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Forord

I Sverige fods ungefir 20 barn varje ar med ett intersexuellt tillstind som
innebdr att barnets biologiska kon inte omedelbart kan avgoras. I enlighet
med internationell praxis utreds barnens konstillhorighet av ett multidiscipli-
nért specialistteam. Vérdinsatserna innefattar bland annat tidiga kirurgiska
ingrepp, dir vissa gors av funktionella skl och andra for att gora barnets
genitalier mer lika det kon som barnet har tilldelats.

Fragan om hur de tidiga insatserna forhaller sig till ett ménniskoréttsper-
spektiv dr dmne for en pagaende internationell diskussion. I fokus star fragan
om den berdrda personens autonomi och rétt att sjalv samtycka till insatser-
na. [ Sverige har fragan tagits upp, bland annat i utredningen och betédnkandet
Juridiskt kén och medicinsk konskorrigering (SOU 2014:91). Har har
patalats ett behov av att belysa hur man inom den svenska varden arbetar i
dessa avseenden. Aven Statens medicinsk-etiska rad har sedan en tid intres-
serat sig for fragan.

Regeringen har uppdragit at Socialstyrelsen att under 2016 kartldgga vard
och behandling av personer med medfodd avvikelse i konsutvecklingen
(intersexuella). Kartlaggningen har genomforts i syfte att belysa svensk
praxis i relation till den ovan beskrivna diskussionen om ménskliga rittighet-
er, samt eventuella regionala skillnader i omhéndertagandet av nyfodda med
intersexuella tillstand.

Denna rapport beskriver resultatet av kartldggningen och riktar sig till
uppdragsgivaren samt till 6vriga intresserade. Kartldggningen bidrar till
Sveriges arbete med att uppfylla malet i Agenda 2030 att sdkerstélla hilso-
samma liv och framja vélbefinnande for alla i alla aldrar. Huvudforfattare till
rapporten dr Maria Bodin och Anders Fejer har varit ansvarig enhetschef.

Socialstyrelsen riktar stort tack till de multidisciplindra DSD-teamen, pati-
entorganisationen INIS, riksforeningen for CAH, intresseorganisationerna
RFSL och RFSL Ungdom samt de fyra personer som 1 intervjuer beréttat om
sina erfarenheter av virden.

Olivia Wigzell
Generaldirektor
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Sammanfattning

Uppdraget fran regeringen har bestatt i att under 2016 kartligga vard och
behandling av personer med medfodda avvikelser 1 konsutvecklingen (inter-
sexuella tillstdnd). Det priméra syftet med kartlaggningen har varit att belysa
omhéndertagandet av nyfodda med intersexuella tillstdnd och hur det férhal-
ler sig till ett ménniskoréttsperspektiv, samt eventuella regionala skillnader i
omhéndertagandet. Kartliggningen har darfor avgrinsats till att huvudsaklig-
en beskriva det tidiga omhédndertagandet som i dagsldget sker inom landets
fyra multidisciplindra ”"DSD-team”. Detta dr de viktigaste resultaten och
slutsatserna:

* Det rader konsensus i DSD-teamen om att barn som f6ds med inter-
sexuella tillstdnd och som tidigt genomgar kirurgiska ingrepp 1 konskortlar
och yttre konsorgan ska informeras om det under sin uppvéxt. Trots det
kan samhillet 1 dagsléget inte garantera att de primért berdrda informeras
under sin livstid. Enligt tidigare behandlingsriktlinjer skulle information
om diagnosen och om ingreppen undanhéllas personen det géllde. Forhéall-
ningsséttet resulterade 1 okunskap om den egna kroppens organ och funkt-
ioner och bidrog till stigmatisering och kénslor av skam hos de berdrda.

* Beslutsgrunderna for genital kirurgi varierar som en f6ljd av intersextill-
stdndens heterogenitet och varje barns unika medicinska forutsittningar,
och av att psykosociala faktorer beaktas. I beslutsgrunden ingér en vérde-
ring av omgivningens, och framforallt virdnadshavares, forméga att ge
barnet stod under uppvixten utan att genital kirurgi genomfors.

» For den storsta diagnosgruppen — barn som f6ds med kvinnlig kromosom-
uppsittning (46,XX) och maskuliniserade yttre kdnsorgan — varierar
forhédllningssétten ifrdga om genital kirurgi &ven mellan team och kirurger.
Vissa arbetar aktivt med fordldrarna for att stillningstagandet till feminise-
rande kirurgi ska skjutas upp. Andra lagger mindre vikt vid detta och ge-
nomfor ingreppen tidigare. Skillnaden ar betydelsefull da de olika arbets-
satten paverkar barnets och den framtida vuxnes mojligheter att sjélv ta
stdllning till insatserna utifran sin konsidentitet och sina livsprioriteringar.

* De vetenskapliga underlagen beskrivs 1 internationella konsensusdoku-
ment som otillrdckliga for att ge séker vigledning for vardomradets cen-
trala fragor. Stéllningstaganden om tilldelning av konstillhorighet och
tidiga kirurgiska ingrepp i konsorgan och konskortlar tas gemensamt av
DSD-teamen och fordldrarna, och beskrivs av teamen som svara i vissa
fall.

* Den pdgaende diskussionen om minskliga réttigheter har 1 nagra lander
lett till en forandrad lagstiftning, sasom inréttande av en tredje kategori for
registrering av kon samt forbud mot kirurgiska ingrepp 1 konsorganen
innan personen sjilv kan samtycka till dem. For diskussionen i den nation-
ella kontexten dr det viktigt att beakta de synpunkter for och emot dessa
lagéndringar som framkommit fran de svenska patient- och intresseorgani-
sationerna samt fran DSD-teamen.
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* Resultaten visar sammantaget pa ett behov av att se ver hur barnets och
den framtida vuxnes ritt till information ska kunna vérnas. Fran ett pati-
entperspektiv framhalls vikten av tillgéng till fullstindig dokumentation
om diagnos och behandling, dir det tydligt framgér vilka resonemang och
motiveringar som foregér stéllningstaganden om tidiga véardinsatser. Det
finns dven anledning att undersdka vidare hur en mer enhetligt restriktiv
praxis for genital kirurgi pa bésta sétt kan astadkommas pa nationell niva. |
bada avseendena ir det viktigt att beakta patient- och anhorigperspektiven,
for att de primért berordas rétt till information och sjilvbestimmande ska
véarnas pa bista satt.
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English summary

The Swedish government commissioned in 2016 the National Board of
Health and Welfare to perform a chart of the care and treatment of disorders
of sex development, DSD (intersex conditions). The chart has been per-
formed with the primary purpose of shedding light on how newborns with
intersex conditions are cared for by the four DSD-teams in the country, how
this care is seen from a human right perspective and whether there are
regional differences with regard to this care. These are the main findings and
conclusions:

» There is a consensus among the DSD-teams that children born with
intersex conditions who undergo early surgery of their gonads and geni-
tals, should be informed as they grow up, about their diagnosis and the
surgical interventions they have undergone. However, society cannot cur-
rently guarantee that those concerned will ever be informed. Previous
treatment guidelines advised that information about the diagnosis and early
operations be withheld from the person concerned. For people with inter-
sex conditions, this approach has led to an ignorance of one’s own bodily
organs and functions, and contributed to aggravated feelings of shame and
stigma.

* The decision grounds for genital surgery vary due to the substantial
heterogeneity of intersex conditions and each child's unique medical cir-
cumstances. Also, psychosocial factors are considered. An appraisal of the
guardians’ ability to provide emotional support to their child, if genital
surgery is not performed, is part of the decision grounds.

 For the largest diagnostic group - children born with a female karyotype
(46,XX) and masculinized external genitalia - the approaches to genital
surgery vary between DSD-teams and surgeons. Some work actively with
parents in order to postpone the decision about feminizing surgery. Others
put less emphasis on this and perform the operations relatively early. This
difference is important as it reflects on the persons’ future ability to make
informed decisions for themselves, based on their gender identity and life
priorities.

» Recent key publications describe the scientific evidence as insufficient to
guide the decisions on gender assignment and early genital and gonadal
surgery with certainty. The decisions are made jointly by the DSD-teams
and the parents, and are described by the teams as sometimes difficult to
make.

* The ongoing discussion of human rights issues has led some countries to
change their legislation to reflect a third category of sex for newborns with
intersex conditions, and a direct prohibition of early genital surgery before
the person concerned can consent to it. For the discussion in the national
context, it is important to take into consideration the pros and cons of simi-
lar proposed legislative changes, expressed by the Swedish patient- and
advocacy organizations and by the DSD-teams.
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* In sum, the results reveal a need to review how the child’s and future
adult’s right to information can be safeguarded. From a patients’ perspec-
tive, it is emphasized that an access to full documentation of diagnosis and
treatment which clearly states the reasoning and arguments preceding early
interventions, is of paramount importance. There is also reason to further
investigate how a more unitarily restrictive use of early surgical measures
may be achieved on a national level. In both these respects, it is important
that the perspectives of patients and parents are taken into account, so that
the right to information and self-determination is achieved in the best pos-
sible way for those who are primarily concerned.
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Inledning

Medfodda avvikelser i konsutvecklingen (eng. disorders of sex development;
DSD) kan avse en persons konskromosomer, konskortlar eller konsorgan.
Tillstdnden ar heterogena som grupp betraktat. De har olika orsaker, symtom
och paverkansgrad och kan upptickas under barndomen, puberteten eller i
vuxen alder. De tillstand som medfor paverkan pa de yttre konsorganen
upptécks oftast vid fodseln och kan ibland innebéra att barnets biologiska
kon inte omedelbart kan avgoras.

Arligen utreds ungefir 20 nyfodda barns konstillhorighet av landets fyra
multidisciplindra DSD-team. I samband med utredningen tar man dven
stéllning till medicinska och kirurgiska vardinsatser. Insatserna innefattar
tidiga kirurgiska ingrepp, dér vissa gors av funktionella skil och andra for att
gora barnets genitalier mer lika det kon som barnet har tilldelats.

Uppdragets avgransning och genomfdérande

Regeringen har uppdragit at Socialstyrelsen att under 2016 kartldgga vard
och behandling av personer med medfodd avvikelse 1 konsutvecklingen
(intersexuella). Det pagar en internationell diskussion om kirurgiska ingrepp
vid intersexuella tillstind som genomf6rs under tidig barndom. Kartlidgg-
ningen har darfor huvudsakligen avgrénsats till de fyra DSD-teamens
omhiéndertagande av nyfodda med intersexuella tillstdnd.

Foljande metoder har anvénts vid kartlaggningen:

* enkit stilld till DSD-teamens medlemmar

* intervjuer med teamens huvudansvariga inom varje professionsomrade

* intervjuer med primart berdrda (patientperspektiv)

* intervjuer med sekundirt berorda (fordldraperspektiv)

» genomgéang av omradesdokumentation (nationella vardprogram, inter-
nationella konsensusdokument, kritiska perspektiv pa varden).

Metoder for identifikation av fragestillningar, genomforande, enkit- samt
intervjufragor beskrivs i bilaga 1.

Lashdnvisning
Detta kapitel beskriver fortsittningsvis omradesterminologin samt ger en
overgripande beskrivning av de intersexuella tillstdndens orsaker, symtom
och klassificering.

I det andra kapitlet Diagnostik och behandling belyses rekommendationer
for vardomradet ur ett historiskt och nutida perspektiv.

Det tredje kapitlet beskriver Juridiska ramar tor varden.

Det fjarde kapitlet Centrala perspektiv beskriver bland annat uttalanden
fran manniskordttsorganisationer och europeiska etikrad samt en nyligen
publicerad avhandling som granskar varden ur ett juridiskt perspektiv.
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I det femte kapitlet Teamens organisation och arbetssdtt ses de resultat
fran kartliggningen som baseras pa enkédtsvar och intervjuer med DSD-
teamens medlemmar.

Det sjétte kapitlet beskriver Upplevelser av varden ur ett patient- och for-
aldraperspektiv och baseras pé fyra intervjuer med enskilda.

Det sjunde och sista kapitlet ger en Sammanfattande diskussion av kart-
laggningens resultat och slutsatser.

Terminologi

Snérig och omdiskuterad

Under projektets gdng har det visat sig att terminologin inom vardomradet r
en smula svargenomtringlig och dven omdiskuterad. Den engelska paraply-
termen disorders of sex development (DSD) som beskrivs kort i kommande
avsnitt dr spridd internationellt och dven 1 Sverige. Den innefattar tillstdnd
med vildigt skilda orsaker och konsekvenser for den berérda personen.

Det internationella ICD-systemet for medicinsk klassificering dr under
revidering men beskriver i nuldget tillstanden med termer som har en uppen-
bart kurios laddning (hermafiodit, pseudohermafrodit)'. Termerna upplevs
som negativa och nedséttande av manga och i synnerhet av de primért
berdrda. Av detta skal foreslog kliniska specialister DSD-terminologin i ett
gemensamt internationellt uttalande &r 2006, och man betonade vikten av att
anvinda ett sprak som inte upplevs som forringande av patienterna [1]. Aven
DSD-terminologin har dock ifrdgasatts av liknande skél och intresseorgani-
sationer har forordat differences in sex development framfor disorders
(storningar, avvikelser) som beskrivande term i sammanhanget [2].

Termen intersex borjade anvindas av den medicinska professionen i1 bor-
jan av 1900-talet som ett komplement till de da redan forekommande "her-
mafrodit” och ”pseudohermafrodit” [3]. Den medicinska professionen
pekade 2006 pa att d&ven denna term kan upplevas som forringande [1].
Samtidigt anviands termen intersex av manga primart berérda och av intresse-
organisationer for att beskriva vad den egna kroppen ar (mellan konen™)
snarare dn vad den inte dr [3]. Kanske kan de motséigelsefulla beskrivningar-
na delvis forklaras av den heterogenitet som nimns ovan. Personer, vars
tillstdnd visserligen kan inordnas under DSD-paraplyet, kan &nd4 av olika
skél ha svart att identifiera sig med termen intersex eller uppleva den som
negativ.

En annan del av forklaringen &r att upplevelsen av att tillhora ett kon ar en
mangfacetterad och komplex foreteelse som inte later sig beskrivas endast i
termer av den kropp man fotts med. Det dr viktigt att framhalla att den
mellankonsliga aspekten av intersexuella tillstdnd avser kroppsliga variatio-
ner och att de inte sédger nagot om vare sig konsidentitet eller sexuell ldgg-
ning. Konsidentiteten ér en persons sjdlvidentifierade kon, den inre upplevel-
sen av att vara pojke/man, flicka/kvinna eller att tillhra inget eller nagot

! Termen hermafrodit hirstammar fran den grekiska mytologin och avser djur och véxter med bade honliga och
hanliga konsceller. Férmaga till sjélvbefruktning forekommer i djurriket hos plattmaskar, ledmaskar och daggmaskar
samt i véxtriket hos en del grés, korsblommiga vixter och blaklockor.
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annat kon [4]. Den kan hos alla personer vara konsistent med den juridiska
konstillhorighet som tilldelats eller avvika fran den.

Termer i rapporten

Enligt uppdraget fran regeringen ska Socialstyrelsen kartldgga varden vid
medfodda avvikelser i konsutvecklingen®. 1 rapporten anvinder vi i enlighet
med uppdragets avgransning de smalare termerna intersexuella tillstand och
intersextillstand.

Termen tilldelning av konstillhorighet (eng. gender assignment) avser
beslutet om barnets juridiska konstillhorighet (registreringen som pojke eller
flicka) som tas efter en avslutad utredning. Den ska inte forstas som ett
antagande om att en ’konstillhorighet” 1 bemaérkelsen konsidentitet kan
tilldelas en person av ndgon annan. Samma reservation géller for termen
konsdefinierande insatser som anvands 1 syfte att underlétta den sprékliga
framstdllningen. Den avser tidiga kirurgiska ingrepp och hormonbehandling-
ar som genomfors 1 syfte att bekrifta beslutet om juridisk konstillhorighet.
For medicinska termer hénvisas till rapportens termlista (bilaga 2).

Utveckling av biologiskt kon

Med konsdifferentiering avses den stegvisa och komplexa process dér ett
embryo i biologiskt avseende utvecklas till antingen flicka/kvinna eller
pojke/man. Nedan ges en kortfattad beskrivning av forloppet och de bestim-
mande faktorerna.

Kromosomer

Konet hos ett nybildat embryo bestdms initialt av de kromosomer som det
fatt fran fordldrarnas konsceller. Ett 4gg innehaller normalt 22 vanliga
kromosomer och en X-kromosom. En spermie innehaller 22 vanliga kromo-
somer och en konskromosom, X eller Y. Om spermien som befruktar ett 4gg
bér pd en Y-kromosom kommer individen utvecklas till pojke/man, och om
den bér pa en X-kromosom sker en utveckling till flicka/kvinna.

Alla celler hos embryot, liksom alla Gvriga celler som senare utvecklas,
kommer att innehélla kromosomuppséttningen (karyotypen), vanligen 46,XX
hos flickor och eller 46,XY hos pojkar. P4 sd vis kan man séga att personen
har antingen kvinnligt eller manligt “kromosomalt kon”. Ibland intraffar det
att méngden konskromosomer inte dr identisk 1 alla celler (kromosomal mo-
saicism), vilket kan fa olika typer av konsekvenser nér konsorganen formas.

Utover kromosomala fordndringar kan d&ven mindre genetiska fordndringar
(mutationer) i DNA-sekvensen forekomma som paverkar utvecklingen till
man eller kvinna. De upptécks inte genom karyotypundersokning utan
genom en exakt genetisk analys av DNA-sekvenser for den specifika genen
eller generna.

Utveckling av inre kbnsorgan
Hos embryot bildas anlag till gonader (konskortlar) nagra veckor efter
befruktningen. Dessa har potential att utvecklas till savél dggstockar som

2 Formuleringen finns i lagen (1972:119) om faststéllande av konstillhorighet i vissa fall (se Juridiska ramar).
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testiklar. Vidare formas forstadier till 6vriga inre konsorgan i tva parallella
par av gangar. Utvecklingen av kvinnliga inre konsorgan sker frén de
Miillerska gangarna och utvecklingen av manliga inre konsorgan fran de
Wolffska gdngarna. Fram till fostervecka 6 har alla embryon identisk ut-
veckling oavsett karyotyp. Vanligtvis differentieras sedan gonadanlagen till
de gonader som ér typiska for embryots karyotyp, dvs testiklar hos pojkem-
bryon och dggstockar hos flickembryon. Gonaderna dr kroppens priméra
producenter av konshormoner. Produktionen startar redan under fosterlivet
for att efter fodelsen vara relativt vilande fram till puberteten.

Hos embryon med karyotyp 46,XX differentieras gonadanlagen till dgg-
stockar, och de Miillerska géngarna till 6vriga inre konsorgan dvs dggledare,
livmoder och vagina, medan de Wolffska gangarna tillbakabildas. Den
kvinnliga konsutvecklingen beskrivs ofta som ”grundprogrammet” for
konsutvecklingen. Till skillnad frdn den manliga konsutvecklingen fortloper
den i stort sett utan att nigra ytterligare forutsattningar behdver vara upp-
fyllda. Hos embryon med karyotyp 46,XY diremot, behover flera processer
tillkomma for att en konsutveckling i manlig riktning ska ske. Differentie-
ringen av gonadanlagen till testiklar sker med hjilp av en gen (SRY-genen)
pa Y-kromosomen som kodar for proteinet “’testis determining factor” (TDF).
Om en SRY-gen finns och TDF é&r aktivt kommer gonadanlagen att utvecklas
till testiklar.

