deren Verhialtnis zur Gona-
dotropinantwort und zum AMH-Verlauf (Sertolizell-
funktion), Einstellung der Eltern und der sie pragen-
den soziokulturellen Umgebungsbedingungen. Wah-
rend die Gonadektomie bei mGD wegen des hohen
Entartungsrisikos zwingend ist (Verp & Simpson
geben Zahlen bis 55% an, s. a. Nanni et al. 2003),
bleibt die Frage der Gonadektomie bei Entscheidung
zur weiblichen Aufzucht bei pAIS nach wie vor unge-
klart, da hier das Entartungsrisiko geringer beurteilt
wird. Es wird argumentiert, dass ein moglichst langer
Erhalt der Gonaden fur Wachstum und Knochenent-
wicklung zutraglich sei (Soule et al. 1995). Auch be-
richten Mazur und Mitarbeiter (2004) tiber zwei Pa-
tienten (einer mit Kallmann-Syndrom, der zweite mit
unklarer Diagnose), bei denen wegen eines intersexu-
ellen Genitales trotz mannlichen Genotyps (46, XY)
die weibliche Aufzucht (mit Feminisierungsoperation)
durchgefuhrt wurde, die Testes aber bis ins Erwachse-
nenalter (!) nicht entdeckt und deshalb nicht entfernt
wurden, ohne dass dies der weiblichen Geschlechts-

identitatsentwicklung Abbruch getan hatte. Bedenkt
man allerdings die auch beim pAIS erheblichen Ein-
flusse des korperlichen Selbst- und Fremdbildes fur
die Lebensqualitit wird man bei weiblicher Ge-
schlechtswahl das Risiko der puberalen Virilisierung
durch die erhaltene Gonade nicht in Kauf nehmen
wollen. Spitestens in der Vorpubertit wird deshalb
auch beim pAIS uber das weitere Vorgehen bezuglich
der (bis dahin ja ruhenden) Gonaden zu entscheiden
sein. Dabei wird zunehmend uber den Einsatz scho-
nender laparoskopischer Methoden schon im frithen
Kindesalter berichtet (Nanni et al. 2003; Jensen et al.
2003; Trobs et al. 2004). Hinsichtlich der Genitalfe-
minisierung (Reduktionsplastik des Mikropenis, Va-
ginoplastik) gilt bezuiglich deren Einflusses auf die
Geschlechtsidentitatsformation das oben zum AGS
Gesagte. Anders als dort kann aber angenommen wer-
den, dass, wenn die Genitalvirilisierung bereits zur
Geburt so ausgepragt sein sollte, dass eine Feminisie-
rungsoperation diskutiert wird, zundchst die Verlei-
hung eines geschlechtsneutralen Namens oder die Zu-
weisung als Junge besser erscheint, mit der Verpflich-
tung der engmaschigen, psychologisch-sexualmedizi-
nischen Verlaufsbeobachtung und der Option zur et-
waigen Revision der Entscheidung. Denn im Unter-
schied zum AGS haben Personen mit pAIS und mGD
nicht nur erhohte (partiell wirksame) pra-/perinatale
Androgenspiegel, sondern weiterhin ein intaktes Y-
Chromosom mit SRY. Zwar ist unsicher, welche Rolle
dies bei der Gehirndifferenzierung wirklich spielt, es
bleibt dies gleichwohl der bedeutendste Unterschied
zum (auch stark virilisierenden) AGS. Allerdings ist
bei der mannlichen Geschlechtszuweisung die hohe
Komplikationsrate penisaufbauender Operationen mit
bislang oft noch unbefriedigenden Erfolgen zwingend
zu berucksichtigen.

5a-Reduktase-2-Mangel (5ARD2)

Bei genotypisch ménnlichen Personen erfolgt wegen
der ausbleibenden genitalen Maskulinisierung zu
allermeist bei der Geburt die Zuordnung als Madchen.
Schon der Erstbeschreiberin des SARD2 (Imperato-
McGinley et al. 1974) war aufgefallen, dass das
Krankheitsbild mit in der Pubertit einsetzender
Virilisierung (bei erhaltener ,,mannlicher* Testoste-
ronproduktion in den spat deszendierten Hoden) und
uberdurchschnittlich haufig mit spontanem Ge-
schlechtswechsel der Betroffenen in die Mannerrolle
(mit gynaphiler sexueller Orientierung) einhergeht.
Dies galt vor allem fur die erste betroffene Generation,
solange das Krankheitsbild also noch unbekannt war.
Individuen der zweiten Generation (die Bewohner

45



46

Hartmut A. G. Bosinski

kannten inzwischen den Verlauf) wurden entweder als
Jungen aufgezogen oder als ,,Madchen, die Jungen
werden® (Guevedoches oder Machihembra; Sobel &
Imperato-McGinley 2004) eingeordnet. Auch bei den
Sambia auf Papua-Neuguinea wurde — nachdem
zunachst die Aufzucht als Madchen gewahlt wurde
und der puberale Geschlechtswechsel in der streng
nach Geschlechtern geteilten Gesellschaft zu drama-
tischen Reaktionen fuhrte —, ein Begriff fur diese ,,Ge-
schlechtswechsler gepragt: Turnim Man oder kwolu-
atwol (Herdt & Davidson 1988).