I testiklarna krévs att flera olika hormoner produceras for att en fortsatt
manlig konsutveckling ska ske. Manliga (androgena) konshormoner leder till
att de Wolffska géngarna utvecklas till bitestiklar, sidesledare, sddesblasor
och prostata. For att androgenerna ska kunna utova sin effekt i de olika
malorganen krdvs dven att en receptor aktiveras, den s.k. androgenreceptorn.
I testiklarna produceras &ven AMH (anti-miillerian hormone) som leder till
tillbakabildning av de Miillerska gédngarna. Ett tredje hormon, ISL1, medver-
kar till att testiklarna vandrar ner mot pungen.

Utveckling av yttre kénsorgan

Péa samma sétt som dggstockar och testiklar fran borjan delar ett gemensamt
ursprung finns en homologi dven for de yttre konsorganen. Fran borjan finns
hos alla foster en genital tuberkel (kn6l, knopp) och under den en rannformig
bildning som gér ner emot en grop som senare ska bli anus. P& béda sidor om
den genitala tuberkeln och rédnnan finns forhdjningar. Under konsdifferentie-
ringen kommer den genitala tuberkeln utvecklas till en klitoris eller en penis,
forhojningarna blir till yttre blygdlappar eller en pung, medan de inre blygd-
lipparna kommer att motsvara den smala sémmen pa penis. Aven de yttre
konsorganen utvecklas oftast i en riktning som dverensstimmer med det
kromosomala konet.

Hos foster med karyotyp 46,XX differentieras vanligen forstadierna till
kvinnliga yttre kdnsorgan utan att ndgon tillkommande forutséttning behdver
vara uppfylld. Daremot kan utvecklingen av de yttre konsorganen péverkas
av hormonstorningar i binjurebarken. Detta kan leda till att foster med
karyotyp 46,XX exponeras for forhdjd mangd av androgent hormon som i sin
tur kan innebéra att de yttre konsorganen maskuliniseras med en forstorad
klitoris och ett forldngt urinror.
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For att forstadier till de yttre konsorganen hos foster med karyotyp 46,XY
ska differentieras i manlig riktning krévs att det androgena hormonet testos-
teron omvandlas till dihydrotestosteron, vilket sker med hjilp av enzymet
testosteron 5- a reduktas. Om denna omvandling inte sker alls eller i otill-
racklig utstrdckning kommer de yttre kdnsorganen att feminiseras i mer eller
mindre grad.

Hormoner

Hormoner dr budbédrande substanser som koordinerar och styr kroppens
biokemiska och fysiologiska funktioner. Manliga kdnshormoner (androge-
ner) som testosteron och dihydrotestosteron paverkar utvecklingen av
konskarakteristika i manlig riktning. Kvinnliga konshormoner som dstroge-
ner och progesteron paverkar utvecklingen 1 kvinnlig riktning och reglerar
dven menstruationsperioder, graviditet och amning.

Konshormonerna dr inte konsspecifika utan produceras hos bada konen,
men 1 mycket olika koncentrationer. Resultatet av konshormonernas paver-
kan pa konsorganen ér inte heller typiskt bindr (typiskt manlig eller kvinnlig)
utan varierar utmed ett kontinuum. Produktionen av kdnshormoner och andra
steroidhormoner kontrolleras av mellanhjdrnan (hypotalamus) via hypofysen.
Rubbningar i samspelet kan fa direkta eller indirekta aterverkningar pa
konsutvecklingen, liksom pa resten av kroppens metabolism. Naturliga
variationer, genetiska defekter eller medicinska manipulationer av det
hormonella systemet kan orsaka hormonellt inducerade avvikelser i konsut-
vecklingen. Den tidiga konsutvecklingen kan exempelvis paverkas oavsikt-
ligt under fostertiden om modern anvidnder hormonlidkemedel.

Péverkan kan dven ske nér produktionen av de livsnddviandiga hormonerna
kortisol och aldosteron i binjurebarken ar nedsatt, vilket kan medfora en
starkt 0kad produktion av och exponering for testosteron under fosterlivet.
Detta kan i sin tur leda till virilisering av de yttre konsorganen. Den sa
kallade Praderskalan anvénds kliniskt for att beskriva graden av virilisering
hos barn med karyotyp 46,XX som exponerats for testosteron under fosterti-
den. Skalan &r 5-gradig, dér vardet 1 beskriver en nagot forstorad klitoris och
ndgot mindre vaginaldppning dn vanligt, medan 5 beskriver till det yttre helt
maskuliniserade genitalier med undantag for att testiklar saknas i pungen.

Exogent tillforda konshormoner anvénds 1 flera olika sammanhang for att
styra kroppsutvecklingen i maskuliniserande eller feminiserande riktning,
exempelvis inom idrottsvarlden, vid kdnskorrigerande behandling av kons-
dysfori samt vid behandling av biologiska avvikelser i konsutvecklingen. En
del av de kroppsliga forandringarna ir irreversibla om hormonbehandlingen
pagar under lang tid.

Avvikelser 1 den manliga utvecklingen leder i varierande grad till en un-
dermaskulinisering av det manliga embryot, och i vissa fall till en kvinnlig
fenotyp trots XY-kromosomer. Overproduktion av androgena hormoner i
binjurarna kan leda till maskulinisering av foster med 46,XX karyotyp, och i
mer uttalade fall kan det vara svart att avgora vilket kon barnet har vid
fodelsen.
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Klassificering av intersexuella tillstand

ICD-klassifikationen

Koder for statistisk klassificering av intersexuella tillstand finns i tva kapitel i
ICD-10, kapitel IV (Endokrina sjukdomar, nutritionsrubbningar och dmnes-
omséttningssjukdomar) samt kapitel XVII (Medfodda missbildningar,
deformiteter och kromosomavvikelser). Hir ses bland annat foljande diag-
noskoder:

Kapitel IV
E25 Adrenogenitala rubbningar av olika slag (CAH)
E29.1 5-alfa-reduktasbrist med manlig pseudohermafroditism

E34.5 Androgen resistens (olika grader)

Kapitel XVII
Q56 Hermafroditism (ovotestis)
Q96 Turners syndrom och varianter
Q98 Klinefelters syndrom och varianter
Q99 Ovriga kromosomavvikelser (ikta hermafroditism)

ICD-10 &r for ndrvarande under revidering och berdknas bli klar 2017.

DSD-klassifikationen

Klassifikationen och termen DSD anvénds sedan 2006 som en paraplybe-
teckning for medfodda tillstdnd dér konets kromosomala, gonadala eller
anatomiska utveckling &r atypisk [1]. Indelningsgrunden utgar frén karyotyp
(se tabell 1).

Beskrivningar av intersexuella tillst&nd

I det foljande ges korta beskrivningar av nagra av de intersexuella tillstand
som finns 1 DSD-klassifikationen. Listan &r inte uttommande och beskriv-
ningarna dr summariska. Syftet &r att i ndgon man belysa tillstindens hetero-
genitet vad géller bakomliggande orsaker, symtom och tidpunkt for upptéckt.
Samtliga tillstdnd som listas r séllsynta eller mycket séllsynta.

Vissa diagnosgrupper, som Turners syndrom och Klinefelters syndrom
(tabell 1, kolumn 1), beskrivs inte nedan da de har ett omhéndertagande som
ligger utanfor DSD-teamen. Inte heller komplicerade urogenitala och anore-
katala tillstdnd, som kan féorekomma tillsammans med intersexuella tillstand,
beskrivs nedan. De kriver sirskilda kirurgiska insatser men omfattas princi-
piellt av diskussionen i de fall ett samtidigt intersextillstand foreligger.

Blandad gonadal dysgenesi

Blandad gonadal dysgenesi ses i kolumn 1, grupp C (tabell 1) och uppkom-
mer vanligtvis vid kromosomal mosaicism. De yttre kdnsorganen kan ha
mycket olika grad av virilisering, beroende pa hur gonaderna har utvecklats.
Blandad gonadal dysgenesi uppticks dérfor ofta vid fodelsen. Om gonaderna
inte ar fullstidndigt utvecklade finns en f6rhojd risk for malignitet.
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Ovotestikuldr DSD

Ovotestikuldr DSD ses 1 samtliga kolumner i tabell 1 och kan finnas hos
savil personer med kromosomal mosaicism som personer med 46,XY och
46,XX karyotyp. Personen har bade testikel- och ovarievdvnad som kan
variera i mognad och funktionalitet. Om gonaderna inte &r fullstdndigt
utvecklade finns en forhdjd risk for malignitet, medan risken anses mindre
om béda konskortlarna ar fullt utvecklade. De yttre konsorganen bér spar av
bade man och kvinna och ovotestikuldr DSD upptécks darfor ofta vid
fodelsen. Graden av maskulinisering och feminisering varierar mellan
personer.

Gonadal dysgenesi

Hos personer med karyotyp 46,XY (kolumn 2, tabell 1) kan gonadal dysge-
nesi vara fullstdndig (Swyer syndrome) eller partiell. Tillstdndet beror pd en
genetisk mutation som i forldngningen leder till att TDF inte aktiveras (se
Utveckling av biologiskt kon). Testiklarna utvecklas ofullstandigt vilket dess
utom medfor en forhojd risk for malignitet. [ brist pa TDF utvecklas bade de
inre och de yttre kdnsorganen i feminiserande riktning. Fullstandig gonadal
dysgenesi uppticks oftast nédr forvintad menstruation och pubertetsutveck-
ling uteblir och innebir infertilitet.

Gonadal dysgenesi hos personer med karyotyp 46,XX innebdr att det inte
bildas fungerande dggstockar, vilket medfor sterilitet. De kroppsegna andro-
generna kan orsaka virilisering av de yttre konsorganen. Orsakerna ar
ofullstandigt klarlagda. Beroende pé svarighetsgrad upptécks tillstdndet
antingen i ungdomsaren pa grund av forsenad eller utebliven menstruation,
eller forst i vuxen alder i samband med en fertilitetsutredning.

Tillstdnd orsakade av androgen underfunktion

Det finns flera intersexuella tillstind hos barn med karyotyp 46,XY som
beror pa att androgent hormon antingen inte syntetiseras eller av andra skil
inte utvecklar kroppen i maskuliniserande riktning (se tabell 1, kolumn 2,
grupp B).

Brist pa enzymerna 17f3- hydroxysteroid dehydrogenas och 5-a-reduktas
medfOr att syntesen av testosteron respektive omvandlingen av testosteron till
dihydrotestosteron inte fungerar. Vid béda tillstinden finns det hos det
nyfodda barnet testiklar 1 buken medan de yttre kdnsorganen vanligtvis &r
mer feminiserade 4n maskuliniserade. Nér personen narmar sig puberteten
utvecklas de yttre konsorganen och sekundéra konskarakteristika i maskulin
riktning (om testiklarna inte dr bortopererade dessforinnan).

Androgenokénslighet (eng. androgen insensitivity syndrome, AIS) beror
pa en mutation i den gen som styr bildningen av androgenreceptorn (se
Utveckling av biologiskt kon). Receptorn som normalt ska fanga upp och
formedla testosteronets effekt pa manga organ i kroppen fungerar darfor inte
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Tabell 1 DSD-klassifikationen
Disorders of Sex Development enligt Hughes et al 2006 [1]

Konskromosomal DSD

46,XY DSD

46,XX DSD

(A) 45, X
Turners syndrom och varianter

(B) 47, XXY
Klinefelters syndrom och varianter

(C) 45,X/46 XY
Blandad gonadal dysgenesi
Ovotestikuldr DSD

(D) 46,XX/46 XY
Chimeric, ovotestikulér DSD

(A) Gonadala (testikulara) utvecklingsavvikelser
1. Fullst&ndig gonadal dysgenesi (Swyer syndrom)
2. Partiell gonadal dysgenesi

3. Gonadal regression

4. Ovo-testikuldr DSD

(B) Androgen underfunktion, avvikande syntes eller
verkan

1. Defekt androgen biosyntes (t ex 17-hydroxisteroid
dehydrogenas brist; 5-alfa reduktas brist, STAR-
mutationer)

2. Bristande androgen verkan (ex CAIS; PAIS)

3. LH receptor defekt (t ex Leydig cell hypoplasi, aplasi)

4. Avvikelser hos AMH och AMH receptorn (persiste-
rande Mullerian duct syndrom)

(C) Ovriga
Allvarliga hypospadier, blé&sextrofi, m fl.

(A) Gonadala (ovariella) utvecklingsavvikelser

1. Ovo-testikuldr DSD

2. Testikuldr DSD (t ex SRY+, dubblering SOX9-genen)
3. Gonadal dysgenesi

(B) Androgent 6verskott

1. Fetalt (t ex 21-hydroxylas brist, 11- hydroxylase brist)
2. Fetalt-placentalt (t ex aromatasbrist, POR)

3. Via modern (t ex pga ovariella tumdrer, medicine-
ing)

(C) bviga
Bl&sextrofi, vaginal atresi, MURCS, m fl.

AMH: anti-mullerian hormone; CAIS: complete androgen insensitivity syndrome; DSD: disorders of sex development; MURCS: mullerian, renal, cervicothoracic somite abnormalities; PAIS, partial
androgen insensitivity syndrome; POR, cytochrome P450 oxidoreductase.
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som den ska. Om okénsligheten &r fullstindig, som vid complete androgen
insensitivity syndrom (CAIS), fods barnet med helt feminiserade yttre
konsorgan. CAIS upptécks vanligtvis forst 1 puberteten vid utebliven men-
struation. Testiklarna ligger da vanligtvis 1 buken. Om den androgena
aktiviteten ddremot &r partiellt forhindrad (partial androgen insensitivity
syndrome; PAIS) kan det nyfédda barnets yttre konsorgan bira spar av bade
man och kvinna, eller vara mer maskuliniserade 4n feminiserade.

LCH (Leydigcell hypoplasi) kdnnetecknas av underutveckling av Leydig-
cellerna som utsondrar manligt konshormon. De yttre konsorganen varierar
vid LCH, fran att vara maskulint utvecklade med en liten penis eller hypo-
spadi, till att vara feminint utvecklade.

Pojkar med PMDS (Persistent miillerian duct syndrom) har maskulint
utvecklade yttre konsorgan, men med kvarvarande inre kvinnliga konsorgan
(livmoder, dggledare, 6vre delen av vagina). Det forsta symptomet pa PMDS
ar ofta att en av testiklarna &r kvar i bukhalan eller i ljumskkanalen (kryp-
torkism) och detta tillstdnd brukar vanligen diagnosticeras i samband med
operation for ljumskbréck eller kryptorkism hos en pojke.

Tillstdnd orsakade av androgent &verskott

Kongenital binjurebarkshyperplasi (congenital adrenal hyperplasia; CAH) ar
det vanligast forekommande tillstdndet bland de sillsynta tillstinden 1 DSD-
klassifikationen. Ungefér hélften av de cirka 20 barn som arligen utreds av de
svenska DSD-teamen dr barn med karyotyp 46,XX och CAH. Tillstdndet ses
aven hos barn med karyotyp 46,XY, men medfor dé inga fragetecken kring
barnets biologiska kon.

CAH beror oftast pa en medfodd brist pa enzymet 21-hydroxylas som
leder till forsdmrad produktion av de tva livsnddvéndiga hormonerna kortisol
och aldosteron. Tillstandet behdver snabbt behandlas med kortison, varfor
det ingdr 1 den nationella nyfoddhetsscreeningen. Kortisonbehandlingen
pagar darefter livet ut.

Den storda kortisolproduktionen leder under fosterlivet till en forhojd
exponering for testosteron och leder till virilisering av de yttre kdnsorganen.
Hos barn 46,XX med CAH ér klitoris i varierande grad forstorad vid fodel-
sen, urinroret blir forldngt och vagina mynnar i urinréret. Vagina och urinror
delar da en enda, gemensam yttre mynning. Hos de mest viriliserade barnen
ar de yttre konsorganen helt maskuliniserade, med undantag for att testiklar
saknas i pungen. Initialt uppstar darfor oklarhet kring barnets konstillhorig-
het. Inre konsorgan som livmoder, dggstockar och dggledare &r opaverkade.

Risk fér malignitet i outvecklade k&nskortlar

Risken for att utveckla maligna tumorer i1 konskortlarna dr forhdjd hos
personer med intersexuella tillstand i1 jimforelse med den 6vriga befolkning-
en. Risken varierar dock kraftigt mellan tillstind. Den hogsta risken ses nir
gonaderna utvecklats ofullstindigt och ligger kvar i bukhalan och vid nérvaro
av Y-kromosom, exempelvis vid gonadal dysgenesi och ovo-testikuldr DSD.
Riskforekomsten anges inom dessa grupper till mellan 30 och 50 procent
medan den &r betydligt l1dgre vid exempelvis CAIS. Forskningen inom
omradet ar intensiv och forvintas ge 6kade kunskaper om tumorrisk pé basis
av molekyldrgenetiska kriterier. Ingreppen kréver overvdganden av annan
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karaktar dn konsdefinierande kirurgiska ingrepp som inte syftar till att
avvirja ett direkt hot mot barnets fysiska hilsa. Nyligen uppdaterade inter-
nationella riktlinjer innehaller reckommendationer om monitorering och
tidpunkter for kirurgiskt avldgsnande av kvarvarande gonader pa grund av
malignitetsrisk vid olika intersexuella tillstdnd [5].
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Diagnostik och behandling

Vardomradets tidigare behandlingspraxis utgdr en viktig bakgrund till den
pagéende diskussionen och beskrivs darfor nedan.

Tidigare behandling och bemdtande

I takt med att kirurgin utvecklades under 1900-talets borjan blev genitala
operationer vanligare, och runt seklets mitt hade de, &tminstone i USA, borjat
tillimpas pa barn med intersexuella tillstand. Den amerikanske psykologen
John Money vid Johns Hopkins-universitetet kom under 1950-talet med en
behandlingsmodell baserad pé tanken om kon som en social konstruktion
(’optimal gender policy”). Modellen kom att fa internationell spridning
under de kommande artiondena [6].

Money:s modell innefattade tidiga kirurgiska ingrepp for att fa barnets
genitalier att efterlikna det tilldelade konets. Ingreppen syftade till att under-
latta omgivningens acceptans och uppfostran av barnet som pojke eller
flicka, och minska risken for att barnet senare skulle komma att tvivla pé sin
konstillhorighet. I syfte att inte upprora eller forvirra skulle den unga perso-
nen enligt samma resonemang undanhallas information om sin diagnos och
om den erhallna varden [7].

Ett annat syfte med ingreppen var att skapa mojligheter for penetrerande
samlag 1 vuxen alder. Eftersom de kirurgiska mojligheterna att skapa en
penis var (och fortfarande dr) mer begridnsade én mojligheterna att skapa en
vagina, kom ofta barn 46,XY med tillstdnd som mikropenis och PAIS att
tilldelas en kvinnlig konstillhdrighet, som bekréftades genom att de manliga
konsorganen avldgsnades.

David Reimer dr kanske det mest omtalade fallet bland de barn som be-
handlades enligt Money:s modell. Han var en av tva kanadensiska tvilling-
pojkar som foddes 1965, dock utan att ha nagot intersexuellt tillstand. Da
pojkens penis forstordes i samband med en misslyckad operation beslot
fordldrarna att lata gora en konsbytesoperation pa sin son. David Reimer
kunde aldrig identifiera sig med sitt tilldelade kon och tog 2004 sitt liv efter
en svar depression.