Inzwischen liegt eine Vielzahl von Berichten uiber
spontane Wechsel aus der bei Geburt zugewiesenen
und in der Erziehung befolgten weiblichen in die
mannliche Geschlechterrolle bei Personen mit SARD2
vor. Tabelle 2 gibt einen Uberblick (ohne Anspruch
auf Vollstandigkeit — in weiteren Arbeiten fehlen lei-
der entsprechenden Angaben oder sind nur vage). Von
insgesamt 90 Personen mit SARD?2, die zur Geburt als
Midchen eingeordnet und so auch aufgezogen wur-
den, wechselten 64 (71,1 %) in der Pubertit oder spa-
ter in die Jungen-/Miannerrolle, 4 (4,4%) nahmen eine
méannliche Sexualrolle ein, blieben aber ,offiziell
Frauen, 22 (24,4 %) verbliecben im weiblichen Auf-
zuchtgeschlecht. Wechsel von einer urspriinglich zu-
geordneten mannlichen in eine spatere weibliche Ge-
schlechtsrolle sind bei diesem Storungsbild nicht be-
schrieben worden.

Es ist von verschiedener Seite argumentiert wor-
den, dass dieser Wechsel mit dem hoheren Sozial-
prestige des mannlichen Geschlechts vor allem in ar-
chaisch-patriarchalen Gesellschaften zusammenhangt.
Abgesehen davon, dass diese Berichte aus den ver-
schiedensten Kulturkreisen und nunmehr insgesamt
23 Landern aller Kontinente stammen, berichten die
Autoren sowohl aus der Dominikanischen Republik
als auch aus Papua-Neuguinea dariiber, dass ein
etwaiger Gewinn an Sozialprestige in der Mannerrolle
durch die Dramatik der Umstande des Wechsels (mit
Beschimpfungen, Verhohnungen und Ausgrenzungen)
klar zunichte gemacht wurden, so dass einige Proban-
den diesen Wechsel lange hinauszogerten (s. Impe-
rato-McGinley et al. 1980; Herdt & Davidson 1988).
Ahnliche Reaktionen schildert auch Al-Attia (1996)
aus den Vereinigten Arabischen Emiraten, so dass sich
zweil seiner insgesamt sechs Probanden, obwohl sie
sich als Ménner fuhlten und Frauen begehrten, nicht
wagten, den Wechsel offentlich zu vollziehen (wobei
einer von ihnen Uiberdies angab, in seiner streng nach
Geschlechtern getrennten Kultur so leichter Zugang
zu weiblichen Sexualpartnerinnen zu haben).

Vorlaufiges Fazit: Die Arbeitsgruppe um Impera-
to-McGinley (2002) befurwortet unter Hinweis auf

diese Daten und darauf, dass das fur die Gehirnandro-
genisierung wahrscheinlich wesentliche Testosteron
bei diesen Patienten auch pranatal ungestort ist (hinzu
kommt die unbeeintrachtigte Wirkung des intakten Y-
Chromosoms und anderer, mutmaflich an der Hirndif-
ferenzierung beteiligter Gene), frithzeitige Diagnose
vorausgesetzt, die mannliche Geschlechtszuschrei-
bung, Fixierung der kryptorchen (und dann oft noch
intakten) Hoden, lokale Applikation von DHT zum
Peniswachstum bzw. penile Aufrichtungsoperationen.
Bei solchem Vorgehen sind in Einzelfallen sogar Va-
terschaften dieser Manner moglich (s. z.B. Nordens-
kjold et al. 1998). Demgegeniiber befurworten Sultan
und Mitarbeiter (2002) bei frither Diagnosestellung (in
der Kindheit) wegen der genitalen Differenzierungs-
storung und der darausfolgenden operativen Hinder-
nisse die Aufzucht als Madchen (mit Gonadektomie,
Feminisierungsoperation und entsprechender Ostro-
gensubstitution zum Pubertitsbeginn). Auf die mogli-
chen Effekte einer pranatalen Hirnandrogenisierung
gehen diese Autoren allerdings ebensowenig ein wie
auf die inzwischen verbesserten Moglichkeiten mas-
kulinisierender Operationen, insofern haben diese
Vorschlage wenig Plausibilitat.

Bei spater (peripuberaler) Diagnose ist der Stand
der Geschlechtsidentitatsentwicklung des Probanden
mafgeblich, die dann aber auch einer professionellen
Beurteilung und entsprechender (ggf. psychotherapeu-
tischer) Begleitung bedarf: Es klingt viel Tragik an,
wenn Mendez und Mitarbeiter (1995) aus Mexiko be-
richten, dass zwei betroffene Patienten Geschlechts-
identitatskonflikte duferten und 1,5 Jahre an einer
Psychotherapie teilnahmen, ,.but due to familial and
social factors a female gender has prevailed*.

17B-Hydroxysteroid-Dehydrogenase-3-Mangel

Der 17p-Hydroxysteroid-Dehydrogenase-3-Mangel (17
PHSD3) ist noch seltener, so dass nicht derart um-
fangreiche Nachuntersuchungen wie beim SARD2 vor-
liegen. Bei komplexem Gendefekt mit scheinbar un-
auffalliger (pseudo-)femininer Genitalkonfiguration
zur Geburt stellen sich die Verhaltnisse wie beim cAILS
dar: Die Kinder werden (bei zunéchst ja unbekannter
genotypisch mannlicher Chromosomenkonstellation)
regelhaft dem weiblichen Geschlecht zugeordnet und
bis zur Pubertit auch problemlos so aufgezogen. Al-
lerdings wird die bei einer ,,Herniotomie™ entdeckte
Gonade oft von den Behandlern zum Anlass genom-
men, die (Fehl-)Diagnose cAIS zu stellen. Abwei-
chend von diesem bleibt jedoch die Brustentwicklung
aus und die durch extratestikulare A4-Konversion zu
T (oder Nachreifung der Enzymfunktion?) bedingte
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Tah. 2 Ubersicht tiber Studien mit Angaben zur Geschlechtsidentitét bei Patienten mit SARD2. Studien, die ausschlieBlich {iber Patienten mit primar
mannlicher Geschlechtszuweisung berichten (die stets beibehalten wurde), wurden aus Griinden d. Ubersichtlichkeit nicht aufgenommen.")
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Corrall et al. (1984)
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Hiort et al. (2002)

Land

Dominikanische
Republik
Papua-Neuguinea
Brasilien

Brasilien

Mexiko

Mexiko

Mexiko

Tiirkei

Tiirkei
Tunesien
Vereinigte
Arabische Emirate
Saudi-Arabien
Agypten
Agypten
Libanon
Algerien
Zypemn (2), Malta
(1), Pakistan (1)
Griechenland
Frankreich
Frankreich (2)
Polen (2)
Spanien
Spanien
Spanien

Italien

USA

UK

Schweden
Deutschland
Deutschland

Gesamt-N

7 (6)*
12)

13)
24

4

1
1
2
1
2
1
1
1
1

ins mannl.
Geschlecht
gewechselt

nur mannl.
Sexualrolle

als Madchen erzogen

Madchen/ Frau
geblieben

17

U Dessouky et al. (2003) berichten aus Agypten tber 16 Falle von FzM-Geschlechtswechsel, geben aber keine Gesamtzahl der SARD2-Félle an.

als Junge
erzogen
und geblieben

Ohne
Angabe

2) Ocal et al. (2002) untersuchten auch 5 Kinder (4 Sauglinge, 1 VS-Kind), von denen 4 als Madchen, 1 als Junge zugeordnet wurde; hier wird nur der jugendl. Pat. (17 J.) berichtet

3) Der hier aufgenommene Fall ist im jugendlichen Alter (14 ), bei einem 2. Patienten (weibl. Zuordnung) handelt es sich um einen Saugling

4) Mazen et al. (2003b) berichten auch tber sechs Pat. im Kindesalter (< 6.Lbj.), von denen 4 als Madchen, 2 als Junge zugeordnet wurden; hier werden nur d. jugendl. Pat. (> 14 J) berichtet

+ Gonadektomie i. 13. Lbj.

++ Gonadektomie in 3 Fallen anlésslich puberaler Maskulinisierung, in 1 Fall prépuberal

* Der Proband hatte heterozygoten 5ARD2 und homozygoten 178HSD3
** Der Proband hatte homozygoten 5ARD2 und heterozygoten 178HSD3

*** Pat. als Madchen aufgezogen ,his psychosexual orientation became definitely male at puberty.”

§ Geschlechtswechsel aufgrund der Diagnose im 3. Lebensjahr
88 133 Jahre altes Médchen (,gender orientation definitely female") u. 12jahrige Schwester (0A. zur Gl) - beide wurden im Pubertstsalter operativ feminisiert.

? 2 Probanden duBerten Geschlechtsidentititskonflikte und nahmen an einer Psychotherapie teil, ,but due to familial and social factors a female gender has prevailed"

?? Gonadektomie in friher Kindheit u. Aufzucht als Madchen, Vorstellung im 16. Lbj. wg. Virilisierungserscheinungen; keine Angaben zu Geschlechtsidentat
A

Darunter ein Kleinkind (4 J.) mit weiblicher Zuordnung
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Virilisierung besorgt dann sowohl das heranwachsen-
de Madchen als auch seine Eltern. Deshalb, und we-
gen der Entartungsgefahr, wird in solchen Fallen
mehrheitlich eine frithzeitige Gonadektomie befur-
wortet (i. Uberblick Boehmer et al. 1999).

Anders sind die Verlaufe in den Féllen mit unvoll-
standigem Ausfall der A4/T-Konversion und daraus
folgender Genitaluntervirilisierung verschiedenen
Ausmales, die sich lediglich als Hypospadie (Sapunar
et al. 2003; Codner et al. 2004), aber auch als Mikro-
penis oder als tatsdachlich intersexuelles Genitale (wie
beim 5ARD2) darstellen konnen. Es ist umstritten,
wie haufig derartige Falle in der Gesamtheit des
17pHSD3 sind (Sobel & Imperato-McGinley [2004:
614] halten sie fur ,haufig”, Boehmer et al. [1999:
4714], die die weltweiten Falle einer Analyse unter-
ziehen, fur ,,weniger haufig®). Hier werden dann so-
matische Verlaufe berichtet, die jenen beim 5ARD2
ahneln: Zur Geburt erfolgt bei intersexuellem, eher
weiblichem Genitale die Zuweisung als Madchen, mit
der Pubertit kommt es zu Virilisierung (mit Herausbil-
dung einer eher maskulinen Korpersilhouette, Behaa-
rung, Bartwuchs, Stimmbruch und Wachstum des als
Megaloklitoris fehlgedeuteten Mikropenis).