Patienters upplevelser av varden

Fallet David Reimer och uppfoljningar av pojkar med intersexuella tillstand,
vars manliga konsorgan avldgsnades, har senare lett till ett ifrdgaséttande av
Money:s modell [8]. Under 1990-talet borjade ocksa tidigare (nu vuxna)
patienters vittnesméal om negativa foljder av varden bli del av den offentliga
debatten. Ett exempel dr de tidigare operationerna av klitoris hos barn 46,XX
med CAH dir stora delar av svillkroppen avldgsnades, ett ingrepp med stor
paverkan pa sexuallivet i vuxen &lder’.

3 Mot slutet av 1990-talet kom nya nervsparande operationstekniker som nu ér praxis men som dnnu iterstar att
utvérdera.
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Utdver vittnesmél om negativa foljder av vardinsatserna ses dven beréttel-
ser om okénsligt bemotande och integritetskrdnkande undersokningar, sdsom
upprepade undersokningar av genitalierna i nirvaro av manga lakare, foto-
graferingar och (av sjukvérden utford) forcerad utvidgning av vagina [6].

Rekommendationen om att undanhalla den unge informationen om sitt
tillstind medforde att personers konsorgan och konskdortlar kunde avldgsnas i
tidig alder utan att ndgon senare informerade den berérda personen. Ibland
informerades inte heller fordldrar om ingreppen. Forhallningsséttet resulte-
rade séledes i att personer med intersexuella tillstind undanholls vésentlig
kunskap om den egna kroppens organ och funktioner. Att kunskapen samti-
digt funnits hos vardinstitutioner och vardnadshavare har av manga upplevts
som ett svek vid senare upptickt. Tystnaden som omgérdat tillstdnden har
bidragit ytterligare till den stigmatisering och de kénslor av skam som ofta
rapporterats av de primart berdrda, ofta i relation till att leva med atypiska
genitalier [2, 7].

Nutida behandlingsriktlinjer

Vittnesmalen om negativa konsekvenser av den vdrd som bedrevs fran 1950-
talet och framéat blev en av orsakerna till att nya riktlinjer om bemotande,
diagnostik och behandling kom att utarbetas for virdomradet. Ar 2006
publicerades tva typer av behandlingsriktlinjer som tillkom under olika
omsténdigheter. Eftersom de reflekterar delvis olika fokus och forhéllnings-
sdtt 1 frdgor som dr centrala for kartlaggningen, har vi valt att lyfta fram dem
lite nérmare.

Den forsta riktlinjen var resultatet av ett internationellt expertmote i Chi-
cago 2005, dir barnendokrinologisk expertis frdn Nordamerika och Europa
medverkade. Efter en genomgéng av den vetenskapliga litteraturen enades
man om en fornyad klinisk standard for vardomradet®. Overenskommelsen
publicerades i en vetenskaplig tidskrift [1]. Med hénvisning till de forénd-
ringar som dgt rum inom vardomradet sedan 2006 publicerades nyligen en
uppdatering av dokumentet [5]. Svensk omradesexpertis har medverkat till
bada artiklarna (bendmns fortsittningsvis som Chicagopublikationerna).

Den andra riktlinjen, fran 2006, togs fram i USA 1 ett samarbete mellan
kliniska experter, fordldrar och patientorganisationer. Dokumentet beskrivs
som en handbok och publicerades av intresseorganisationen Intersex Society
of North America [9] (bendmns fortsdttningsvis som ISNA-handboken). I
anslutning publicerades dven en handbok riktad till fordldrar och patienter.
ISNA upphorde 2008 och samma ar bildades Accord Alliance, frdn vars
hemsida publikationerna nu finns att ladda ned.

I bada dokumenten forordas ett patientfokuserat perspektiv, dir den pri-
mart berdrda personens (barnets) livskvalitet star i centrum for varden.
ISNA-handboken har dock ett tydligare sddant fokus och innefattar generella
principer for en patientfokuserad vard samt konkreta beskrivningar av hur
man anser att virden bor bedrivas. Aven om bada riktlinjerna r professions-
orienterade &r detta fokus mer uttalat i Chicagopublikationerna, som dven

* Ett annat utfall fran métet var den tidigare beskrivna DSD-klassifikationen.
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innehéller vissa tillstdndsspecifika rekommendationer. Bada riktlinjerna
beskriver en multidisciplindr standard, dir pediatriskt specialiserad endokri-
nolog och kirurg ingar tillsammans med bland annat psykosocial och gene-
tisk expertis. Eftersom det vetenskapliga underlaget konstateras vara otill-
rackligt for att ge vagledning i flera centrala fragor dr rekommendationerna i
bada dokumenten till stor del konsensusbaserade (se dven Otillrdcklig
kunskap om vardens effekter).

Nedan ges korta beskrivningar av vad som anges i dokumenten vad géller
nagra av de fradgor som bedomts ha hog relevans for kartlaggningen.

Tildelning av k&nstillhérighet — Chicagopublikationen
Kunskapen om den genetiska basen for den minskliga konsutvecklingen har
vuxit men mycket aterstar att uppticka. I Chicago-dokumentet fran 2006
anges att en specifik molekylar diagnos kan stéllas for endast 20 procent av
de barn som f6ds med intersexuella tillstdnd. Hér ses dock en stor variation.
Medan det 4r mojligt for majoriteten av de barn 46,XX som fods viriliserade
med CAH kan en definitiv diagnos stillas for endast hélften av barn 46,XY
som fods med ett intersextillstind. Aven i uppdateringen fran 2016 pekas pé
att mycket aterstar att utforska vad géller tillstdndens genetiska bas.

Chicago-dokumenten beskriver de faktorer som bor beaktas vid beslut om
vilken konstillhorighet ett barn ska tilldelas. Har ingar

+ sannolik framtida konsidentitet

* den forvintade formagan att fungera sexuellt

« kirurgiska mojligheter, indikationer och risker

» mojligheter till framtida fertilitet

* prenatal exponering for androgent hormon

+ risker for malignitet i konskortlar

* psykosociala faktorer (familjen, socialt, kulturellt).

Formaga att fungera sexuellt ses som en central faktor, &ven om den bedéms
som véldigt svar att predicera och inte bara paverkas av anatomiska forut-
sdttningar utan dven av interpersonella relationer. Ingen faktor dr dock
genomgaende viktigare dn nagon annan. Vilka faktorer som tillméts storst
betydelse samt beslutet om tilldelning av konstillhorighet bor, enligt Chi-
cagodokumenten, alltid individanpassas och kan dven leda till olika beslut
inom ett och samma tillstand.

Graden av exponering for androgent hormon under fostertiden ar en faktor
som fatt forhallandevis storre utrymme 1 uppdateringen frén 2016 &n i1 den
forsta publikationen fran 2006. Enligt det senare dokumentet finns idag ett
okande stod for att exponeringsnivderna under fostertiden har samband med
senare konsidentitet och sexuell orientering, sarskilt for barn med karyotyp
46,XX och nidr konsidentitet mits pd ett kontinuum (snarare dn som en binir
klassifikation). Barn 46,XY som helt saknat exponering for androgent
hormon under fostertiden anges néstintill alltid utveckla kvinnlig kdnsidenti-
tet (avser tillstdinden CAIS och fullstindig gonadal dysgenesi).

For barn 46,XY bor beslutet om konstillhorighet enligt Chicagodokumen-
ten baseras pé den fysiska utvecklingen, den hormonella insondringen,
forekomsten eller frinvaron av en genetisk mutation samt responsen pa
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hormonbehandling (i synnerhet med dihydrotestosteron). Fér barn 46, XY
med partiell androgenokénslighet (PAIS) rekommenderas tilldelning av
manlig konstillhdrighet om behandling med dihydrotestosteron resulterar i en
tydlig tillvixt av penis och om den genetiska analysen visar pad en orsakande
genvariant. Nér androgena effekter av testosteronbehandlingen saknas
forordas tilldelning av kvinnlig konstillhorighet vid 46,XY PAIS. Aven
forutsittningarna for fallosplastik kan, enligt 2006 ars dokument, bidra till
beslutet om konstillhorighet 1 vissa fall.

Liksom tidigare rekommenderas att barn 46,XX CAH tilldelas en kvinnlig
konstillhorighet. Detta med hinvisning till framtida mdjligheter till fertilitet
och att 95 procent senare utvecklar kvinnlig konsidentitet. Samtidigt 6ppnar
man 1 dokumentet frdn 2016 upp for att manlig konstillhorighet ska kunna
overvigas for de barn 46,XX CAH, for vilka en hog androgen exponering
under fostertiden medfort néstintill fullstandig maskulinisering av de yttre
konsorganen (Prader 4-5). Skélet dr att uppfoljningar tyder pa att tilldelande
av manlig konstillhorighet 1 dessa fall kan falla vl ut ndr omgivningen ér
stottande. Aven de risker som de feminiserande kirurgiska ingreppen innebér
for personens framtida genitala sensitivitet anges som stod for resonemanget.

Utover den nya tanken om tilldelande av manlig konstillhdrighet vid
46,XX CAH visar formuleringarna dven att ett beslut om kvinnlig konstillho-
righet vid tillstdndet ofta dr forenat med kirurgiska ingrepp som bekréftar
beslutet. Den ndra kopplingen mellan tilldelning av juridisk konstillhorighet
och kirurgi ar generell i Chicagopublikationerna pa sa vis att de bada mo-
menten diskuteras utan atskillnad.

Tilldelning av konstillhérighet — ISNA-handboken
ISNA-handboken ger inga tillstdndsspecifika rekommendationer for tilldel-
ning av konstillhorighet. Daremot gors en generell dtskillnad mellan tillde-
landet av konstillhorighet och medicinska och kirurgiska insatser. Har
definieras tilldelning av konstillhorighet ("gender assignment™) som en
enbart juridisk och social process som 1 sig inte medfor eller stéller krav pa
beslut om sadana insatser. Tvdrtom anges att det initiala beslutet om barnets
juridiska tillhorighet inte bor bekréiftas med medicinska och kirurgiska
atgérder (se kommande avsnitt om kirurgiska ingrepp).

Vad giller sjilva beslutsfattandet pekas i bdda riktlinjerna pa vikten av att
tillgangliggora all information fran utredningen for fordldrarna och att
involvera dem i beslutet om sitt barns konstillhorighet. I ISNA-handboken
skrivs dessutom fram att teamet visserligen kommer fram till en rekommen-
dation men att beslutet om konstillhorighet huvudsakligen bor tas av forald-
rarna. Deras aktiva deltagande anses som centralt da de ansvarar for barnets
omvardnad samt dr juridiskt ansvariga. Handboken beskriver att fordldrarna
— innan beslut fattas — bor ha fatt all information fran utredningen forklarad
for sig av teamet, tillsammans med den tillgdngliga kunskapen (och radande
osdkerheten) vad géller framtida konsidentitet hos personer med liknande
tillstdind som deras barn.

Kirurgiska ingrepp — Chicagopublikationen
I den uppdaterade publikationen fran 2016 beskrivs den generella svarigheten
1 att ta beslut om genitala och gonadala kirurgiska ingrepp i ett virdomrade
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dér olika dsikter rdder och den vetenskapliga kunskapen ér otillricklig for att
ge vigledning. Ett delat beslutsfattande, dér fordldrar ges fullstédndig infor-
mation fOr att kunna delta, beskrivs som nodvindigt. For att ett delat besluts-
fattande ska vara mojligt behover vardens expertkunskaper om ingreppens
risker, fordelar och osdkerheter formedlas pa ett pedagogiskt sétt, och
fordldrarna behover ges tillriacklig tid for bearbetning och tillfélle att stélla
foljdfragor [5].

Vad giller tillstdndsspecifika rekommendationer anges for barn 46,XX
med CAH att genital kirurgi bor 6vervigas endast vid kraftig maskulinisering
av de yttre konsorganen. Vidare anges att reduktionen av klitoris bor ske vid
samma tillfille som en eventuell urogenital korrigering, dir separation av
vagina och urinror ingdr. Ingreppet 1 klitoris bor vara nervsparande och
fokusera pé funktionalitet snarare an utseendeméssiga aspekter. Enligt
publikationen frdn 2006 antas det allmént att tidiga kosmetiska ingrepp som
detta minskar fordldrarnas stress och forbéttrar deras kdnslomissiga anknyt-
ning till barnet, dock noteras att en vetenskaplig grund for antagandet saknas
[s. 557]. Det finns enligt dokumentet inte heller tillrdcklig evidens for att
Overge den tidiga separationen av vagina och urinrér. Valet av tidpunkt
motiveras av bland annat tillgdngen pé Ostrogen i vdvnaderna under de forsta
levnadsménaderna och dess goda effekter pd lakningsprocessen. Ytterligare
operation for vaginal rekonstruktion vid 46,XX CAH kan dock behovas i
puberteten.

Vad giller intersexuella tillstdnd hos barn 46,XY som innefattar hypospa-
dier rekommenderas sedvanliga kirurgiska tekniker for korrigering av
chordee (medfodd nedatbdjning av penis), korrigering eller rekonstruktion av
urinrér samt omdémesgillt anvindande av testosteronsupplement.

Kirurgiska ingrepp — ISNA-handboken

Aven i ISNA-handboken rekommenderas att forildrar delges fullstindig
information om den tillgéngliga kunskapen i fraga om risker och mojliga
komplikationer med tidiga kirurgiska ingrepp. Dérutdver rekommenderas att
varden bor forespraka ett senareldggande av all kirurgisk behandling utom av
operationer som behovs for att undanrdja ett allvarligt hot mot barnets
fysiska hélsa. Som exempel pa saidana medicinskt nddviandiga ingrepp anges
att skapa en urindppning nér en sddan saknas och avldgsnande av malign
viavnad. Operationer som syftar till att bekrdfta en konstillhorighet bor enligt
handboken vénta tills dess att personen sjilv kan uttrycka hur kroppen ser ut,
kanns och fungerar och dirmed samtycka till behandling. Samma resone-
mang anfors nér det géller behandling med konshormoner och borttagande av
(friska) konskortlar.

Vidare anges 1 ISNA-handboken att genital kirurgi ibland erbjuds for att
minska fordldrars oro for sitt nyfodda barn men att fordldrars oro istillet bor
bemotas med psykosocialt stod och radgivning fran personer med omrades-
kompetens. Formedlande av kontakter med andra forédldrar i liknande situa-
tion (och kanske @ven med deras barn) rekommenderas for att minska de
nyblivna fordldrarnas upplevelse av ensambhet i situationen och for att
levandegora alternativet att avvakta med valbar kirurgi. De nyblivna forild-
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rarna kan da ges tillfille att stdlla frdgor om hur férdldrar med mer erfarenhet
klarat psykosociala utmaningar under barnets uppvaxt.

Information till den primart berérde och bemdtande

I motsats till det tidigare forhdllningsséttet forordas idag unisont att barnet
fortlopande ges aldersanpassad information om sitt tillstind och om genom-
gingna behandlingsinsatser under uppvixten. Enligt bdde Chicagopublika-
tionen fran 2006 och ISNA-handboken bor barnet i takt med 6kande mognad
och utveckling ges information om sin karyotyp, diagnos, konskortlar och
mojligheter till framtida fertilitet. For den person med intersexuellt tillstand
som efter 18 ars dlder begér ut sin journal bor ingen ny information fram-
komma [1, 9, 10]. Processen kriver ett flexibelt samarbete med fordldrarna
som bor initieras frén det att diagnosen stéllts [1]. ISNA-dokumentet fram-
haller dven att professionellt stod bor ges till fordldrar som av nagot skal
onskar skjuta upp eller undanhélla informationen fran sina barn [9].

Vad giller bemdtande anges bland annat att medicinsk fotografering och
undersokningar av genitalier bor ske med restriktivitet och att undersékning-
arna inte bor involvera fler ldkare 4n nodvéndigt [1, 9]. Bilder fran medicinsk
fotografering bor hanteras med forsiktighet. ISNA-handboken innehaller
dérutover ytterligare beskrivningar vad géller stod och information till
fordldrar samt av icke-stigmatiserande sprak och bemoétande 1 samband med
omhéndertagande av barnet.

Eventuell vaginal dilatation (uttdnjning) ska enligt bada riktlinjerna pbor-
jas forst i puberteten dé den unga personen sjdlv kan ta stéllning till och
utfora behandlingen.

Stéd till féréldrar vid barnets fédelse

Utdver den stress som vanligen omgérdar ett barns fodelse innebar upptick-
ten av ett intersexuellt tillstdnd en ytterligare kénslomaissig pafrestning for
fordldrarna. Initialt behover de fa information om tillstdndet och dess mojliga
orsaker, mdjligheter att stilla fragor, psykosocialt stod och, vid behov,
formedling av ytterligare vardkontakter. ISNA-handboken férordar i sam-
manhanget att en medlem i det multidisciplinira teamet utses som fordldrar-
nas kontaktperson, med uppgiften att hilla dem fortlopande informerade
under utredning och vard samt att utgora en lank till olika resurser och
stodfunktioner. Mojligheten till tidig kontakt med andra fordldrar som varit i
samma situation forordas i bada riktlinjerna, da stor ldttnad kan komma av att
dela upplevelsen med andra och att se att intersexuella tillstand inte &r sa
ovanliga som man trott.

Nationella vardprogram

Nedan beskrivs kortfattat de nationella vardprogram for omhéndertagande
vid intersexuella tillstind som identifierats under kartliggningen.

Generellt vardprogram f&r DSD/intersextillstand
Barnlikarforeningen publicerade 2007 Handlingsprogram for barnlékare,
Disorders of sex development, DSD, Intersex” [11]. Programmet &r kortfattat
och innefattar huvudsakligen en instruktion till forlossningsavdelningar om

VARD OCH BEHANDLING AV PERSONER MED INTERSEXUELLA TILLSTAND
SOCIALSTYRELSEN



nir DSD-team bor kontaktas samt en beskrivning av utredningens innehéll
(anamnes, anatomisk undersokning, provtagningar). Darutover omnamns
andra centrala teman, ddribland medicinska och kirurgiska behandlingsinsat-
ser, en rekommendation om restriktivitet vid fotografering av barnets genita-
lier och beslut om konstillhorighet.

Enligt Barnldkarforeningens handlingsprogram bor forlossningsavdelning-
arna kontakta teamet samma dag som barnet fods vid foljande situationer och
symtom:

» uppenbart oklart koén

* Dbilateralt icke palpabla testiklar hos fullgdnget barn

* hypospadi med andra tecken pé bristande virilisering

* hypospadi och retentio testis

» misstanke om klitorishypertrofi

* Dbakre labial fusion, sinus urogenitale

* inguinalt brack hos flicka, med palpabel gonad

* nér det finns DSD i familjen/slakten

* ndr genitalia inte Overensstimmer med prenatal karyotyp.

Programmet betonar vikten av att forlossningspersonal inte gissar barnets
kon utan informerar fordaldrarna om att konet dr osédkert och ska utredas.

Vardprogram fér CAH

Utover det generella handlingsprogrammet for DSD/intersextillstand finns
dven Barnldkarforeningens nyligen uppdaterade vardprogram for kongenital
binjurebarkshyperplasi CAH [12]. Det vander sig till barnendokrinologer och
innehéller huvudsakligen riktlinjer for diagnostik och for den livsldnga
medicinska behandlingen av tillstdndet. Ett avsnitt beror sérskilt barn 46,XX
med CAH och beskriver bland annat riktlinjer for urogenital och feminise-
rande kirurgi.