Hinsichtlich der Geschlechtsidentitatsentwicklung
sind die Verlaufe jedoch wesentlich uneindeutiger als
beim 5SARD2: Es werden sowohl Fille des Verblei-
bens in der weiblichen Rolle (und dann Gonadektomie
und feminisierende Behandlung mit Ostrogenen und
Operation) als auch des mehr oder weniger spontanen
Wechsels in das mannliche Geschlecht beschrieben:
Gregory und Mitarbeiter (1993): zwei Fille ohne Ge-
schlechtswechsel. Mendonca und Mitarbeiter (2000):
16 Falle, davon drei Falle ohne, 10 Falle mit Wechsel
vom weiblichen ins mannliche Geschlecht, ein Kind
wurde als Junge aufgezogen, zu zwei Probanden feh-
len Angaben. In dieser Studie wird auch der divergen-
te Verlauf der GI-Entwicklung bei zwei Geschwistern
mit dem gleichen Gendefekt beschrieben. Andersson
und Mitarbeiter (1996): 13 Fille, davon 11 als Mad-
chen aufgezogene und im peri-/postpuberalen Alter
vorstellig werdende, darunter nur ein Geschlechts-
wechsel in die Jungenrolle. Rosler und Mitarbeiter
(1996): 21 Falle, davon drei als Jungen aufgezogen
(und geblieben), acht in der Kindheit (< 2 Lbj.) zum
Jungen umgewidmet, sieben (peri-)puberal spontan
ins Jungengeschlecht gewechselt, drei blieben in der
Maidchenrolle.

Vorlaufiges Fazit: Die Arbeitsgruppe um Rosler,
die tber die grofiten Erfahrungen mit dieser Patienten-
gruppe im Gaza-Streifen verfugt (Rosler & Kohn
1983; Eckstein et al. 1989; Rosler et al. 1992, 1996),
schlagt die regelhafte Geschlechtszuweisung als Jun-

ge und die fruhzeitige Maskulinisierungsoperation
sowie die peripuberale Testosteronsubstitution vor
(Farkas & Rosler 1993). Sie blenden dabei aber nicht
nur die im Vergleich zum SARD?2 doch deutlich gerin-
gere Zahl von ,,Geschlechtswechslern® aus, sondern
(a) dass gerade in der von ihnen untersuchten, streng
patriarchalen Kultur ein starkerer Druck zur mannli-
chen Rolleneinnahme bestehen konnte als andernorts,
(b) dass beim 17BHSD3 (vielleicht in Abhangigkeit
von Mutationsart und -umfang?) das fur die (hypo-
thetisch angenommene) Gehirnandrogenisierung not-
wendige Testosteron oft auch im Gehirn nicht aus A4
gebildet werden kann. Insofern scheint es ange-
messen, hier — dhnlich wie beim pAIS — bei zunichst
klarer Geschlechtszuweisung die Entscheidung uiber
Operationszeitpunkt und -richtung (maskulinisierend
oder femininisierend) nicht nur von Genotyp und vom
Virilisierungsgrad, sondern auch von einer (oben be-
sprochenen) endokrinen Funktionsdiagnostik und ins-
besondere von einer engmaschigen Verlaufsbeobach-
tung abhangig zu machen. Den Eltern sollte zur Wahl
eines geschlechtsneutralen Namens geraten werden.
Fur das Verstandnis der biologischen Pradispo-
sitionen der Geschlechtsidentitatsentwicklung ist
sowohl beim SARD?2 als auch beim 17gHSD3 bedeut-
sam, dass die Geschlechtsidentitatsentwicklung zu-
mindest bei diesen Personen nicht mit der Kindheit
abgeschlossen ist, sondern sich in der Interaktion von
pranataler (hormoneller und u.U. auch genetischer)
Gehirnandrogenisierung, Tomboy-Verhalten, mor-
phologischer Virilisierung und dazu kongruenter
Fremd- und Eigenwahrnehmung sowie erwachender
(gynaphiler) sexueller Orientierung bis zur Pubertét
sukzessive etabliert. Insofern dhneln die Berichte tiber
Geschlechtswechsel bei diesen Patienten jenen der
Frau-zu-Mann Transsexuellen (s. Bosinski 2000 b):
Obwohl im weiblichen Geschlecht aufgezogen, wahn-
ten sie sich eher den Jungen zugehorig — auch wenn
sie dies nicht bewusst reflektiert haben mogen. Ein
von dem US-amerikanischen Analytiker und Sexuolo-
gen Stoller (1964) beschriebener Fall einer Intersex-
Patienten mit Wechsel von der Madchen- in die Jun-
genrolle, der diesem Autor als einer der Belege fur die
Annahme einer ,,core gender identity* und einer ,,bio-
logical force* auch bei der Transsexualitdt diente, hat
sich im Nachhinein als 17BHSD3 erwiesen (s. Impera-
to-McGinley et al. 1979). Stoller schrieb tiber diesen
Patienten: ,, He always felt (though not consciously) that
he was male. He did not shift from female to male, but
only had the rights of maleness confirmed by society.
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Abb. 2a Pramature Pubarche und Klitoromegalie (PRADER Typ I) bei 7 Abb. 2b Genitalbefund bei AGS. Intersexuelles Genitale (PRADER Typ

Jahre altem Madchen mit late-onset AGS (= nichtklassischer 21-Hydroxylase- V) bei neugeborenem Madchen (46,XX) mit klassischem 21-Hydroxylase-
Defekt) (Quelle: Prof. Dr. med. Sippell, Kinderklinik des Universitatsklini- Defekt (mit Salzverlust) infolge homozygoter 30 kB-Dele-tion des gesam-
kums der Universitat Kiel) ten CYP 21 B-Gens (Quelle: Prof. Dr. med. Sippell, Kinderklinik des Univer-

sitatsklinikums der Universitat Kiel)

Abb. 3a und 3b Genitalbefund bei Verdacht auf 5-a-Reduktase-2-Mangelsyndrom oder 17-B-Hydroxysteroid-Dehydrogenase-3-Mangel (Quelle:
Prof. Dr. med. M6nig, I. Med. Klinik des Universitétsklinikums der Universitat Kiel)
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Mikropenis

Bei Knaben mit einem Mikropenis, d.h. 2,5 Stan-
dardabweichungen unter der Durchschnittslange oder
kuirzer als 1,9 cm, wurde in der Vergangenheit — unab-
hangig von der zugrundeliegenden Ursache und vor-
wiegend, weil dies technisch einfacher erschien, da
eine solche Grofe ein befriedigendes Sexualleben an-
geblich unwahrscheinlich mache und weil die betref-
fenden Jungen steten Hénseleien ausgesetzt seien —
von einigen Autoren die weibliche Geschlechtszu-
schreibung mit Penisamputation, Orchidektomie, An-
lage einer Neo-Vagina und feminisierende Ostrogen-
gaben ab dem Pubertitsalter empfohlen (s. z.B. Jones
et al. 1978).

Dagegen haben Reilly und Woodhouse (1989) bei
12 postpuberalen Patienten mit Mikropenis (unter der
10. Perzentile der Normalverteilung) und mannlicher
Aufzucht gezeigt, dass alle Erektionen und Orgasmus
erreichten, neun von ihnen waren heterosexuell aktiv
(sieben im Rahmen einer Ehe) und hatten erfolgreich
penovaginalen Geschlechtsverkehr. Wisniewski und
Mitarbeiter (2001) haben das Schicksal von 18 (von
insgesamt 45) genotypisch mannlichen Patienten mit
Mikropenis nachuntersucht, von denen 13 als Junge
und funf (zumeist ab dem 1. Lebensjahr) als Madchen
aufgezogen wurden (die entspr. Zahlen in der
Gesamtpopulation lauteten 33 und 12). Sie fanden,
dass zwar alle bis auf einen Mann mit ihrem Aufzucht-
geschlecht zufrieden waren (wenngleich immerhin
vier von funf Frauen in der Vergangenheit schon
Zweifel an ihrer Geschlechtszugehorigkeit hatten),
dass bei den als Mannern Lebenden, von denen sich
10 (sechs von ihnen verheiratet) als heterosexuell,
zwei als bisexuell und einer als homosexuell bezeich-
neten, zwar ausreichende Erektionen auftraten, gleich-
wohl die Halfte von ihnen mit der genitosexuellen
Funktion unzufrieden waren. Unter den den sechs als
Midchen Aufgezogenen, die oft mehreren femini-
sierenden Eingriffen unterzogen wurden, waren vier
mit dem Aussehen ihres Genitales unzufrieden, keine
hatte eine Partnerschaft, zwei (bei denen die Megalo-
klitoris/Mikropenis vollstandig amputiert worden
war) gaben an, dass sie keinerlei sexuelle Interessen
hatten, die verbleibenden drei bezeichneten sich als
heterosexuell.

Inzwischen sind nicht nur die Operationstech-
niken (s. Byun et al. 1994; De Fontaine et al. 2001),
sondern auch die (lokalen und systemischen) hormo-
nellen Behandlungsmoglichkeiten verbessert. So be-
richten Bin-Abbas und Mitarbeiter (1999) uber den
Erfolg der 4wdchentlichen intramuskularen Gabe von
25 bzw. 50 mg Testosteron in zwei Zyklen im Alter

von 0-14 Jahren: Alle Knaben hatten in der Jugend
ausreichende Penislangen, Erektionen und eine unge-
storte mannliche Geschlechtsidentitat. Bei idiopathi-
schem oder teratogen bedingtem Mikropenis mit aus-
reichender Androgenreagibilitat sollte somit heute die
Aufzucht als Junge praferiert werden.

Wie stark indes derartige Entscheidungen durch
die Eltern und deren soziokulturell geprigten Ge-
schlechtserwartungen beeinflusst werden, zeigt eine
Untersuchung von Gad und Mitarbeitern (1997) aus
Agypten: Die Autoren untersuchten 29 Probanden mit
isoliertem Mikropenis (Gr. A; n =9), Mikrophallus bei
eher ambivalentem Genitale ( Gr. B, n = 11) und am-
bivalentem Genitalbefund bei normal groflem, aber
nicht ausreichend differenziertem (?) Phallus (Gr. C, n
= 9), wobei sie als Mikropenis einen normal
geformten, aber unterhalb 2,5 SD der Durchschnitts-
groBle gelegenen Penis, als Mikrophallus einen klei-
nen, hypospadischen Penis einordneten. Alle Proban-
den der Gruppe A, neun der Gruppe B und funf der
Gruppe C wurden als Jungen, zwei der Gruppe B und
vier der Gruppe C als Miachen aufgezogen. Einer der
Patienten der Gruppe B und zwei der Gruppe C waren
jenseits der Pubertat. Obwohl mehr Kinder dem
mannlichen als dem weiblichen Geschlecht zugeord-
net wurden, was die Autoren auf die kulturelle Hoher-
bewertung der mannlichen Sozialrolle in Agypten zu-
ruckfuhren, erwies sich die Wahl des Erziehungsge-
schlechts — das offenbar in allen Fallen beibehalten
wurde —weniger vom Genitalbefund (Penisgrofie) als
vielmehr von der Familiensituation abhédngig: So wurde
in einer Familie der Erstgeborene als Junge erzogen,
sein jungerer genotypischer ,,Bruder” mit dem glei-
chen Defekt indes als Madchen.