Den feminiserande kirurgin vid 46,XX CAH utgors av klitorisplastik,
vulvaplastik och vaginalplastik. Enligt programmet ar malet med kirurgin
god kosmetik, vilbevarad kénsel och separata mynningar for uretra och
vagina som mdjliggor sexuell aktivitet. Ingreppen gors vid ett och samma
operationstillfille. Klitorisplastik ska genomforas med bevarad nerv- och
karlforsorjning.

Av vardprogrammet framgar dven att feminiserande kirurgi vid CAH ar
under omvirdering. En mer restriktiv hallning n tidigare forordas, diar
graden av virilisering och tidpunkten for operation diskuteras enligt foljande:

» En méttlig klitorisforstoring bor inte dtgirdas kirurgiskt med hénvisning
till att all klitorisplastik innebdr en risk for sensibilitetsstorningar.

* Beslut om operation bor vénta till 6-12 manaders alder eftersom klitoris ar
svullen neonatalt och dédrfor mer framtradande dn ndgra manader senare.

Vardprogrammets avsnitt om viriliserade barn 46,XX med CAH innehaller
dven riktlinjer for det initiala omhéndertagandet av fordldrarna, dé barnets
psykosociala anpassning dr beroende av fordldrarnas formaga att hantera
situationen. Hir ses bland annat rdd om att minska risken f6r skam och
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fixering vid barnets genitalier och om att undvika onddiga och upprepade
genitala undersdkningar och demonstrationer.

En 6ppen kommunikation med foréldrarna och deras medverkan i alla
beslut bor efterstrivas enligt vardprogrammet. En tidig 6ppenhet mot barnet
bor planeras tillsammans med fordldrarna, dér informationsprocessen bor
anpassas till barnets 6kande kognitiva och psykologiska utveckling. Uppfol;-
ning vid 1 och 4 ars dlder syftar till en psykologisk beddmning av huruvida
krisforloppet hos fordldrarna ar det forvintade och huruvida 6verbeskydd av
barnet haller pa att utvecklas.

Vardprogram fér hypospadier

Det finns ett mycket kortfattat nationellt vardprogram for hypospadier som
utarbetats av de centra dir operationerna genomfors (de fyra barnkirurgiska
klinikerna samt plastikoperatdrer i Malmo och Linkoping). Programmet finns
inte publicerat. Det anvénds internt och uppdateras vid &rliga méten [13].

Ofillrécklig kunskap om vardens effekter

Enligt den uppdatering av Chicago-6verenskommelsen som publicerades
2016 ar det vetenskapliga underlaget fortsatt otillrackligt for att ge vagled-
ning i centrala fragor som tilldelande av konstillhorighet, prediktorer for
utveckling av konsidentitet, tidpunkter for och samtycke till kirurgiska
ingrepp samt metoder for bevarande av fertilitet. Effekterna av de tidiga
ingreppen, liksom av alternativet att vixa upp utan att genital kirurgi genom-
fors, dr okdnda. Risken for stigmatisering lyfts fram som ett av de utfall som
behover studeras i ssmmanhanget [5].

Fragorna om nér operationer bor genomforas och ingreppens irreversibla
effekter beskrivs som en kélla till oro. I publikationens sammanfattning
anges att beslut under spadbarnsaren om tilldelning av konstillhorighet och
kirurgiska ingrepp 1 konsorgan och konskortlar dven fortsittningsvis innebér
ett risktagande (“continue to carry risk™) [s. 159].

Vilken typ av kunskap ar mojlig att erhdlla inom
vardomré&det i framtiden?

Studier dir deltagarna fordelas slumpmassigt (randomiseras) till interven-
tions- och jamforelsegrupp och dérefter foljs dver tid anses vanligen ge den
mest tillforlitliga kunskapen om insatsers effekter. Experter framhéller att
randomiserade studier vare sig dr praktiskt mojliga eller etiskt lampliga att
genomfora inom vardomradet [7]. Sannolikheten for att den typen av kun-
skap ska erhallas i framtiden &r saledes 1ag.

En metodologiskt komplicerande faktor dven for prospektiva longitudi-
nella studier utan jamforelsegrupp (dir endast de som erhallit insatsen foljs
over tid) ar att behandlingarnas betydelse och effekter kan bedémas forst nér
personerna natt vuxen alder. Risken dr hog att deltagare faller bort under
uppfoljningstiden, vilket underminerar studiernas validitet. Mojligheten att fa
ihop storre undersokningsgrupper forsvaras ocksa av tillstandens sillsynthet
och heterogenitet samt av fragestillningarnas kénsliga karaktér. I Chicago-
dokumentet fran 2016 forordas fler prospektiva uppfoljande undersdkningar
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och kvalitativa studier for kunskapsbyggande. De svenska DSD-teamen
bedriver sddana studier (se kapitlet Teamens organisation och arbetssiitt).
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Juridiska ramar

VAardnadshavares ansvar for barnets vard

Den som har vardnaden om ett barn har enligt fordldrabalken (FB) ansvar for
barnets personliga forhéllanden och ska se till att barnets behov blir tillgodo-
sedda (6 kap. 2 §). Vardnadshavaren har dven ratt och skyldighet att be-
stdimma 1 frdgor som ror barnets personliga angeldgenheter, till exempel
hélso- och sjukvard (6 kap. 11 § FB).

Tilldelning av juridisk konstillhérighet

Barn som fods 1 Sverige registreras enligt folkbokforingslagen (1991:481).
Av 24 § folkbokforingslagen framgér att ett barns fodelse ska anmélas till
Skatteverket. Om barnet fods pé ett sjukhus eller ett enskilt sjukhem ska
inrdttningen gora anmélan. Om en barnmorska hjélper till vid fodelsen i
annat fall, ska hon gora fodelseanmédlan. Anmélan ska gdras s snart som
mojligt. I andra fall ska barnets vardnadshavare gora anmélan inom en
manad fran fodelsen. Det vanliga ar att barnmorskan anmaéler 1 systemet
e-fodsel, varvid barnet tilldelas ett personnummer inom nagra minuter. For
ett barn som utreds av ett DSD-team gors anmélan da utredningen ar slutford
och man kommit fram till vilket kon barnet ska registreras som.

Av 18 § forsta stycket folkbokforingslagen framgér att for varje folkbok-
ford person faststélls ett personnummer som identitetsbeteckning. Person-
numret innehéller fodelsetid, fodelsenummer och kontrollsiffra. Av 18 §
andra stycket folkbokforingslagen framgar att fodelsetiden anges med sex
siffror, tva for aret, tva for ménaden och tva for dagen i nu ndmnd ordning.
Fodelsenumret bestér av tre siffror varav den tredje dr udda for méin och jaimn
for kvinnor.

Det finns ingen sérskild reglering for tilldelande av juridisk konstillhorig-
het nér ett barn har ett intersextillstdnd. Det som finns dr den mer allmédnna
regleringen om folkbokforing och bestimmelserna om vardnadshavares rétt
och skyldigheter som anges i FB (se ovan). I de fall barnets biologiska kon
inte ar entydigt pojke eller flicka ska beslutet om juridisk konstillhorighet
dérfor fattas i samrad med och med vardnadshavares samtycke.

Ingrepp i kdnsorganen

Den enda lag som specifikt reglerar ingrepp 1 kdnsorgan och konskortlar dr
lagen (1972:119) om faststillande av konstillhorighet i vissa fall (konstill-
horighetslagen). Lagen reglerar primért dndring av juridisk konstillhorighet
och endast om sadan godkénns kan ingrepp i konsorganen och konskortlarna
overvigas och ges tillstand. Personer med medfodd avvikelse i konsutveck-
lingen och personer med konsdysfori dr de tva grupper som omfattas av
konstillhorighetslagen. Lagen beskrivs mer utforligt 1 slutet av det hir
kapitlet tillsammans med de &dndringar som foreslagits i betinkandet Juridiskt
kén och medicinsk konskorrigering (SOU 2014:91).
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Konstillhorighetslagen medger ansdkan 1 situationen dér ett barn, med
medfodd avvikelse i konsutvecklingen, under uppvéxten inte finner sig
tillratta i det valda konet. Om diagnosen fortsatt anses foreligga kan dndring
av konstillhorigheten ske med tillampning enligt 2 § konstillhorighetslagen
(prop. 2011/12:142, s. 37-38.) I samband med ansdkan om juridisk faststél-
lelse enligt 2 § far tillstdnd ges till att ingrepp gors 1 konsorganen i syfte att
gora dem mer lika det andra konets (4 §) (Se &ven kommande avsnitt Kons-
tillhorighetslagen).

De tidiga kirurgiska ingrepp som dr i fokus for kartldggningen regleras
dock inte i konstillhorighetslagen utan sker med stdd av hilso- och sjuk-
vérdslagen (1982:763), HSL".

R&tten till information om vardalternativ

Varje patient ska enligt 3 kap. 1 § patientlagen (2014:821) ges information
om bland annat sitt hilsotillstind och de metoder som finns f6r undersok-
ning, vard och behandling. Patienten ska dven informeras om det forvéintade
vard- och behandlingsforloppet och om olika behandlingars risker for
komplikationer och biverkningar. Nér patienten &r ett barn ska dven vérd-
nadshavaren fa informationen (3 kap. 3 §). Vardnadshavaren blir den priméra
mottagaren nér informationen inte kan ges till patienten, exempelvis nér
patienten &r ett spadbarn (3 kap. 4 §).

Tillgdngen till information 4r avgorande for patientens (eller vardnadsha-
varens) mojlighet att utdva sjalvbestimmande och vara delaktig i varden.
Informationen ska darfor anpassas till mottagarens alder, mognad, erfarenhet,
sprakliga bakgrund och andra individuella forutséttningar (3 kap. 6 §). Den
ska lamnas skriftligen om det behdvs med hénsyn till mottagarens individu-
ella forutséttningar eller om mottagaren ber om det (3 kap. 7 §). Nér patien-
ten &r ett spddbarn behdver informationen siledes pd motsvarande sétt
anpassas till vardnadshavaren.

Den som ger informationen ska sa 1dngt som mojligt forsékra sig om att
mottagaren har forstatt innehallet i och betydelsen av den ldmnade informa-
tionen (3 kap. 7 §). Om mottagaren Onskar avsta fran information ska detta
respekteras (3 kap. 6 §).

Vard i samrdd

Halso- och sjukvarden ska sé langt som mdjligt utformas och genomforas 1
samrdad med patienten (5 kap. 1 § patientlagen). Varden ska bygga pa respekt
for patientens sjilvbestimmande och integritet (4 kap. 1 § patientlagen samt
2 a § HSL) och far som huvudregel inte ges utan patientens samtycke (4 kap.
2 § patientlagen). Nar patienten &r ett barn dr det enligt fordldrabalkens regler
vardnadshavarnas samtycke som sjukvarden ska soka.

Av bade hilso- och sjukvardslagstiftningen och fordldrabalken framgar
emellertid att man i takt med barnets stigande dlder och mognad ska ta allt

5 I forarbetena till konstillhdrighetslagen framgar att ingrepp i syfte att bota eller forebygga sjukdom samt sddana
ingrepp som sker efter det att faststillelsebeslut har meddelats och som syftar till att understryka den efterstrivade
konskaraktéren faller utanfor lagens tillimpningsomréde. Inte heller ingrepp i kdnsorganen pa barn, vilkas kon dnnu
inte registrerats, omfattas av bestimmelserna. Ingrepp pa nyfodda barn, som innebér korrigering av de yttre
genitalierna i riktning mot den konstillhorighet som anses vara den funktionellt limpligaste, bor fa utforas av lakare
utan sérskilda inskrankningar (prop. 1972:6 s.28).
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storre hdnsyn till barnets vilja. Nér patienten &r ett barn anger patientlagen att
barnets instdllning till den aktuella varden eller behandlingen sa langt som
mojligt ska klarldggas. Barnets instillning ska tillmitas betydelse i forhal-
lande till hens dlder och mognad (4 kap. 3 §). Fordldrabalken anger att
vardnadshavaren i takt med barnets stigande alder och utveckling ska ta allt
storre hdnsyn till barnets synpunkter och 6nskemal (6 kap. 11 §). Barnet ska
saledes ha ett medinflytande som med tiden tangerar, eller under vissa
omsténdigheter overgar till, ett sjdlvbestimmande.

Nér barnet har tva vardnadshavare ska de gemensamt bestimma om bar-
nets personliga angeligenheter. Ar en av vardnadshavarna till foljd av
franvaro, sjukdom eller annan orsak forhindrad att ta del i sddana beslut
rorande vardnaden som inte utan oldgenhet kan uppskjutas, bestimmer den
andre ensam. Denne far dock inte ensam fatta beslut av ingripande betydelse
for barnets framtid, om inte barnets bista uppenbarligen kraver det (6 kap. 11
§ och 6 kap. 13 § FB). Om vardnadshavarna har olika standpunkter och
barnet inte har beslutskompetens saknas alltsé det samtycke som kravs for att
genomfora en vérdinsats®.

Regler for journalforing

Syftet med att fora patientjournal &r i forsta hand att bidra till en god och
saker vard av patienten. Journalen ska dven vara en informationskéalla for
patienten och kan vara ett viktigt stod i kommunikationen och samradet
med patienten, enligt patientdatalagen (2008:355), PDL, 3 kap. 2 §, samt 5
kap. 1 § patientlagen. I en patientjournal ska det vara létt att folja vilka
beddmningar och dverviganden som gjorts, liksom att se eventuella kompli-
kationer eller vardskador som forekommit samt prognosen for den behand-
lade sjukdomen eller tillstdndet.

PDL tillampas vid vardgivares behandling av personuppgifter inom hélso-
och sjukvarden, dér journalforing ar ett exempel (1 kap. 1 §). Personuppgif-
terna ska utformas och i 6vrigt behandlas si att patienters och Gvriga registre-
rades integritet respekteras (1 kap. 2 § och 10 kap. 1 § forsta stycket patient-
lagen). Uppgifterna ska hanteras och forvaras sa att obehdriga inte far
tillgang till dem (1 kap. 2 §). I PDL och i Socialstyrelsens foreskrifter
(SOSFS 2008:14) om informationshantering och journalforing i hilso- och
sjukvarden finns bestimmelser om vad en patientjournal ska innehalla (3
kap. 5-8 och 11 §9§).

Vardgivaren ska enligt SOSFS 2008:14 ha rutiner for journalforing och
hantering av patientuppgifter. En patientjournal ska innehdlla de uppgifter
som behovs for en god och séker vard av patienten (3 kap. 6 §). Journalen
ska till exempel innehélla uppgifter om den information som ldmnats till
patienten, dennes vardnadshavare och 6vriga nérstdende och om de still-
ningstaganden som gjorts 1 frdga om val av behandlingsalternativ och om
mojligheten till en ny medicinsk bedomning (3 kap. 6 §). Om en patient

® Det finns numera ett undantag i 6 kap. 13 a § FB. Stér barnet under vardnad av tva vardnadshavare och samtycker
endast den ena till en atgérd till stod for barnet, far socialndmnden besluta att atgérden far vidtas utan den andra
vardnadshavarens samtycke om det krivs med hénsyn till barnets basta och dtgiarden giller psykiatrisk eller
psykologisk utredning.
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drabbats av en vardskada ska uppgifter om den information som ldmnats till
patienten eller nirstdende antecknas i journalen (3 kap. 8 §).

Patientjournalen ska dven innehalla uppgifter om lamnade samtycken och
om patientens egna onskemal om vard och behandling (3 kap. 7 § SOSFS
2008:14). Om patienten, eller patientens vardnadshavare nér patienten &r ett
barn, har beslutat att avsté fran viss vard eller behandling ska patientjourna-
len innehalla uppgift om detta (3 kap. 6 § PDL).

Regeringsformen

Av 2 kap. regeringsformen (1974:152), RF, framgér grundlidggande fri- och
rattigheter som géller i Sverige. Enligt 2 kap. 8 § dr var och en gentemot det
allménna skyddad mot pétvingat kroppsligt ingrepp. Den europeiska kon-
ventionen angaende skydd for de manskliga réttigheterna och de grundlag-
gande friheterna, Europakonventionen, och dess tilldggsprotokoll géller som
svensk lag och har getts en sirskild konstitutionell stidllning i 2 kap. 19 § RF.
Dar framgar att lag eller annan foreskrift inte far meddelas 1 strid med
Sveriges dtaganden pa grund av Europakonventionen.

Folkrattsliga &dtaganden

Mainskliga réttigheter preciseras i olika internationella §verenskommelser
som dr forpliktande for de stater som ratificerar dem, dock utan att vara
bindande i juridisk mening. Sverige har ratificerat bland annat FN:s konven-
tion om barnets réttigheter som antogs 1989 (barnkonventionen). I denna ses
huvudprinciper om bland annat att barnets bésta alltid ska beaktas vid beslut
som ror barnet (artikel 3), om barnets ritt att komma till tals och fa sina
asikter beaktade (artikel 12) och om barnets ritt till skydd for privatliv
(artikel 16).

Enligt artikel 4 i barnkonventionen ska konventionsstaterna bland annat
vidta alla lampliga lagstiftnings-, administrativa och andra atgéirder for att
genomfora de rittigheter som erkiinns i konventionen. Ar 2010 antog riksda-
gen en strategi for att stirka barnets réttigheter (prop. 2009/10:232), dér det
bland annat framgar att all lagstiftning som ror barn ska utformas 1 Gverens-
stimmelse med barnkonventionen.

Barnrittighetsutredningen foreslér 1 betdnkandet Barnkonventionen blir
svensk lag (SOU 2016:19) en lag om inkorporering av barnkonventionen,
atgirder som behover vidtas vid en inkorporering samt ett antal forfattnings-
forslag for att stirka barnets réttigheter i svensk lagstiftning. Bland annat
foreslas en ny bestimmelse i1 forvaltningsprocesslagen (1971:291) och
forvaltningslagen (1986:223) enligt vilken barnets bésta ska utredas och
sarskilt beaktas i drenden och mal som rér barn, samt att barn ska fa relevant
information och ges mojlighet att framfora sina dsikter. Socialstyrelsen
framfOr 1 sitt remissvar pa betdnkandet att det i1 det fortsatta transformerings-
arbetet kan finnas anledning att se 6ver hur barnperspektivet ytterligare kan
tillgodoses inom hilso- och sjukvarden, bland annat rétten till sjalvbestim-
mande och inflytande 6ver varden och vilka ytterligare fordndringar i HSL
och patientlagen som eventuellt &r nddvéndiga fOr att stirka barns réttigheter
i enlighet med barnkonventionen. Vidare framfors att det resonemang som
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fordes 1 delbetdnkandet av patientmaktsutredningen (SOU 2013:2) om barns
delaktighet i sin egen vérd, bor byggas vidare pa.

Konstillhorighetslagen

Konstillhorighetslagen medger ansdkan om att fa &dndra juridisk konstillho-
righet fran tva grupper, dels personer med kénsdysfori’, dels personer med
medfodd avvikelse i konsutvecklingen. Kriterierna for att f4 dndra juridisk
konstillhorighet for respektive grupp beskrivs 1 de tva forsta paragraferna.
Enligt 1 § kan personer med konsdysfori beviljas faststéllelse om de har fyllt
18 ar och konsidentiteten dr fast forankrad. Enligt 2 § kan faststéllelse
beviljas for personer med medfodd avvikelse i konsutvecklingen om en
andring av konstillhorigheten dr

a) forenlig med utvecklingen av konsidentiteten, och
b) mest forenlig med sokandens kroppsliga tillstand.