Penisagenesien

Bei Penisagenesien erfolgte in der Vergangenheit fast
ausschlieBlich so frih als moglich die feminisierende
Operation und die Aufzucht als Madchen (Pohlandt et
al. 1974; Oesch et al. 1987; Shah & Shah 2003), ohne
dass bislang ausreichend gepruft wurde, wie sich die
pranatal ja normal hohen Testosteronspiegel auf
spateres Verhalten und Geschlechtsidentitatsent-
wicklung auswirken. Ciftci und Mitarbeiter (1995)
referierten allerdings 18 Patienten mit isolierter Penis-
agenesie, bei denen mehrheitlich keinerlei (in einigen
Fallen nur vage und insuffiziente) operative (maskuli-
nisierende) Mafinahmen getroffen wurden. Sie wuch-
sen als Jungen ohne Geschlechtsidentitatsstorungen
heran und wurden teilweise erst als erwachsene Man-
ner vorstellig, litten jedoch aufgrund ihrer ,,Penislo-
sigkeit™ ganz erheblich unter Selbstbildstorungen. Die
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Diskussion (z.B. um den von Stein, 2003, vorgestell-
ten Fall) tiber das adaquate Procedere ist nach wie vor
offen und durch eine Fiulle von Faktoren (z.B. den Ur-
sachen, dem Vorhandensein von Resten erektilen Ge-
webes, dessen Ansprechbarkeit auf lokale und syste-
mische Testosterongaben usw.) in jedem einzelnen
Fall bestimmt.

Kloakenexstrophie

Wegen der widerspriichlichen Befunde bei der Ge-
schlechtsidentitiatsentwicklung hat dies an sich seltene
Storungsbild eine besondere Aufmerksamkeit gefun-
den (s. Schober et al. 2002). Bei genetisch mannlichen
Neugeborenen wurde bislang aus Grunden der
Operabilitat (weil ein sexuell funktionaler Penisauf-
bau technisch kaum realisierbar war) die Aufzucht als
Madchen mit Gonadektomie, nachfolgender Vaginal-
plastik und Ostrogensubstitution in der Pubertat ge-
wihlt. Lund und Hendren (2001), die den Verlauf von
50 Fiéllen ubersehen, berichten tiber 28 genotypische
Jungen, von denen 22 als Madchen zugewiesen und
entsprechend operiert wurden und halten diese Vor-
gehensweise auch heute noch fur adaquat. Man war
froh, die Uberlebenschance dieser Kinder uiberhaupt
erhohen zu konnen und dabei insgesamt eine zu-
friedenstellende Lebensqualitat zu erreichen (Baker
Towell & Towell 2003). Hinzu kamen die durftigen
Operationsergebnisse und schlechten psychosexuellen
Entwicklungsverlaufe einer kleinen Serie von acht
genotypischen Jungen, die im mannlichen Geschlecht
aufgezogen wurden (mit mikrochirurgischem Aufbau
eines Penis), die den Operateur (Husmann et al. 1989)
selbst dazu veranlassten, von diesem Vorgehen
abzugehen und besser die weibliche Geschlechtszu-
schreibung zu wihlen.

Reiner und Gearhart (2004) berichten nun tiber die
Entwicklung von 14 auf diese Weise feminisierten
,wJungen® im Alter von funf bis 16 Jahren, von denen
sich alle bezuiglich ihres Spiel- und Sozialverhaltens
eher maskulin verhielten und acht im Verlauf trotz
Aufzucht als Méadchen selbst als Jungen deklariert hat-
ten. In einem neueren Bericht (Reiner 2004) zeigt er,
dass von 24 als Madchen zugewiesenen und entspre-
chend operierten Patienten sich im Verlauf eine zuneh-
mende Anzahl (insgesamt bis zum Berichtszeitpunkt
13) als Junge deklariert hatten, wahrend alle funf als
Junge aufgezogene Patienten in dieser Rolle blieben.

Inzwischen sind die technischen Moglichkeiten
zum Penisaufbau verbessert, so dass sich sukzessive
eine dem Genotyp entsprechende Aufzucht durchset-
zen kann. Mitchell und Plaire (2002) berichtigen uiber
ermutigende (wenn auch keinesfalls problemlose)

Verlaufe bei 16 Jungen, die entsprechend aufgezogen
wurden, wahrend 14 genotypisch mannliche Indivi-
duen als Madchen heranwuchsen — eine Entscheidung,
die den Autoren zufolge in ihrer Arbeitsgruppe in den
letzten 10 Jahren nur noch einmal getroffen wurde.
Die Berichte uiber mannliches Rollenverhalten auch
der als Madchen Aufgezogenen sind insofern nach-
vollziehbar, als es sich bei diesen Patienten — dhnlich
wie bei jenen nach traumatischer Penisamputation in
der frihen Kindheit — um chromosomal und genetisch,
gonadal und hormonell/rezeptormafig gesunde ménn-
liche Individuen handelt, deren Gehirn pra-/peri- und
postnatal (bis zur Gonadektomie) genetisch und hor-
monell normalen mannlichen, i.e. maskulinisierenden
und defeminisierenden Einflussen ausgesetzt war.

Fazit und Ausblick

Die Daten der mittlerweile vorliegenden Untersu-
chungen sind zwar keinesfalls umfassend oder gar
widerspruchsfrei, zeigen aber:

(a) Der Protest gegen die bislang uibliche Praxis
der Geschlechtszuweisung, insbesondere beim AGS,
ist im FEinzelfall zwar verstandlich, insgesamt aber
keinesfalls repréasentativ fur die Mehrheit der betroffe-
nen Patienten. Die gelegentlich (z.B. aus kulturwis-
senschaftlichen Kreisen; s. etwa www.10lintersex.de)
lautwerdenden Forderungen nach ,,Aufgabe der Ge-
schlechterdichotomie®, ,,Einfuhrung eines 3. Ge-
schlechts®, ,,Verzicht auf geschlechtliche Zwangsver-
ortungen usw. entbehren nicht nur einer ausreichen-
den empirisch-klinischen Grundlage, sondern gehen
an der Lebenswirklichkeit der betroffenen Kinder und
ihrer Eltern vorbei. Es sollte nicht der Eindruck entste-
hen, dass Betroffene zur Speerspitze im Kampf gegen
eine als ,,patriarchal®/,,repressiv* betrachtete Gesell-
schaft missbraucht werden. Bei allem Verstandnis fur
die Vielzahl der ungeklarten Fragen erscheint ein un-
differenziertes Konzept der Nicht-Intervention frag-
wirdig. So muss festgestellt werden, dass zumal El-
tern in europdisch gepragten Kulturen es in der uiber-
wiegenden Mehrzahl der Fille nicht akzeptieren wer-
den, ihr Kind solange ,,im Zwischenraum der Ge-
schlechter” aufwachsen zu lassen, bis diese sich selbst
fur oder gegen eine Zuordnung (und entsprechende
medizinische MaBBnahmen) entscheiden konnten.

(b) Ebenso wenig akzeptabel erscheint aber die
Haltung einer — hoffentlich kleiner werdenden — Zahl
von Arzten, die meinen, qua Profession uiber die ein-
zig richtigen Entscheidungsgrundlagen zu verfugen.
Ein ,,Standardkonzept™ fur die Geschlechtszuweisung
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bei Intersex-Patienten gibt es nicht. Nicht nur bei je-
dem einzelnen Storungsbild, sondern in jedem einzel-
nen Fall sind die genetischen Ausgangsbedingungen
(XY oder XX, SRY/ SOX 9 vollstandig etc. pp.), die
pra-/peri- und postnatale Hormon- und Rezeptorsitua-
tion, die anatomischen und insbesondere neurophysi-
ologischen Gegebenheiten, die daraus resultierenden
technisch-operativen Moglichkeiten, aber auch Alter
und Entwicklungsstand des Kindes, die jeweils sozio-
kulturell und innerfamilidr gepragten Einstellungen
zum Thema Geschlechtlichkeit, die geschlechtstypi-
schen Einstellungsstereotype der jeweiligen Kultur
und die dadurch mitgepragten Rollenerwartungen und
—flexibilitat der Eltern, deren Behandlungscompliance
usw. bei Entscheidungen zur Geschlechtszuordnung ein-
zubeziehen. Diese beeinflussen dann auch — bei gleicher
Diagnose und verschiedenen Entscheidungen ! — Verlauf
und Ergebnis der weiteren Entwicklung nachhaltig.

(¢) Ganz unabhidngig von der gewidhlten Ge-
schlechtszuordnung und deren Konstanz leidet eine
Vielzahl der Betroffenen ganz erheblich nicht nur
unter Beeintrachtigungen des psychosexuellen Er-
lebens durch die Fehlbildungen bzw. den (in Timing
und Qualitat erkennbar verschiedenen) operativen
Eingriffen, sondern auch unter mangelnder Auf-
klarung uber die Storung, unter unzureichender sexu-
almedizinisch-psychologischer Betreuung und Be-
gleitung und zumal unter einer Tabuierung ihres ,,De-
fektes* bei gleichzeitiger haufiger (und zumeist unver-
standener) arztlicher Exposition und Intervention.

Aus sexualmedizinischer Sicht ware fur den ad-
aquaten Umgang mit Patienten mit Intersex-Syn-
dromen und ihren Familien zu fordern:

1. Schnellstmogliche und umfangreiche Dia-
gnostik in einem spezialisierten Zentrum zur Ein-
ordnung des Storungsbildes. Bei der Zuordnung des
Storungsbildes und der daraus abzuleitenden Pro-
gnose fur die Entwicklung der Geschlechterrolle, der
Geschlechtsidentitdt und der sexuellen Erlebnis- und
Funktionsfahigkeit geht Sicherheit vor Schnelligkeit
der Entscheidungen!

2. In Anbetracht der Multidimensionalitat von
Geschlechtlichkeit und Sexualitat ist die interdiszi-
plindre Zusammenarbeit von padiatrischen Endokri-
nologen, Operateuren und sexualmedizinisch adaquat
ausgebildeten Behandlern in der Betreuung von Kin-
dern mit Intersex-Syndromen und ihrer Eltern uner-
lasslich!

3. Es bleibt nach wie vor unklar, wer, wenn nicht
sexualmedizinisch qualifizierte Therapeuten und Be-
rater, die allseits geforderte kontinuierliche Begleitung
von Kind und Eltern (auch im Sinne eines ,,Case-Ma-
nagers‘‘) ibernehmen soll. Dies erfordert nachdruick-

lich eine entsprechende Qualifizierung von Arzten
und approbierten Psychologen!