En person med medfodda avvikelser i konsutvecklingen, som tilldelats fel
konstillhorighet under barndomen, kan alltsd ansdka om att d&ndra den
juridiska konstillhdrigheten enligt 2 §. Om personen har fyllt arton ar gors
ansokan av personen sjdlv. I 6vriga fall gors ansdkan av vdrdnadshavaren.
Avser ansOkan ett barn som har fyllt tolv ar, ska barnet 1dmna sitt samtycke.
Aven om samtycke inte behdvs, ska héinsyn tas till barnets vilja med beak-
tande av dess alder och mognad.

Ingrepp 1 kdnsorganen och kdnskdrtlarna tas upp 14 § respektive 4a §.
Tillstand till ingrepp ges endast under forutsittning att &ndring av juridisk
konstillhorighet godkénts enligt 1 § eller 2 §. Nar det giller personer med
medfodda avvikelser i konsutvecklingen framgér av 4 § samt av 2 § tredje
stycke att fordlder kan ansdka om ingrepp i sitt barns kénsorgan och att barn
som fyllt 12 ar maste samtycka till ingreppet. Nér barnet &r under 12 ar ska
hénsyn tas till barnets vilja, med beaktande av barnets dlder och mognad. Av
4a § framgar att ansokan om avlidgsnande av konskortlarna endast kan goras
av den sjdlv berdrde 1 vuxen dlder.

Férslag att separera medicinsk och juridisk kbnskorrigering
I betankandet Juridiskt kén och medicinsk konskorrigering (SOU 2014:91)
har forslagits att konstillhorighetslagen ska erséttas med tva nya lagar, en lag
om dndring av juridiskt kon samt en lag om tillstdndsprovning av ingrepp av
konsorganen och avldgsnande av konskortlarna. Utredningen konstaterar att
den enskilde i nuldget tvingas att genomga nagon form av medicinsk utred-
ning for att ha mojlighet till &ndrad konstillhorighet, bidde enligt 1 § och 2 §
konstillhorighetslagen. Med hinvisning till respekten for den enskildes
integritet och sjilvbestimmande framhéller utredningen vikten av att gene-
rellt gora faststillande av juridiskt kon till en administrativt enkel process
som inte involverar krav p medicinska beddmningar.

Vad giller éldersgrianser for dndring av juridisk konstillhorighet foreslas
att barn generellt ska kunna ansdka om éndrad juridisk konstillhdrighet utan

"Ilagen avses i 1 § personer vars konsidentitet inte stimmer med det registrerade kénet och som inte har medfodda
avvikelser i konsutvecklingen.
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fordlders samtycke fran 15 ars lder. Barn och unga som har fyllt 12 &r men
inte 15 ar foreslds kunna ansoka tillsammans med vardnadshavaren, som i de
fallen alltsd maste samtycka. Mojlighet till &ndring av juridiskt kon foreslas
inte allmént for barn yngre én 12 &r, utan endast for barn med medfodd
avvikelse i konsutvecklingen, dd@ man menar att behovet for denna grupp kan
komma att uppsté tidigare®.

Vad giller kirurgiska ingrepp innebér forslaget generellt att ingrepp i
konsorganen och konskortlarna ska kunna tillstindsprovas utan att den
juridiska konstillhorigheten dndras. For gruppen personer med medfodda
avvikelser 1 kdnsutvecklingen gér utredningen bedémningen att kraven for
att en ung person ska erhalla tillstand till kirurgiska ingrepp &r att vederbo-
rande har fyllt 15 &r, att virdnadshavaren ansdker om tillstdnd och att den
unge har tillrdcklig mognad att samtycka till ingreppet.

8 Andring ska i dessa fall kunna komma till stdnd om det till ansikan bifogas ett intyg om att en éndring ér i enlighet
med utvecklingen av barnets konsidentitet och i enlighet med barnets vilja, med beaktande av barnets alder och
mognad. Situationen utgdr det enda undantaget i de lagda forslagen fran principen att halla processen for juridisk
konskorrigering fri fran medicinska beddmningar. I linje med detta foreslas en strykning av det krav i 2 § som innebdr
att en dndring av juridisk konstillhorighet ska vara mest forenlig med s6kandens kroppsliga tillstand.
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Cenftrala perspektiv

De foridndringar av virdomradet som gt rum under de senaste artiondena har
aktualiserat frgor om vardens innehdll 1 relation till manskliga réttigheter.
Det har foranlett uttalanden fran méanniskoréttsorganisationer, internationella
intresseorganisationer, etiska granskningar och i vissa lander dven lagénd-
ringar.

Barn- och manniskordttsperspektivet

Enligt en nylig avhandling [6] har 1 dagsldget nio olika ménniskorittsorgani-
sationer uppmanat till atgirder for att reducera eller stoppa kirurgiska
ingrepp vid intersexuella tillstdnd som genomfors innan den primért berorde
kan samtycka. Tvéa av dem ges en kort beskrivning hir.

Rapport fran FN:s kommissiondr

I februari 2013 kom en rapport fran FN:s kommissionér for manskliga
rattigheter som lyfter fram personer med intersexuella tillstind som en av
flera utsatta grupper i varden [14]. Fokus for rapporten dr insatser som ges
inom hilso- och sjukvard men som trots detta kan innebéra att den behand-
lade personen blir eller kdnner sig nedvérderad, forodmjukad eller bestraffad.
Insatserna kan ddrmed innebéra ett brott mot den ménskliga réttigheten att
inte utsattas for tortyr eller grym, oménsklig eller fornedrande behandling
eller bestraffning”. Enligt rapporten vilar insatserna ofta pé otillrécklig
vetenskaplig grund och genomfors utan att vara medicinskt nédvéndiga.

Det finns uppenbara skillnader i uppsat mellan behandling som ges 1 hélso-
och sjukvard och situationer som vanligen forknippas med grym och
omaénsklig behandling. FN:s kommissiondr menar att situationerna forenas av
sina negativa konsekvenser for individen. Bland exemplen ses irreversibla
medicinska insatser som ges till psykiatripatienter och personer med intellek-
tuella funktionsnedséttningar, diar den primart berérde inte haft mojligheter
att ge ett informerat samtycke. Barn som fods med intersexuella tillstand
nidmns som en annan utsatt grupp, som ofta utsétts for steriliserande ingrepp
och normaliserande genital kirurgi utan att de sjdlva eller deras fordldrar har
samtyckt till insatserna. FN:s kommissionir uppmanar alla stater att upphédva
lagar som mdjliggor irreversibla vardinsatser for patientgruppen innan
individen sjalv kan samtycka till ingreppen.

Resolution fran Europarddet

Senare under 2013 publicerade Europarddets parlamentarikerforsamling
resolution nr 1952 [15] som uppmairksammar barns rétt till fysisk integritet 1
relation till kirurgiska ingrepp som utfors av andra orsaker dn av medicinsk
nodvéndighet. Kvinnlig konsstympning, omskérelse av pojkar av religidsa
skil och konskorrigerande kirurgi vid intersexuella tillstdnd tas upp som

? Artikel 5 i FN:s konvention om de minskliga réttigheterna.
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exempel pa sadana ingrepp. Resolutionen uppmanar medlemsstaterna att
vidta atgérder for att undersoka ingreppens forekomst och praxis och att vidta
lampliga atgéirder for att skydda ungas fysiska integritet och sjalvbestim-
mande. Vad giller kvinnlig konsstympning foreslds detta omsattas i prakti-
ken genom forbud genom lagstiftning. I frigan om intersexuella tillstand
uppmanas medlemsstaterna att foreta mer forskning for att 6ka kunskapen
om intersexuellas situation, att se till att inget spadbarn eller barn utsitts for
ndgon medicinsk eller kirurgisk behandling som inte dr vital for hélsan, att
garantera personernas fysiska integritet, autonomi och ratt till sjalvbestim-
mande, samt att tillhandahalla rddgivning och stdd till barnens vardnadsha-
vare och familjer (punkt 7.5.3).

Kravlista fran internationellt aktivistforum

Under 2013 dgde dven motet ’3rd International Intersex Forum” rum, dér
aktivister fran 30 intersex-organisationer enades om en gemensam kravlista.
Négra av de sjutton punkterna pé listan'® &terges hér i fri Gversittning och
beskriver krav pa:

+ Lagstiftning mot genomforandet av genital och gonadal kirurgi och annan
konsnormaliserande behandling utan samtycke frin den berdrda individen.

» Att barn med intersexuella tillstand registreras som flicka eller pojke, med
en medvetenhet om att de (liksom andra) kan komma att identifiera sig
med ett annat kon dn det registrerade under sin uppvaxt.

» Att vuxna och beslutsfora minderariga ges mojlighet att dndra sin juridiska
konstillhorighet genom en enkel administrativ procedur och dér icke-binir
konstillhorighet ar en valbar kategori jamte man och kvinna.

» Att personer med intersexuella tillstdnd garanteras ritten till full informat-
ion och tillgdng till journaldokumentation dver sin medicinska historia.

» Erkdnnande av att medikalisering och stigmatisering av intersexuella
tillstdnd resulterar i trauma och psykisk ohélsa.

» Mgjligheter till psykosocialt stod genom deltagande i stodgrupper for
personer med intersexuella tillstand och for berdrda fordldrar.

Lagstiftande atgérder i andra l&dnder

I nagra linder har lagstiftningen dndrats under senare r for att pa olika sétt
vérna rétten till sjdlvbestimmande hos personer med intersexuella tillstdnd.

Férbud och vérdering i juridisk instans
I dagsldget har Malta, Argentina och Chile en antagen eller foreslagen
lagstiftning som direkt begrinsar utforandet av tidiga konsdefinierande
insatser. I Malta &r det sedan 2015 forbjudet att utféra behandlingar och
kirurgiska ingrepp av sociala eller kulturella skél innan personen kan sam-
tycka till dem [6].

I Colombia finns inget direkt forbud. Landets forfattningsdomstol har dock
sedan 1995 tagit flera prejudicerande beslut i samband med att sa kallade

1 Listan i sin helhet finns att lisa p http://ilga-europe.org/what-we-do/our-advocacy-work/trans-and-
intersex/intersex/events/3rd-international-intersex-forum
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tutelas'" inlimnats av personer med intersexuella tillstand eller av berérda
fordldrar. I besluten som rort tidiga kdnsdefinierande insatser har vardnads-
havares ritt att besluta om medicinsk vard for sina barns radkning balanserats
mot barnets rétt att fritt utvecklas som person och finna sin identitet. Domsto-
lens beslut har i praktiken inneburit att virdnadshavare har kunnat bestimma
om kirurgiska ingrepp till dess att barnet natt mellan 5 och 8 ars élder, efter
att domstolen i varje enskilt fall betonat riskerna med ingreppen och med
dokumentationskrav forsdkrat sig om att fordldrarna inte tagit forhastade
beslut [6]. Forfarandet, dir en oberoende instans virderar eller ger tyngd at
beslutet om tidiga konsdefinierande insatser, forutsitter att virdnadshavares
rétt att ta besluten kvarstar men villkoras i avseenden som stirker barnets rétt
till sjdlvbestimmande.

Andrad reglering fér kénsklassificering

Andrad reglering for kénsklassificering forordas av dem som menar att
kravet pa registrering i tva kon bidrar till att de omdiskuterade kdnsdefinie-
rande insatserna genomfors. Diskussionerna omfattar tilligg av en tredje
konskategori men dven alternativen att helt dverge registrering av kon
respektive att skjuta upp kravet pa konsregistrering till vuxen alder [16].

I Tyskland infordes under 2013 en ny lagstiftning, dar kravet pa konsklas-
sificering av nyfdodda som antingen pojke eller flicka togs bort, och som i
praktiken innebér att barn dven kan registreras som “annan” [6]. [ yttrandet
fran det tyska etikradet (se nedan) som publicerades 2012 framgar att &sik-
terna gick isdr vad géller virdet och konsekvenserna av att infora en tredje
konskategori, liksom av alternativen att avskaffa respektive att skjuta upp
registreringen av kon.

Yttranden frdn europeiska etikrdd

Ar 2012 publicerade det tyska etikrdet ett uttalande rorande vard och
behandling vid intersextillstind [16]. Aven Schweiz [17] och Finland [18]
har ldmnat yttranden 1 dessa fragor. Det tyska yttrandet grundas pa enkétsvar
bade fran personer med intersexuella tillstdnd och fran omradesexperter, dar
de senare tillfragats om bland annat rddande praxis och indikationer for
kirurgisk behandling. Nedan aterges i fri Oversittning tva av radets totalt 18
rekommendationer som rér medicinsk och kirurgisk behandling.

Rekommendation 6

’Irreversibla medicinska procedurer som anvénds for att tilldela en konstill-
horighet till manniskor med DSD vars kon ar tvetydigt utgor ett ingripande i
individens rétt till fysisk integritet, till bevarandet av sexuell identitet och
konsidentitet, till en framtid med valmgjligheter och ofta dven till fortplant-
ning. Beslut om sddana procedurer &r strikt personliga och bor darfor alltid
tas av den individ som det beror nér denne ar beslutskompetent. I de fall den
berdrda personen dnnu inte har kompetens att besluta bor sddana procedurer
anvéndas endast efter noggrant 6vervigande av alla deras fordelar, nackdelar,
och konsekvenser pa lang sikt och av skil som obestridligen ser till barnets

' Mekanism som méjliggor for Colombias invénare att inlimna en framstillan till domstol om att deras konstitutio-
nella réttigheter krénkts eller riskerar att krinkas av samhillet [6, s. 573].
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bésta. Ett sddant skil dr under alla omstandigheter tillimpbart om proceduren
i fraga avvirjer ett allvarligt och konkret hot mot den berérda personens liv
eller fysiska hilsa”'?,

Rekommendation 7

”Nar en individ med DSD vars kon inte ar tvetydigt (som vid CAH) dnnu
inte ar beslutskompetent, bor beslutet om att kirurgiskt korrigera genitalierna
i enlighet med konet alltid baseras pa noggrant 6vervigande av savél de
medicinska, psykologiska och psykosociala fordelarna som nackdelarna med
att intervenera tidigt. Barnets bésta ska vara den vigledande principen dven i
dessa situationer. I situationer dér tvivel rader bor operationerna inte utforas
forrdan den berdrda individen dr kompetent att sjilv bestimma”'?.

Som grund for etikrddets rekommendationer 6 och 7 ligger principen om
individens rétt till sjalvbestimmande och de medicinsk-etiska principerna om
att gora gott och om att inte tillfoga lidande eller skada. Den praktiska
betydelsen av att gora gott och att inte tillfoga lidande eller skada kan enligt
yttrandet forstas som ett krav pa att avsta fran eller atminstone skjuta upp
interventioner som kan medfora skada for personens kroppsliga eller psyko-
logiska integritet.

Det tyska etikradet gor en atskillnad mellan barn 46,XX med CAH och
barn med mindre tydligt biologiskt kon som pojke eller flicka, och tillskriver
konsdefinierande insatser i den senare situationen en storre etisk problematik.
Den praktiska betydelsen av en sddan atskillnad kan dock ifragasittas nar
man beaktar formuleringen om tvivel i rekommendation 7 och den osédkerhet
som i nuldget omgérdar besluten om feminiserande kirurgi vid 46,XX CAH
(se kapitlet Diagnostik och behandling).

Exempel pd etiska riktlinjer inom omrdadet

I tyska etikradets yttrande [16] ndmns nagra exempel pé etiska riktlinjer som
utarbetats inom vardomradet.

Gottingen research group

En tysk arbetsgrupp tog 2010 fram forslag pa etiska riktlinjer [19]. Arbetet
involverade kliniskt verksamma experter inom omradet, patientgrupper samt
en medicinsk etiker. Arbetsgruppen identifierade tre grundldggande och
generella etiska principer (1-3 nedan) samt sex mer konkreta rekommenda-
tioner (4-9) for att underldtta implementeringen. Dessa sammanfattas nedan:

1.  Det bista for barnet och den blivande vuxna personen maste vara i
fokus.

1. Barn och ungdomar har ritt att delta 1 beslut som pdverkar dem nu eller
som kommer péaverka dem i framtiden.

2. Familjen och forédldra-barn relationen méste respekteras.

3. En terapeutisk utgangspunkt, priglad av 6ppenhet och acceptans,
behdver uppnas for att frimja en ldngsiktig god fordldra- barn relation.
Formagan att sitta sig in i och forstd den beroérda familjens omgivning,

12[16].s 163.
13 [16].s 164.
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kulturella kontext och virdesystem ar avgdrande for att kunna hjélpa
fordldrarna att hantera olika problem och konflikter.

4.  Alla interventioner maste baseras pa den mest fullstdndiga diagnostik
och bésta mojliga prognos, inklusive barnets och dess familjs hela situ-
ation. For att uppna detta krivs att specialister fran olika discipliner
samarbetar. Ju mindre evidens det finns for en specifik atgérd, desto
viktigare &r det att inhdmta synpunkter fran ytterligare specialister uto-
ver dem som finns 1 det fasta team som arbetar med patientgruppen.

5. Tydliga resonemang och motiveringar maste forega utforandet av
interventioner som saknar tillfredsstéllande vetenskapligt stod. En yt-
terst Overtygande medicinsk indikation dr nddvindig vid interventioner
som kan ha irreversibla konsekvenser for personens kon, sexualitet eller
reproduktiva formaga. Interventioner med prognostisk osidkerhet bor
generellt skjutas upp tills barnet ar tillrackligt stort for att vara med och
fatta beslut.

6. Barnet ska ges information om sitt tillstdnd i proportion till sin alder.
Denna ritt ska respekteras fran tidigast mojliga alder. Barnet ska vidare
ha vetorédtt redan som mycket ung, sdvida utebliven intervention inte r
skadlig for héilsan.

7. Ratten till information i vuxen alder om den behandling som getts
under barndomen maste tillgodoses genom fullstindig dokumentation.
All journalforing méste goras med respekt och med hédnsyn till patien-
tens vardighet och privatliv. Det ar viktigt att sdkerheten vad géller till-
gang till journalmaterial rérande intima tillstand av detta slag ar sarskilt
reglerad.

8. Principer och rekommendationer maste uppdateras med jimna mellan-
rum allteftersom nya vetenskapliga data blir tillgdngliga.

Royal Children’s Hospital, Melbourne

Aven en australiensisk grupp publicerade 2010 etiska riktlinjer [20]. En

systematisk process anvédndes for arbetet, dar individuella fall 6vervigdes i

relation till moralteori. Till skillnad fran arbetet i Gottingen research group

forefaller inte patientgrupper varit representerade vid framtagandet.
Gruppen enades om sex védgledande principer:

Minimera fysiska risker for barnet.

Minimera psykosociala risker for barnet.

Bibehall potential for fertilitet.

Bibehéll eller framja formagan till tillfredstdllande sexuella relationer.
Ladmna valmgjligheter 6ppna for framtiden.

Respektera fordldrarnas 6nskningar och 6vertygelser.