4. Eine Fulle von Problemen sowohl der Kinder
als auch ihrer Eltern resultiert aus der nach wie vor
vorherrschenden Tabuierung des Themas Ge-
schlechtlichkeit und ihrer Probleme: Die in den letz-
ten 20 Jahren erreichten Erfolge bei der weitestgehen-
den Integration von Kindern mit anderen angeborenen
Fehlbildungen (z.B. Vitium cordis oder Trisomie 21)
in normale, kindgemaBle Entwicklungsverlaufe (Kin-
dergérten, Schulen etc.) waren nur moglich durch eine
,mEntmystifizierung* dieser Fehlbildungen sowie
durch das Engagement von Betroffenen und Wissen-
schaftlern in Selbsthilfegruppen und Aufklarungskam-
pagnen. Im Interesse der Patienten muss offensiver als
bisher vermittelt werden, dass es sich bei einer so-
matosexuellen Differenzierungsstorung eben nicht um
~etwas sexuell Abartiges”, sondern um eine ,,ganz
normale Fehlbildung® handelt, tiber die dann — im In-
teresse der Entwicklung der Kinder — auch offen ge-
sprochen werden kann und muss. Dies setzt allerdings
eine — noch zu leistende — Aufklarungsarbeit voraus,
deren Aufgabe eben nicht die wirklichkeitsfremde
Einfuhrung eines ,,3. Geschlechts* ist, sondern die
Entwicklung des Verstandnisses fur differenzierte so-
matosexuelle Entwicklungsverlaufe.

5. Die Geschlechtszugehorigkeit ihres Kindes ist
nachweislich fur die Eltern und auch fur Verwandte,
Freunde usw. von fundamentaler Bedeutung und bes-
timmt von Anfang an die Erziehungspraktiken. Den
Eltern sind daher bei Geburt eines Kindes mit inter-
sexuellem Genitale von Anfang an alle vorhandenen
Informationen in verstandlicher Form und wieder-
holt (!) zu vermitteln. Alle zu treffenden Entschei-
dungen — auch und gerade dann, wenn noch keine
Geschlechtsfestlegung moglich ist — sind mit ihnen
abzustimmen.

6. Alle Informationen sollten jederzeit fur alle in
verstandlicher Form zuganglich sein. Den Eltern muss
verstandlich und wiederholt vermittelt werden:

Dass ihr Kind zwar eine seltene, aber nicht unge-
wohnliche Storung der Genitaldifferenzierung
aufweist und dass dies keine Monstrositat ist.
Jegliche pejorative Begrifflichkeit (,,Zwitter 0.4.)
ist ebenso zu vermeiden wie eine vorschnelle
Geschlechtsfestlegung!

Dass die Geschlechtszugehorigkeit kein eindi-
mensionales Ereignis ist, sondern auf mehreren
Ebenen (chromosomal, gonadal, gonoduktal, ge-
nital, zerebral, sozial usw.) unterschieden werden
kann und dass die komplexe Interaktion dieser
Faktoren vorschnelle oder einseitige Entschei-
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dungen im Interesse ihres Kindes verbietet.

Dass eine einmal getroffene Entscheidung in der
Erziehung konsistent durchgehalten werden sollte,
dass man allerdings bei unsicheren Entschei-
dungen (z.B. bei mGD) moglichst geschlechtsneu-
trale Namen (Michell/e; Réne/e; Kersten 0.4.)
wiahlen sollte, dass sie auf VerhaltensauBerun-
gen des Kindes achten sollten, die von der ge-
wihlten Zuschreibung abweichen, und dass diese
eines flexiblen Umgangs und professioneller Hilfe,
nicht aber unkritischer Unterdriickung bedurfen!

7. Sowohl den Eltern als auch dem Kind sollte
kontinuierliche sexualmedizinische Beratung und
Begleitung bis ins Erwachsenenalter angeboten
werden. Ziel ist es, dass sich Kind und Eltern — ge-
meinsam oder allein — mit allen Fragen und Proble-
men an die professionellen Berater wenden und zu ge-
gebener Zeit verantwortliche Entscheidungen bewusst
getroffen werden konnen. Optimal ist bei dieser hoch-
spezialisierten Betreuung ein auch in sexualmedizinis-
chen Fragen geschultes Team. Nicht nur somatische,
sondern eben auch psychosexuelle Parameter be-
durfen der Verlaufskontrolle, um auf etwaige An-
derungen rechtzeitig reagieren zu konnen!

8. Die strikte Beachtung der Individualitat und In-
tegritat des Kindes/Jugendlichen ist oberstes Gebot:

Dies beginnt bereits bei der korperlichen Untersu-
chung, insbesondere im Genitalbereich, die nur
wenn erforderlich (d.h. nicht zu ,,Demonstrations-
zwecken®) und mit Erklarung fur den Patienten
durchgefuhrt werden sollte.

Die Erorterung sexueller Fragen bedarf gleichzei-
tig professioneller Offenheit und Zuruickhaltung:
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Dem Kind sollten diese Themen nicht aufgenotigt
werden, wohl aber sollte ihm bestandig signali-
siert werden, dass es auch hiertiber mit seinem
Therapeuten reden kann. Dies wird umso wichti-
ger in der Pubertit, wenn es nicht nur um Fragen
der sexuellen Orientierung, sondern im Zusam-
menhang mit der Wahl etwaiger medikamentoser
und chirurgischer Optionen auch um deren Aus-
wirkungen auf die Identitatsentwicklung, die se-
xuelle Erlebnisfahigkeit oder reproduktive As-
pekte geht.

9. Rollenunsicherheiten oder Anzeichen einer
Geschlechtsdysphorie sollen rechtzeitig erkannt
werden und dann Gegenstand sexualmedizinisch-kin-
derpsychologischer Diagnostik und Therapie sein, die
sich bezuglich ihrer Ziele jeweils am Einzelfall orien-
tieren muss. Wenn der Patient (z.B. in der Pubertit)
den Wunsch nach einem Geschlechtswechsel du-
Bert, sollte in jedem Fall ein psychotherapeutisch be-
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