Sk =

Kritik fr&n ett juridiskt perspektiv

I en nyligen publicerad avhandling av Jameson Garland [6] undersoks
medicinsk ritt, familjerétt liksom reglering om konstillhorighet i Sverige och
1 USA. Syftet med arbetet ar att avgdra om det finns nagra réttsliga regler
som tilldter kdnsnormaliserande operationer hos barn som f6ds med intersex-
uella tillstdnd. Forfattaren drar slutsatsen att det finns luckor i svensk rétt
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som forsvarar mojligheterna att skydda barn med intersexuella tillstand fran
skada. Kritiken ror huvudsakligen foljande aspekter:

» Svagt vetenskapligt stod. Enligt medicinsk rétt ska all hélso- och sjukvérd
utforas enligt vetenskap och beprovad erfarenhet. Garland menar att det
svaga vetenskapliga stodet for nytta och sikerhet vid konsnormalierande
behandlingar av barn i sig bor vara tillrdckligt for att begransa mojlighe-
terna att genomfora dem, trots att det inte ar helt klart vad som avses med
begreppet ’vetenskap och beprovad erfarenhet”.

» Forskning och forsoksverksamhet. Ett motiv for att fortséitta genomfora
konsnormaliserande behandlingar kan vara att generera ny kunskap. I
avhandlingen dras slutsatsen att det dr tveksamt om konsnormaliserande
behandlingar 1 forskningssyfte dr mojliga enligt svensk lag, da etikprov-
ningsndmnden inte ska godkénna forskningsprojekt som innebar krank-
ningar av patienters minskliga rattigheter.

* Problem med samtycke Aven om barnets forildrar informeras om riskerna
med konsnormaliserande behandlingar och fordldrarna dérefter samtycker
till behandlingen av sitt barn, ifragasétts i avhandlingen om kravet pa sam-
tycket skyddar barnet tillrackligt. Har beskrivs att fordldrarna ofta inte har
forutsittningar att kunna ifragasétta de behandlingar som erbjuds, utan
utgar fran att de dr grundade pa vetenskap och beprovad erfarenhet.

* Risk att barnets rdttigheter krdnks. Krankning av barnets rittigheter anses
enligt forfattaren ske dels i de fall dd behandlingarna, trots bristande evi-
dens, beskrivs som sidkra, fordelaktiga eller nodvéandiga, dels da fordldrar
bestdimmer att barnet ska genomga behandlingen utan att barnet tillfragats.

* Behov av tydligare lagstifining vad gdller mdnskliga rdttigheter. 1 och med
att Sverige har ratificerat barnkonventionen utreds mdjligheterna att inkor-
porera den som svensk lag. I avhandlingen pekas ocksa pé att EU:s med-
lemsstater har en positiv skyldighet att forhindra krankningar av privatli-
vet, i synnerhet av sddant som kan paverka det mest intima och personens
identitet, och i synnerhet for barn som &r sirskilt utsatta.
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Teamens organisation och
arbetssatt

Detta kapitel redovisar resultat fran den enkét och de intervjuer som gjorts
med enskilda medlemmar i DSD-teamen (se bilaga 1 for metodbeskrivning).

Organisation och uppdrag
Det finns fyra DSD-team i landet:

 Skénes universitetssjukhus, med lokalisering i Malmo och i Lund (Sodra
samt Syddstra sjukvardsregionen).

 Sahlgrenska universitetssjukhuset, vid Drottning Silvias barnsjukhus pa
Ostra sjukhusomradet (Vistra sjukvéardsregionen).

+ Karolinska universitetssjukhuset i Solna samt Huddinge
(Stockholm-Gotlandsregionen).

+ Akademiska sjukhuset i Uppsala (Uppsala-Orebroregionen, Norra sjuk-
vardsregionen).

Flera teammedlemmar har arbetat med patientgruppen med start under
perioden 1980—-1990. DSD-teamen borjade fa sin nuvarande form under aren
2000-2005 och har sedan dess bemannats med nya personer och profession-
er.

De uppger att bestillaruppdrag saknas for gruppen intersextillstand som
helhet och nagon beskriver att delar av arbetet sker pa egen fritid.

Malgrupper fér teamens arbete
Nyfédda

Teamens primdra malgrupp ar barn som fods med tecken pa oklar konstillho-
righet, enligt vad som anges i Barnldkarforeningen handlingsprogram for
barnldkare [11] (se kapitlet Diagnostik och behandling). De nyfodda som
utreds och diagnosticeras av teamen foljs direfter regelbundet upp under sin
uppvaxt.

Upptdckt under barndom eller pubertet

Utover nyfodda arbetar teamen ocksd med barn vars DSD uppticks vid
senare aldrar. Det kan handla om ett intersextillstdnd som av olika skal
tidigare missats 1 Sverige eller i ett invandrat barns ursprungsland. I andra
fall kan det handla om tillstdnd som uppticks da en ungdom borjar visa
konskontrira tecken i puberteten.

Kromosomal DSD inte mdalgrupp

Aven om termen ”DSD-team” antyder att teamen arbetar med samtliga
tillstind som inordnas under paraplybeteckningen, innefattas inte de kromo-
somala tillstanden i arbetet. En del teammedlemmar moter d&ven personer
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med exempelvis Turners syndrom i sitt arbete men da inom ramen for den
verksamhet som bedrivs vid landets Turnercentra.

Multidisciplindra team

Liksom vid ménga andra ovanliga tillstand krévs ett multidisciplindrt om-
hindertagande vid utredning och vard vid intersexuella tillstind. Samtliga
team i landet innefattar foljande professioner:

* barnendokrinolog

* barnkirurg/-urolog
* barnsjukskoterska
* barnpsykolog

* klinisk genetiker.

I samtliga team samarbetar man dven med gynekolog och androlog i nétverk.
Darutover finns lokala variationer och tillagg i bemanningen. Stockholms-
teamet innefattar en barnpsykiater; teamet i Malmd-Lund en kurator och tva
plastikkirurger.

Teamen 1 Malmo-Lund och Uppsala bemannas 6verlag av flera personer
an de 6vriga. Har ingar fyra respektive tre barnendokrinologer och flera
kirurger med olika specialisering. Malmo-Lund har @ven tva specialiserade
barnsjukskoterskor medan de dvriga teamen har en person med den funktio-
nen.

Nedan foljer en kort beskrivning av de professioner och specialiteter som
ingér i teamen samt av deras huvudsakliga funktioner och arbetsuppgifter.

Barnendokrinolog

Eftersom intersexuella tillstdnd ofta innefattar en avvikande produktion eller
upptag av olika hormoner, &r barnendokrinologens roll central vid utredning
och behandling. Utredningsenheterna &r ocksa forlagda till de barnendokrina
mottagningarna pa de fyra universitetssjukhusen. En barnendokrinolog ér
dven sammankallande ndr teamet kontaktas samt &r teamets kontaktperson
utat.

Kirurg

I samtliga team rapporterar barnendokrinologen ett titt samarbete med
teamets kirurg/-er. Kirurgen ér ofta en barnurolog (specialiserad pa urinorga-
nens sjukdomar hos barn) men kan dven vara specialiserad inom barn- och
ungdomskirurgin. Plastikkirurg ingar enligt information pa teamens webbsi-
dor i teamet i Malmo-Lund, déar DSD-kirurgin ar uppdelad mellan barnkirur-
gin 1 Lund och plastikkirurgin i Malmo.

Oavsett specialitetsgren genomfor kirurgerna framst urogenital rekonstruk-
tiv kirurgi for att aterstilla urinvdgarnas och konsorganens funktion och
utseende. Inom plastikkirurgin anvénds dven lambateknik da vévnad fran
andra delar av kroppen anvinds for att kompensera for vdvnadsbrist i det
omrade man rekonstruerar.

Eftersom tillstdnden &r séllsynta specialiserar sig teamens kirurger ofta pa
en viss typ av intersextillstind och ingrepp for att upprétthélla sin operations-
kompetens.
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Sjukskoterska

Samtliga team innefattar minst en specialiserad barnendokrinsjukskdoterska.
Teamet i Malmo-Lund innefattar tva sjukskoterskor. Sjukskoterskan har en
koordinerande funktion och ansvarar for provtagning och bestillning av
prover under utredning samt for samordning av méten. Aven psykosocialt
stdd och information till fordldrar samt till dldre barn kan 1 viss mén ingd i
arbetet, det senare exempelvis i samband med hormonbehandling.

Psykolog

Samtliga team innefattar en barnpsykolog. De fyra psykologer som har
medverkat under kartliggningen har arbetat i teamen under 3-8 ar. Psykolo-
gerna ansvarar primart for att ge rddgivning och psykosocialt stod till foréld-
rar under barnens uppvéxt samt for att regelbundet folja upp barnen och att
tillhandahélla psykosocialt stod om och nér behov finns.

Psykiater

En barn- och ungdomspsykiater ingar i Stockholmsteamet. Dennes roll &r
primadrt att utbilda fordldrarna om konsutvecklingen samt att ge psykosocialt
stod under utredningen och den forsta tiden efter denna.

Kurator

En kurator ingar i teamet i Malmo-Lund. Dennes roll dr primért att tillhanda-
halla psykosocialt stod samt information till férdldrarna under utredningen
och den forsta tiden efter denna.

Klinisk genetiker

DSD-teamen involverar dven en eller flera kliniska genetiker. Dessa deltar
vid utredning bade av nyfédda och av personer som utreds och diagnosticeras
senare 1 livet. Under utredningen ansvarar de for beslut om vilka genetiska
analyser som bor goras, aterkopplar svaren pa de molekyldra analyserna till
teamet samt informerar fordldrarna om mdjliga orsaker till intersextillstdndet.
Niér diagnosen ér faststilld erbjuds fordldrarna information om bakgrunden
till diagnosen och dess betydelse for barnet, dem sjélva och eventuella
kommande generationer.

Gynekolog och androlog

For arbetet med ungdomar och vuxna har DSD-teamen dven gynekolog samt
androlog knutna till sig i ndtverk. Teamens gynekologer triaffar exempelvis
tondringar som remitterats for utebliven menstruation och personer 46,XX
med CAH som é&r pa vég in i puberteten och som star infor stéllningstagan-
den till eventuella kirurgiska ingrepp. Andra samtal kan handla om operation
och/eller sjdlvdilatation vid tillstdnd dér flickan saknar livmoder och/eller del
av sin vagina. Gynekolog och androlog tréaffar 4ven patienter som overfors
fran barnkliniken for fortsatt uppfoljning efter 18 ars alder.

Samarbete och utatriktat arbete

De fyra DSD-teamen i landet tréffas en géng per ar for att diskutera gemen-
samma fragor. [ samband med de nationella métena har man bland annat
jobbat fram nationella vardprogram och informationsfoldrar. Sedan flera ar
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tillbaka har man dven en samordnad ansats att prospektivt folja alla barn och
familjer med samma arsintervall i syfte att 6ka kunskapen inom vardomradet.

I teamen finns enskilda medlemmar som medverkat i framtagandet av
internationella konsensusbaserade behandlingsriktlinjer. S&vil kvantitativa
som kvalitativa vetenskapliga arbeten publiceras av teamens medlemmar och
det finns flera doktorander inom omradet.

Sverige dr ocksa ett av de sex ldnder som deltar i EU-projektet DSD-Life.
Totalt deltar 1 300 personer 6ver 16 ar i enkédtstudien, varav cirka 130 fran
Sverige. Projektet startade 2012 och syftar till att forbéttra varden for perso-
ner med DSD. Projektet ska leda till utveckling av evidensbaserade riktlinjer
for sjukvarden i Europa samt till allmén information till sjukvardens personal
kring DSD. I enkétstudien tillfrigas deltagarna bland annat om dvergripande
livskvalitet och psykologiskt védlbefinnande, psykosexuell utveckling samt
vérdkvalitet och tillfredstillelse med varden. Ansvariga ér femton specialister
inom endokrinologi, psykologi, kirurgi, gynekologi och etik. De forsta
resultaten fran studien véntas under hosten 2016.

Teamen bedriver dven konsultverksamhet; de dker ut till forlossningssjuk-
hus i respektive upptagningsomrade for bedomningar och for att informera
om intersextillstdnd. Utredningarna déa ett barn aktualiseras for teamen gors
dock pa huvudorten.

Det tidiga omhdndertagandet

Den forsta tiden da ett nyfott barn blir aktuellt for utredning har teamet tva
huvudsakliga uppgifter som bedrivs parallellt:

* Omhindertagande av barnet. Hir ingar en omfattande utredning, som
bland annat innefattar anatomiska undersékningar samt blodprovstagning
for genetisk och hormonell analys. Utredningen kan péga alltifran nagra
dagar upp till tvd veckor, beroende pé vilket tillstind det handlar om och
komplexiteten i bedomningarna.

* Psykosocialt omhidndertagande av fordldrarna. Teamet erbjuder stod
utifran familjens behov samt tillhandahaller information om konsutveckl-
ingen.

Nedan beskrivs forloppet och innehéllet i omhindertagandet utifrdn vad som
framkommit i enkétsvar och intervjuer med teamens medlemmar.

Forsta motet med familjen
Tidpunkt

Samtliga team har ambitionen att traffa familjen inom 48 timmar efter att en
forfragan om utredning inkommit. Viss variation ifrdga om vad de faktiskt
kan leva upp till ses inom och mellan teamen beroende pa antalet teammed-
lemmar, avstandet till fodelsesjukhuset, om modern och barnet &r i skick att
forflyttas da fodelsen dgt rum pa ett annat sjukhus, om barnet f6ds pa en helg
eller vardag samt vilken intersexkompetens som finns pé fodelsesjukhuset.

I Malmo6-Lund sker forsta traffen med familjen inom 2448 timmar; den
langre tiden avser familjer med barn som &r fodda utanfor centralorterna.
Eftersom teamet har fyra barnendokrinologer dr 48-timmarsgrinsen i princip
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mojlig att hdlla dven da barnet fods pa en helg. Aven Stockholmteamet
rapporterar att man vanligtvis traffar familjen inom 2448 timmar. Teamen i
Vistra Gotalandsregionen och Uppsala rapporterar att tidpunkterna for forsta
motet dr mer varierande, beroende pa de radande forutsdttningarna i varje
enskilt fall. Ambitionen dr alltid att ett forsta mote ska ske s& snart som
mojligt.
Innehdill
De fyra sammankallande barnendokrinologerna rapporterar att de 1 det
inledande skedet vanligtvis traffar familjen tillsammans med en barn-
kirurg/urolog, samt i mojligaste man dven med en kurator, en sjukskoterska,
en psykolog eller en psykiater nirvarande. Endokrinologen och kirurgen
genomfor en anatomisk undersokning av barnet och ser till att nddvéndig
provtagning genomfors.

Aven om fokus vid det forsta motet ér att snabbt komma igng med utred-
ningen av barnet dr det ofta dven ett tillfille d& teammedlemmar med psyko-
sociala professioner presenterar sig for fordldrarna och talar om att de finns

tillgangliga som stodpersoner (se Det tidiga psykosociala omhdindertagan-
det).

Foraldrarnas forsta reaktioner

I enkéten till professionen efterfrigades respondenternas erfarenhet av de
vanligaste initiala kdnslomédssiga reaktionerna hos fordldrar till nyfodda med
DSD (bilaga 1, fraga 18). Fragan besvarades i 14 av de 25 inkomna enkaéter-
na. Merparten av de resterande 11 respondenterna traffade familjerna i ett
senare skede och kunde dirfor inte besvara fragan. Amnet berdrdes dven
under intervjuerna med teamens huvudansvariga inom respektive profession.
Nedan har svaren atergivits med citat och kategoriserats utifran de teman
som framtridde i materialet.

Reaktionerna varierar
Alla har olika reaktioner, och det gdller att vara lyhord for vad som be-
hovs for den enskilda familjen. Vissa tar det i borjan utan till synes starka

reaktioner, andra kommer i kris. Det behdvs ofta flertalet moten och kon-
takter med familjen for att forsta utifran barnets hela perspektiv.

De omedelbara reaktionerna varierar fran att fordldrarna dr i kris till att
de tar hindelsen med fattning och ser det friska hos barnet.

Mycket varierande. Lika vanligt att fordldrarna dr samlade och lugna som
att de ger uttryck for olika former av krisreaktion.

Mdnga ganger kaotiskt kdnslomdssigt/.../Men inte heller helt ovanligt med
fordldrar som fullt anknyter till barnet, och ddr konet dr sekunddrt.

Variabla, men de flesta lugna och samlade.
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Varierar, allt fran stor ovo till ldttnad over att fa mer fakta och héra att
det finns en plan for uppfoljning.

Starka kGnslomdassiga reaktioner

En stark kris och sorgereaktion, ofta forknippad med kdnslor som skuld
och skam, men ocksd rddsla for ovissheten nu och for framtiden.

Det dr vildigt manga som far svdrt att ta till sig barnet inledningsvis, men
inte senare utan det giller den forsta chocken.

Oro, ibland ndstan panik eller chock, avvaktande, osdkerhet.

Det dominerande dr att de kdnner en stor sorg och forlust 6ver att ha fdtt
ett barn som inte dr helt friskt.

Det tar lingre tid for dem att knyta an dn for andra fordldrar.
Rddsla och oro.

Sorg, oro for framtiden.

DSD och intersex dr oként fér manga

De flesta fordldrar dr omedvetna om att barn kan fodas utan att man sd-
kert vet vilket kén de har.

De flesta dr sa oforberedda. Mdanga blivande fordldrar har tinkt att vi kan
fa ett barn med kromosomavvikelse och tinkt kring olika former av sjuk-
domar. Men det hdr dr ju egentligen ingen sjukdom, det kan ju vara livs-
hotande sjukdom som CAH, men det behover inte vara det. Det hdr att inte
veta vad det dr for kon det har de ndistan aldrig tinkt innan /... / sd de dr
oforberedda pa det, kan inte riktigt tinka kring det och vad det har for
implikationer. Det blir sd svdrt att greppa for dem och svart att ta till sig.

Fran borjan har de svart att forstd, de dr chockade, ofta vet de inte att det
hér kan hdnda.

Oro, ledsamhet, forvaning, visste inte att detta kan héinda.

Oro for barnets hdlsa

Att fa ett barn som inte dr friskt dr en kaosartad upplevelse for alla fordld-
rar.
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... de flesta fordldrar behover extra stod fran kurator/psykolog under den
initiala fasen da mycket av oron ror sig om frdgor kring barnen dr sjuka i
ovrigt, om de kommer att 6verleva, och sd vidare.

Ibland har de héort ohjdlpsamma kommentarer pa hemsjukhuset, t.ex. Oj,
jag vet inte om det hdr kan fixas.

Oro over barnets hdlsa...
Oro /... / fér om barnet ska kunna fa barn och for eventuell livsiang medi-
cinering och framtida kirurgi.
Oro fér reaktioner fran siékt och vénner
Fordldrarna tycker mdnga gdnger att det dr jobbigt med alla fragor som

kommer frdan anhoriga och vinner (blev det en pojke eller flicka, varfor dr
ni pd sjukhuset?).

De vet inte riktigt vad som hdnder, kidnner forvirring dd de tidigare kan ha
fatt besked att det dr en flicka, men sedan visar det sig att det dr pojke.
Man har tagit reda pa konet och byggt upp en bild av det och sd stimmer
inte den bilden. De upplever ocksd det svart att forklara for syskon och
slékt att barnet har ett annat kon dn det forvintade.

Oro over /... / och for reaktioner fran omgivningen.

Stort behov av information
... behov av mycket information och att vara delaktiga.

... behov av professionella som kdnner till situationen och kan forklara
och ge plan for utredningsgang.

Mycket frdgor forstds, ofta om kirurgin.

Jag tror det dr viktigt for fordldrarna att fd fortsatt kontinuerlig informa-
tion under barnets hela uppvdxt.

... om de far bra information ldser de flesta fordldrar pd, lyssnar och
“landar” i sitt barns diagnos.

Oftast sakliga och pa ytan lugna, vi trdffas ofta under forsta utrednings-
veckan/veckorna for att ge stod och information successivt.

De flesta accepterar att det dr bdttre med ett bra beslut och att man dd kan
invdnta utredningsresultaten. De blir lugnade av att vi dndd vill driva
utredningen for att kunna ge besked sa snart som mojligt. Upprepade
samtal behovs, gdrna dagligen forsta tiden.
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Lugnare med tiden men oro fér framtiden kvarstdr

Ndr barnen blir dldre byts den initiala krisreaktionen mot en oro for hur
det ska ga for barnen ndr de vixer upp. Tankar kring barnens uppvdxt,
eventuellt utanforskap, sexualitet och fertilitet dr vanliga.

Efter ndgra veckor blir de flesta fordldrar samlade och fokuserade.

Oron ldgger sig snabbt hos de flesta fordldrar ndir de fdar mer kunskap om
konsutvecklingen och besked om barnets kon. De flesta familjer verkar
sedan nojda och vilinformerade men det dr fortsatt mycket oro éver hur
barnet ska bli bemott i samhdllet och hur de ska kunna skydda sina barn
fran att inte kinna sig annorlunda och bli illa behandlade men dndd
kunna prata om sjukdomen.

Man oroar sig for hur det blir i forskola/skola, duscha, mobbning, och for
att barnet ska hamna i utanférskap.

Utvecklar sig till acceptans och nyorientering.
Acceptansen for barnets tillstdand forbdttras 6ver tid.

Over tid utvecklar sig ofta kinslorna, och man behdver vara nérvarande
vid olika tidpunkter. En planerad regelbunden kontakt framjar mojligheten
att folja med i de kinslomdssiga reaktionerna over tid, och ge stod och
behandling ddrefter.

Vi ses regelbundet ddrefter och vid 1 drs dlder har de ndstan alltid landat
bra med sitt barn och de beskriver att de dr mer mottagliga for informa-
tion och att forsta chocken lagt sig.

Sammanfattning

Svaren i enkét och intervjuer tyder pa att fordldrarnas reaktioner da deras
barn f6ds med ett intersexuellt tillstdnd dr mycket varierande men att man
vanligen reagerar med oro och ibland hamnar i en psykologisk kris. Oron
handlar initialt om barnets omedelbara fysiska hélsa och liknar pé sé vis den
oro som alla fordldrar gér igenom nér deras barn fods med nagon form av
hilsoproblem. Dérutver tillkommer att intersexuella tillstdnd som fenomen
oftast dr oként och fordldrar kan uppleva det som svart att hantera fragor fran
anhoriga och vénner.

Fordldrarna har ett stort behov av information om tillstdndet och om vad
som hénder med deras barn under hela utredningsforloppet. Manga har en
fortsatt oro for hur det ska ga for barnet nér det véxer upp, dir tankar kring
stigmatisering och utanforskap, sexualitet och fertilitet dr vanliga.
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Det fidiga psykosociala omhdndertagandet

Teamens tidiga psykosociala omhéndertagande av fordldrarna sker frimst
genom att de utbildar dem om kdnsutvecklingen och hur intersexuella
tillstind kan uppkomma, samt ger behovsanpassat psykosocialt stod.

Information d&r psykologiskt viktigt

Intervjuer och enkétsvar visar att de allra flesta fordldrar saknar kinnedom
om att intersextillstdnd existerar. Bristen pa beredskap bidrar till kdnslor av
chock, forvirring och krisreaktioner och kan ibland forsvara anknytningen till
barnet. Dérfor blir det inledningsvis viktigt att ge fordldrarna basal informa-
tion om att intersextillstdnd dr nagot man kénner till, att det finns en utred-
ningsplan att f6lja for att ta reda pd barnets kon och att oklart kon 1 sig inte
utgdr nagon fara for barnets hilsa'.

Att sd tidigt som mojligt borja forklara for fordldrarna hur konsutveckling-
en under fosterlivet gar till och i vilka skeden den kan avvika fyller ocksa en
psykologiskt viktig funktion. Att insatsen har en framskjuten plats i det
psykosociala omhindertagandet framgar av citatet nedan:

Vildigt mycket i motet med dessa fordldrar handlar om att vara pedagog,
att utbilda dem i det hdr otroligt komplicerade. Det skiljer sig fran att
forklara for fordldrar om barnet fdtt diabetes, ddr man ldtt kan forklara
hoga sockernivder och att insulin behévs. Men att forklara kénsutveck-
lingen och hur den kan fallera pa olika sditt det dr jdttesvart, och jdttesvart
for fordldrarna att ta till sig.

Flera intervjupersoner talar &ven om vikten av att fordldrarna informeras
under utredningen i takt med att resultat framkommer. Fortlopande informa-
tion ger fordldrarna majlighet till bearbetning, mdjligheter att stilla f61jdfra-
gor och bidrar till att minska deras oro.

Att finnas tillginglig med information och stod for att underlétta den forsta
tiden framhélls av flera intervjupersoner som viktigt for familjens psykosoci-
ala fungerande, bdde initialt och pé langre sikt. Man vill forebygga att
fordldrarna hamnar i sekundéir familjeproblematik som péverkar relationen
till barnet och dess utveckling negativt.

Stéd i mer praktiska fradgor
Det psykosociala omhéndertagandet under utredningen innefattar dven fragor
av mer praktisk karaktar. Ett exempel ar att ge stod och rad nér fordldrar
undrar vad de ska séga till anhoriga och vinner som fragar om barnets kon.
Ibland har fordldrarna informerats om barnets kon av forlossningspersonalen
och hunnit beritta om det for anhoriga och i sociala medier. Man kan upp-
leva det svart att berdtta om vad som sker och behdva rdd om hur man kan
forhalla sig till slédkt och vianner under det att utredningen pagar.

Foréldrar kan dven behdva hjdlp med frdgor om fordldrapenning och sjuk-
forsakring 1 samband med utredningen.

' Ett undantag &r CAH déir medicineringen med kortison méste inledas snabbt.
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Olika strukturer for tidiga psykosociala omhéandertagandet
Enkétsvar och intervjuer tyder pd att de fyra teamen 16ser det tidiga psykoso-
ciala omhéndertagandet av fordldrarna pa delvis olika sétt. Ansvaret for att
utbilda fordldrarna om konsutvecklingen ligger hos teamens endokrinologer
och kirurger i alla team utom Stockholm, dér teamets barn- och ungdoms-
psykiater har huvudansvaret bdde for detta och for det psykosociala stodet till
fordldrar under utredningen. I Malmdé-Lund ansvarar i forsta hand teamets
kurator for det initiala psykosociala stodet till fordldrar. I Géteborg och
Uppsala forefaller en relativt stor del av det tidigaste psykosociala omhénder-
tagandet skotas av endokrinologer och kirurger.

Teamens sjukskoterskor skoter generellt mer praktiska moment som prov-
tagning, tidsbokning till undersdkningar och information om hormonbehand-
ling, men kan i samband med dessa dven fylla en viktig psykosocial funktion.
De fyra teamens psykologer kan ibland finnas med initialt men ansvarar i
huvudsak for den fortsatta uppfoljningen av barnen under uppvéxten.

Intrycket fran kartldggningen ér att de 1 Malmo-Lund och Stockholm har
en mer utbyggd struktur for det tidiga psykosociala omhindertagandet av
fordldrarna, men dirmed inte sagt att de 1 praktiken 16ser det mindre vil i
Goteborg och Uppsala. Flera intervjupersoner ndmner att de professioner
som ingdr i teamen lér sig av varandras omradden med tiden. Manga dr ocksé
“eldsjilar” och har lang erfarenhet av arbete med patientgruppen. Trots detta
kan det finnas fordelar med en tydlig struktur for det psykosociala omhander-
tagandet dven inledningsvis. Sa hir sdger en teammedlem som ansvarar for
det psykosociala omhéndertagandet av forédldrarna:

Ibland om fordldrarna dr vildigt mycket i kris sd kan jag dka tillbaka
dagen efter till BB eller ha telefonkontakt — ibland varje dag de forsta
veckorna. I de situationer ndr vi inte far till logistiken sad att vi kan komma
alla tre till forsta besoket sa har jag telefonkontakt med fordldrarna. Men
det allra bdsta, och som gor vildigt stor skillnad for framtida forloppet, dr
om bdde kirurgen, endokrinologen och jag dr pd plats direkt under forsta
dygnet. Dd tycker jag att det gar som bdst.

Tilldelande av konstillhorighet

Utredningen kan paga alltifran nagra dagar upp till ett par veckor, beroende
pa vilket tillstdnd det handlar om och hur manga undersdkningar och ana-
lyser som beddomts som nddvindiga att genomfora. Teamet diskuterar
fortlopande ny information och nér all information inhdmtats samlas man
kring en formulering av utredningens slutsatser.

Svaren pé friga 22 (bilaga 1) och intervjuerna med teamens huvudansva-
riga tyder pa att de fyra teamen har en likartad arbetsging for att tilldela de
barn som utreds en konstillhorighet:

1.  Teamet formulerar ett stdllningstagande utifran utredningens resultat.

9.  Samtal fors med fordldrarna om stidllningstagandet och dess grunder.

10. Teamet och fordldrarna beslutar gemensamt om barnets konstillhorig-
het.
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Teamet formulerar ett stéliningstagande

Resultaten fran utredningens olika delar diskuteras inom teamet och végs
samman i ett gemensamt stillningstagande om barnets konstillhorighet och
eventuella behov av medicinska och kirurgiska insatser. Teamets stéllnings-
tagande vilar pa all information om tillstindet och om barnets hormonella,
genetiska och anatomiska status som framkommit under utredningen. Flera
personer i teamen beskriver arbetet dir man fogar samman den information
som framkommit som att ”’ldgga pussel”.

I enkdéten till professionen efterfragades vilka faktorer som beaktas av
teamet dé slutsatserna vid utredning av ett barns konstillhorighet formuleras.
Fragan hade atta fordefinierade svarsalternativ samt ett 6ppet alternativ med
mojlighet att gora egna tilldgg. Fradgan besvarades i 16 av de 25 inkomna
enkidterna. Merparten av de resterande respondenterna deltog inte i det
virdskede som undersoktes.

Antalet svarande som instimde i respektive svarsalternativ ges i tabell 2.
Flest (81-88 procent) instimde i att diagnosen, barnets karyotyp, mojlighet-
erna till bevarande av fertilitet samt mest sannolik framtida konsidentitet
beaktas.

Tabell 2. Faktorer som beaktas vid tilldelning av konstillhorighet.

Faktor Antal/16 Procent
Vilket fillst&dnd det handlar om (diagnos) 14 88
Genitaliernas utseende 12 75
Karyotyp 13 81
Majligheterna till bevarande av fertilitet i vuxen dalder 13 81
De kirurgiska mdjligheterna att skapa funktionella kdnsorgan 10 63
Kommande behov av livsidng behandling med k&nshormoner 10 63
Mest sannolik framfida kénsidentitet 13 81
Niv&er av prenatal androgen exponering 9 56
Andra faktorer beaktas (vg specificera nedan) 7 44

Négra ytterligare faktorer tillkom med det Oppna svarsalternativet:

» molekyldrgenetisk bakgrund (inklusive karyotyp)
* inre anatomi (forekomst av testiklar och/eller ovarier, livmoder, vagina)
 familjens kulturella och sociala sammanhang.

Av nagra tillaggskommentarer framgar att synen pa vissa faktorers betydelse
har fordndrats under de senaste artiondena. Exempelvis har “’prenatal andro-
gen exponering” kommit att uppmérksammas alltmer medan ”mojligheterna
att skapa funktionella kdnsorgan” minskat i betydelse. Den senare fordnd-
ringen speglas 1 foljande citat:

Det dr viktigt att betona att konsorganens utseende har liten betydelse for
sex, och att synen pd sex fordndras och innebdr sa mycket mer dn for-
mdgan att genomfora ett samlag.

Av respondenternas tilldgg framgick ocksé att ingen faktor genomgaende
vager tyngre dn ndgon annan och att deras betydelse varierar, bland annat
beroende pé vilket tillstand det handlar om. Nedan beskrivs vad som fram-
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kommit vad géller tilldelande av konstillhorighet for de diagnosgrupper och
situationer som framtrader tydligast i materialet.

Kénstillhérighet fé&r barn 46, XX med CAH

Barn 46,XX med CAH utgor ungefir hilften av de barn som teamen utreder.
Bland svaren pé enkétfrdga 19 (se stycket ovan) speglar foljande tillagg
hittillsvarande praxis i dessa fall:

Hos vissa barn blir diagnosen avgorande for val av kon, exempelvis viiljs
alltid kvinnligt kon vid 46,XX CAH oberoende av nivdn av prenatal
androgenexponering. Hos andra barn blir diagnosen mindre viktig medan
faktorer som t.ex. grad av prenatal androgen exponering vdger tyngre.

Hos barn 46,XX med CAH éar de yttre konsorganen viriliserade i olika grad
medan de inre konsorganen (dggstockar och livmoder) inte paverkas. Beva-
randet av mdjligheten till fertilitet i vuxen alder samt barnets kromosomupp-
sattning framtrader under intervjuerna som de huvudsakliga argumenten for
att man i princip alltid tilldelar barn 46,XX med CAH en kvinnlig konstillho
righet. Dels dr barnen flickor till sin kromosomuppséttning, dels beskrivs att
de med sékerhet blir infertila om man véljer en manlig konstillhorighet. Om
man avldgsnar ovarierna foljer ocksa ett livslangt behov av behandling med
androgent hormon.

Samtidigt framkommer under intervjuerna med nagra av teamens huvud-
ansvariga endokrinologer och kirurger att den praxis dér barn 46,XX med
CAH sjélvklart tilldelas kvinnlig konstillhorighet dr under internationell
diskussion och inte alltid kénns sjdlvklar:

Beslut om kénstillhorighet fattas inte pa en gang utan féregads av en nog-
grann utredning. Det dr vdildigt svara beslut. Det kan dven vara svdrt vid
CAH trots en XX-kromosomuppsdttning. Genetiken ensamt dr inte avgo-

rande.

Forr gdllde att hitta de hdar 46,XX CAH tidigt sd att de skulle fa “rdtt
kon”, det var en given sak att de var flickor. Men det har ju som sagt bor-
Jjat diskuteras om man dr kraftigt viriliserad. Det kanske dr mycket ldttare
att vara en infertil man dn att vara en kvinna i det ldget. Det dr ju svdrt.
Sdrskilt i de fall ddr viriliseringen gar sa langt att man har urinrérsmyn-
ningen pd toppen av glans, man ser precis ut som en pojke pd utsidan men
det dr bara det att man inte kdnner nagra testiklar. Ska man operera det
da och konstruera en vaginal oppning, ta bort hela snoppen? Och sen
kanske den personen kommer pd i tondren att han dr man.

Inte ens vid CAH, med 46,XX-uppsdittning och inre konsorgan dr det sjdlv-
klart att barnet ska vixa upp som flicka. Vid tillréckligt uttalad virilisering

kan det stanna vid att det bdsta for det barnet dr att vixa upp som pojke.
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Kénstillhérighet vid osdkert resultat och f&r barn 46, XY

Aven om utredningen oftast ger en tydlig viigledning héinder det ibland att
fragan om barnets biologiska kon inte besvaras pa ett definitivt sétt. Diskus-
sionen handlar da om vilket kon man beddmer som mest gynnsamt {for barnet
att véxa upp i, givet all information som framkommit. Flera team rapporterar
dock att situationen dr mycket ovanlig. | ett team uppskattar man att den har
intréffat endast vid ett tillfille under den senaste femarsperioden. Nér den
uppstér involverar man ofta de dvriga teamen 1 diskussionen for att dra nytta
av den samlade erfarenheten i landet.

Enkiétsvaren tyder pé att situationen frimst (men inte uteslutande) uppstar
vid diagnoserna mixed gonadal dysgenesi, ovo-testikuldr DSD och tillstdnd
av androgen underfunktion hos barn med karyotyp 46,XY. I den senare
gruppen ar partiell androgenokinslighet (PAIS) oftast ndmnd, i de fall den dr
sé pass uttalad att den gridnsar mot en total androgenokénslighet. I dessa fall
tar utredningen generellt ldngre tid, eftersom det gors fler provtagningar och
kravs fler diskussioner inom teamet for att komma till ett stdllningstagande.

Flera intervjupersoner beskriver att beslutet om konstillhorighet for barn
46,XY med PAIS dr mycket svart, och att det dr den grupp som maér sdmst
som vuxna. En intervjuperson beskriver att man nufortiden stravar efter att
bevara dem som pojkar och tilldela barnen manlig konstillhorighet. En annan
intervjuperson menar att graden av virilisering och de kirurgiska rekonstrukt-
ionsmojligheterna dr avgorande for beslutet. En tredje beskriver att beslutet,
for barn 46,XY med bristande virilisering rent generellt, till stor del hdnger
pa i vilken grad de bakomliggande orsakerna kunnat klarldggas under
utredningen. Exempelvis finns mgjligheten att i puberteten behandla med
androgener nir ett barns androgenreceptor konstaterats fungera medan
samma mdjlighet inte kommer finnas néar androgenreceptorn inte fungerar.

Samtal med férdldrarna om utredningsresultatet

Nér teamen landat 1 ett stéllningstagande om ett barns konstillhorighet
beréttar de for fordldrarna vad utredningens olika delar visat, om det still-
ningstagande som teamet gjort och om dess grunder.

Samtal med fordldrarna om utredningsresultatet fors av en endokrinolog
och en eller flera andra teammedlemmar, dir de Gvrigas professioner kan
variera mellan situationer.

I de fall utredningen inte kan besvara fragan om barnets kon pa ett tydligt
satt far fordldrarna information om detta. Samtliga team uppger att man
beriéttar for fordldrarna att teamets slutsats dr oséker och att det finns en
forhojd risk att barnet i framtiden kan komma att vilja korrigera sitt kon. En
endokrinolog noterar:

De foljer ju teamets rad. Ddrfor dr det viktigt att diskutera med fordldrar-
na bade for- och nackdelar, och att vi inte kan séiga sdkert att er (tillde-
lade) pojke kommer trivas i sitt manliga kon.

I de osékra fallen blir samtalen med fordldrarna ofta fler &n nér resultatet fran
utredningen mer entydigt identifierar barnets biologiska kon.
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Gemensamt beslut om barnets kénstillhérighet

Teamen beskriver att beslutet om barnets kon alltid tas tillsammans med
fordldrarna. De kommer till ett beslut som bade team och fordldrar kan stélla
sig bakom. Svaren pé frdga 22 (bilaga 1) och intervjuerna visar att fordldrar-
nas paverkan pa beslutet blir storre i de situationer dér utredningen inte med
sikerhet kunnat visa pa ett biologiskt kon hos barnet som antingen pojke
eller flicka.

Ingen av de intervjuade teammedlemmarna har varit med om en situation
dér fordldrarna haft en annan uppfattning 4n teamet, oavsett sékerheten i
utredningsresultatet. Flera gor reflektionen att detta kanske inte heller ar att
forvanta med tanke pa fragornas komplexitet, och att stillningstagandet ofta
ar svart dven for dem sjdlva. Flera intervjupersoner namner att fordldrarna
ofta blir véldigt littade nér barnet tilldelas en konstillhorighet.

Sammanfattning
Beslutet om ett barns konstillhorighet grundas pa ett sé stort beslutsunderlag
som mojligt. Har ingar kunskap om tillstindet samt information om barnets
hormonella, genetiska och anatomiska status som framkommit under utred-
ningen. Ingen faktor viger genomgaende tyngre dn nagon annan utan varierar
beroende pé bland annat vilket tillstind det handlar om. Da teamet natt ett
stéllningstagande beréttar man om det for fordldrarna och om hur man
kommit fram till det. Teamen beskriver att beslutet om barnets konstillhorig-
het slutligen tas gemensamt av team och fordldrar. Fordldrarnas mojliga
paverkan pé beslutet blir storre 1 de fall utredningsresultatet 4r osdkert
betraffande barnets biologiska kon.

Det som framkommit i kartldggningen dverensstimmer i stort med vad
som anges i det nationella handlingsprogrammet fran 2007 [11]:

Beslut om konstillhorighet skall fattas av DSD-teamet i samrad med for-
dldrarna. Det dr viktigare att beslutet dr vilgrundat dn att det fattas
snabbt. Utredningen maste dock drivas sd aktivt som mdéjligt. Det finns
inga absoluta rvegler for hur beslut skall fattas. Diagnos, genitalias utse-
ende, eventuella associerade missbildningar beaktas. Forutom framtida
konsidentitet tar man dven hdnsyn till sexuell funktion, potentiell fertilitet,
tumorrisk, kulturella hdansyn och allmdn livskvalitet. Dessutom strdvar
man efter att minimera kirurgi och behov av livslang hormonbehandling.

Medicinskt nddvandiga insatser

En viktig fraga att utreda i detta arbete var professionens syn pa vad som
utgdr medicinskt nddvindiga insatser vid intersextillstdnd hos nyfodda. I
enkiten efterfragades vilka tidiga medicinska och kirurgiska insatser som
ansdgs medicinskt nddvéindiga, samt om vilka insatser vars senareldggande
skulle innebéra en allvarlig risk for barnets liv eller fysiska hilsa. Fragan var
oppen till formatet (fraga 23, bilaga 1).

Utover kortisonbehandling vid CAH finns det ingen tidig medicinsk eller
kirurgisk behandlingsinsats som professionen genomgéende bedémer som
medicinskt nodvindig. Flertalet av de 14 respondenter som besvarat fragan
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ndmner medicinsk behandling 1 sitt svar och anger att insdttande av kortison
vid CAH ér livsnodvandigt.

Svaren som avser kirurgisk behandling visar en storre variation och nagra
respondenter ndmner dverhuvudtaget inte kirurgisk behandling i sitt svar.
Andra anger att kirurgi som genomf0rs for att patienten inte ska forsdmras i
ndgot avseende dr medicinskt nodvéndig. Flera anger att det dr nddvandigt att
tidigt operera avvikelser som paverkar urinvégarnas funktion for att undvika
forsamrad funktion och/eller risk for patienten. Exempel som ges dr
hypospadier (ej ndrmare specificerade), urinrérsfortrangning (uretral meatal
stenos) och nér urinréret mynnar tillsammans med vagina hos barn 46,XX
med CAH. Vid ej korrigerad urinrérsfortrdngning anger en respondent
forhojd risk for att njurarna skadas. En annan respondent anger att testiklarna
hos en pojke med testikelretention bor flyttas ned tidigt om det finns en
mojlighet till framtida spermieproduktion.

Négon uttrycker att det kan vara svart att dra gransen for vad som bor
anses som medicinskt nddvéandigt.

Psykosociala aspekter vags in vid beslut om kirurgi

Till teamens barnkirurger/urologer stilldes fraigan om psykosociala aspekter
bor végas in 1 indikationen for kirurgisk behandling hos nyfédda (bilaga 1).
Amnet berdrdes dven under intervjuerna med teamens huvudansvariga inom
respektive profession.

Flera i teamen framhaller att psykosociala aspekter rent principiellt inte
bor ges ndgon vikt for beslut om kirurgiska ingrepp. Samtidigt framkommer
en samsyn om att sadana aspekter ibland behover beaktas vid stéllningsta-
gande till kirurgiska ingrepp. Flertalet av svaren speglar &sikten att fordldrar-
nas forméga att knyta an till och ge sitt barn stod behdver inga i en medicinsk
helhetsbedomning, d& dessa ses som avgorande for barnets psykiska hélsa
under nyfoddhetsperioden och under uppvéxten. Situationer som beskrivs
som ogynnsamma ur barnets perspektiv dr fordldrar som har fortsatt svart att
knyta an till sitt barn eller som begrinsar barnet pa andra satt. Hir exempli-
fieras med en fordlder som vénder bort blicken fran sitt barn vid blojbyte
eller en fordlder som inte later barnet borja pa dagis innan operationen ar
genomford. Asikterna fingas i foljande citat:

Det som dr viktigt ndr man ska bedoma om en operation krdvs eller inte dr
en avvdgning mellan anatomiska, fysiologiska, funktionella faktorer och
psykologiska. Det psykologiska dr beroende av hur stodjande omgivningen
dar. I forsta hand handlar det ju om fordldrarna och deras instdllning till
situationen. Men hur de bedomer att ndrmaste omgivningen (sldkt och
vdnner) kommer att reagera, liksom personal pa forskola och skola, kan
ocksd inverka. Aven mognaden i samhdllet i stort dir viktigt for att barnet
tas omhand pa rdtt sdtt. Jag onskar att vi inte skulle behova operera nd-
gon ndr det inte finns funktionella behov. Men da mdste jag kunna sdga
och tro pd att stod finns i forskola, skola och omgivningen i stort.

Av det uppdaterade Chicagodokumentet framgar att forhéllningssattet dven
ar internationell praxis [5].
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Foraldrars dnskan om genital kirurgi

I enkéten ombads de professioner som medverkar under utredningen att
beskriva sin erfarenhet av fordldrars 6nskan om genital kirurgi for sitt
nyfodda barn (friga 28, bilaga 1). I intervjuerna med teamens huvudansva-
riga inom respektive profession stédlldes dven fragan om fordldrars 6nskemal
om genital kirurgi enligt deras erfarenhet varierar beroende pa fordldrarnas
socioekonomiska eller kulturella bakgrund.

Svaren och erfarenheterna kan sammanfattas som foljer:

* Maénga men inte alla fordldrar har en 6nskan om genital kirurgi for sitt

barn.

En del fordldrar har orealistiska forvéntningar kring ingreppens resultat.

 Foridldrars onskan om genital kirurgi 6kar vid storre anatomiska avvikel-
ser. En del forédldrar 6nskar kirurgi dven vid mindre avvikelser.

 Foridldrars 6nskan om genital kirurgi for sitt barn varierar mellan familjer
och situationer. Teamen beskriver inte ndgra tydliga skillnader vad géller
onskemal om kirurgi mellan fordldrar fran olika kulturer eller socioeko-
nomiska forhallanden, for intersextillstdnden generellt. Det finns flera
andra faktorer som kan paverka hur det blir i det individuella fallet, bland
annat familjens dppenhet, vana att prata om kroppen och psykiska resurser
mer generellt. Om man ddremot ser till specifika tillstand tyder nigra
kommentarer pd att kulturella aspekter kan spela en roll for fordldrars
onskemédl om feminiserande kirurgi (klitorisreduktion) vid 46,XX CAH:

... hdr kommer ocksd in en annan aspekt som har med kultur att géra.
Exempelvis fordldrar som menar att de inte kan dka till sitt hemland med
sin flicka om hon inte ser ut som en flicka, utan att hon mdste opereras.

... Men det kan ju ocksd variera, vi har ju manga invandrade och for dem
dr det inte bara kosmetiskt, det har en vildig kulturellt laddning i alla fall,
sd det ddr dr ju svart. I virlden ser det ocksa olika ut med om man opere-
rar, att man tar den héinsynen.

Information férandrar fordldrars dnskan om kirurgi

I enkédten ombads de professioner som medverkar under utredningen att
beskriva sin erfarenhet av sddana omsténdigheter som gor fordldrar mer
benégna att vilja avvakta med kirurgiska ingrepp tills dess att barnet sjdlv
kan ta stillning (se bilaga 1). Amnet berdrdes Aven under intervjuerna med
teamens huvudansvariga inom respektive profession.

Svaren och erfarenheterna kan sammanfattas i tre teman och belyses nedan
med citat:

 Foridldrar blir mer benédgna att vilja avvakta med kirurgi for sitt barn efter
att de informerats om ingreppens risker och mgjliga komplikationer.

Efter att diskussioner forts med fordldrarna om for- och nackdelar med
kirurgi, ovisshet kring barnens kénsidentitet som vuxen, osv., blir en del av
fordldrarna mer bendgna att avvakta.
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Informationen frdn barnkirurgen och ovriga i teamet har stor betydelse,
upprepade diskussioner dr viktigt.

Evidensldiget for tidiga kirurgiska interventioner dr enligt min bedémning
mycket svagt. Ddrtill kommer att all kirurgi kan vara forknippad med
komplikationer och ogynnsamma resultat i det ldnga loppet. Man mdste ta
upp detta med fordldrarna och jag har manga gdnger upplevt att fordld-
rarna onskat att avvakta.

Vid feminiserande kirurgi dr det ofta en stark onskan om operation initialt
men eftersom det finns nackdelar och komplikationer forstar fordldrarna
oftast fordelen med att avvakta tills flickan vill sjdlv.

» Foridldrarna lyssnar oftast till teamets rad.

Min erfarenhet dr att de oftast tar emot de rad som teamet ger och kdnner
sig trygga med det.

Jag tycker att fordldrarna oftast dr helt oppna for alla alternativ. Det
beror pd hur vi i vdarden ger information om de olika alternativen och hur
vi resonerar omkring fragorna tillsammans med fordldrarna. Bland for-
dldrar jag moter dr trenden att familjer idag dr mindre fokuserade pd
operation.

Manga (de flesta) fordldrar dr dock idag mer restriktiva till kirurgiska
dtgdrder och forstar och accepterar att man vintar med kirurgi.

* Ordvalen i svaren speglar genomgéende att en del fordldrars 6nskan om
operation for sitt barn kvarstar dven efter det att de informerats om risker
och tagit del av teamets rad.

Information fill féraldrar infor kirurgisk behandling

Under intervjuer med teamansvariga kirurger och endokrinologer stélldes tva
fragor om den information som ges till fordldrar nér kirurgisk behandling
diskuteras. Den forsta fragan gillde vilken information om risker med tidiga
konskorrigerande/konsdefinierande ingrepp som man ger fordldrarna.
Foljande risker ndmndes 1 svaren:

+ generella risker vid kirurgiska ingrepp (blodning, infektion, drrbildning)

* risk for nedsatt kédnslighet, framforallt vid klitorisplastik men av ndgon
ndamnd som i viss mén aktuellt &ven vid operation av hypospadier

+ vid operation av pojkar, att det inte alltid laker eller att det kan bli “’for
trangt”

+ risk att barnets framtida konsidentitet inte stimmer 6verens med riktningen
pa de kirurgiska ingreppen.

Den andra fragan gillde om alternativet att vianta med kirurgiska ingrepp tills
barnet sjdlvt kan bestimma ges lika stort utrymme 1 diskussionen som
alternativet att operera. Nagot team svarar ja pa den fragan och uttrycker att
man ar mer restriktiv med kirurgi nu én tidigare men anger ocksa att de flesta
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fordldrar dnda vill att barnet ska opereras. Andra kirurger beskriver att
alternativet att vinta snarare ges mer utrymme an alternativet att operera och
46,XX CAH namns oftast i sammanhanget:

Jag skulle sdga att vi ger mer tid till att informera om alternativet att
vinta. Vid CAH dr klitorisektomi en reducerande operation som inte gdar
att gora ogjord. Om din flicka inte kinner sig hemma i sitt kén kommer det
inte gd att dterstdlla.

CAH dr svart ddrfor att dir mdste man prata vildigt mycket med fordld-
rarna och fda dem med sig, berdtta om hur praxis dr nufértiden och sd.

Jag skulle pasta att vi ger mer utrymme dt att informera om alternativet att
avvakta med operation. Infor en operation dr det viktigt att fraga sig om
man kan std for det. Kan inte vara fundamentalistiskt. Man maste hela
tiden tdnka pd att barnet inte dr helt det ena eller det andra kénet — de dr
intersexuella — mitt emellan.

Det samlade intrycket dr att teamen ger samma information om risker med
kirurgiska ingrepp i diskussionerna med fordldrarna. Daremot forefaller det
finnas skillnader vad géller hur mycket teamen betonar riskerna och arbetar
for att fa med forédldrarna i ett beslut om att avvakta.

Kirurgi for barn 46, XX med CAH

Enligt det nyligen uppdaterade nationella vardprogrammet innefattar den
feminiserande kirurgin vid CAH vaginal-, vulva- samt klitorisplastik. In-
greppen bor enligt vArdprogrammet inte 6verviagas vid mattlig utan endast
vid kraftig virilisering av de yttre kdnsorganen [12]. Enligt Barnldkarfor-
eningens handlingsprogram frdn 2007 gors ingreppen vid ett och samma
operationstillfille och om man avvaktar med klitorisplastiken avvaktar man
dven med de Gvriga [11]. Vardprogrammet fran 2016 tar upp den pagaende
diskussionen om tidpunkten for operation och argumentet att personen sjalv
bor kunna vara med och bestimma nér irreversibla kosmetiska ingrepp gors.
I linje med en mer restriktiv hdllning férordas ocksa att beslutet om operation
tas vid 6-12 manaders alder [12], att jamfora med de tidigare rekommendat-
ionerna om operation vid 2—6 manaders alder [11].

Tidpunkterna fér operation varierar

Under intervjuer med de professionsansvariga framkommer att tidpunkten
for den feminiserande kirurgin for barn 46,XX CAH varierar mellan teamen.
Ett team beréttar att de opererar barnen med kraftig virilisering av konsorga-
nen vid 3—6 méanaders &lder och att detta ar tidigare 4n 1 vissa av de andra
teamen.

Intervjuerna tyder pa att olika faktorer paverkar individuella kirurgers val
av operationstidpunkt. Nagon ndmner att operationstekniska faktorer som
anses underldtta ingreppen och ldkningen kan spela in, exempelvis att
viavnaderna fortfarande ar dstrogenstimulerade under det forsta halvaret.
Andra ndgmner vikten av att vénta tills man erhéllit maximal effekt av hydro-
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kortisonbehandlingen, eftersom den leder till att klitoris minskar i storlek.
Négon framhaller dven psykologiska skal till att eventuella beslut om opera-
tion bor tas senare:

Samtidigt har det kommit fram att ndr fordldrarna har fatt lite mer per-
spektiv sd sdger de att det var jobbigt forsta dret och de dr i en slags
chockfas. Ndr det hunnit mogna och de levt in sig lite sa dr det ofta inte
samma problem. Och det gor ju att om man ska ta sadana hdr beslut sd dr
det i alla fall bra att man inte gér det for tidigt. For om de har borjat
vdnja sig och ta till sig barnet dd kanske de tar storre hinsyn till vad bar-
net behéver, om man har vintat lite.

Kirurgi for barn 46,XY

Vid tillstdnd hos barn med karyotyp 46,XY ir korrigering av hypospadier det
vanligaste kirurgiska ingreppet. D4 anvénds forhud for att forlanga det
underutvecklade urinroret sa att det kan mynna sa nira toppen av ollonet som
mojligt. Hypospadier varierar frin lindriga” till ”svdra” beroende pd urinro-
rets utveckling och bakgrundsorsakerna i det individuella fallet. Endast nar
en hypospadi ses samtidigt med tecken pd undervirilisering eller kryptorkism
inleds en DSD-utredning.

Det framgér av intervjuer med kirurger att operationer av hypospadier ofta
gors ndr barnet dr i ettars-aldern, men det ar oklart om det géller saval
lindriga som svéara varianter. Ndgon menar att operationerna med fordel kan
skjutas fram till det andra operationsfonstret for ingreppen (anges till 4 ' ars
alder) for att tillvarata de forsta &rens positiva och helande inverkan. Vidare
framgar det att hypospadioperationerna generellt ses som tdmligen okontro-
versiella, men att det dven finns ifrdgaséttanden. En kirurg menar att den
funktionella forbéttringen efter operation inte &r tillrdckligt stor for att
motivera ingreppen vid lindriga hypospadier. Nir det géller operation av de
svéara hypospadierna, som ses exempelvis vid PAIS, framtrader inga tydliga
linjer 1 materialet.

Fortsatt stod och uppfoljining

Vid barnets fodelse och under utredning samt de tidiga barndomsaren ligger
teamens fokus pa att tillhandahalla psykosocialt stod och radgivning till
fordldrarna. Teamen gor regelbundna uppfoljningar av barnet och av famil-
jens fungerande for att fanga upp och ge stdd vid eventuella svarigheter.
Strukturen for och innehallet i den psykosociala uppfoljningen varierar
mellan teamen, delvis beroende pd hur ménga personer med psykosociala
stodfunktioner som finns tillgdngliga. I Stockholmsteamet har de exempelvis
en mottagningsstruktur efter att barnet fyllt tre ar dir barnpsykologen tréffar
barnet och barnpsykiatern triaffar fordldrarna vid mottagningsbesoket.
Oavsett struktur dr syftet att finga upp svarigheter 1 familjens fungerande
for att vid behov kunna tillhandahalla stod. Fordldrarnas syn pa barnets
intersexuella tillstind och formaga att ge barnet stdd ér centrala i samman-
hanget, liksom barnets utveckling och méende. Teamen kan kontaktas av
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familjerna dven mellan uppfoljningstillfillena. Ndgra team ndmner att de
aven ordnar fordldratraffar en eller ett par gdnger per termin.

Under den senare barndomen och i tondren kommer stodet att riktas mer
direkt till barnet nér det finns ett saddant behov. Det kan handla om fragor
som dyker upp hos barnet d& puberteten ndrmar sig. Men ocksd om mer
akuta kdnslomadssiga reaktioner och hindelser, som nir ett intersextillstdnd
upptéckts forst i puberteten. Oavsett nir diagnosen stills varierar behovet av
stdd beroende pé hur barnet eller ungdomen &r som person, vilket intersex-
tillstand det handlar om och familjens psykosociala fungerande generellt.

Om barnets ratt fill information

Tidigare behandlingsriktlinjer foresprdkade att den unga personen skulle
undanhallas information om sin diagnos och den genomgangna behandlingen
(se kapitlet Diagnostik och behandling). Nuvarande behandlingsriktlinjer
pekar pa vikten av att informationen ges [1, 5].

I enkdéten till professionen stélldes tva frdgor som beror fragestdllningen
(se bilaga 1). Amnet berdrdes dven under intervjuerna med teamens huvud-
ansvariga inom respektive profession.

Samsyn om vikten av att barnet fér kunskap
Samtliga 15 respondenter som svarat pa enkatfraga 27 (bilaga 1) anser att det
under alla omsténdigheter dr viktigt att fordldrarna pratar med sitt barn om
dess intersextillstdnd under uppvixten. I flera av kommentarerna pekar man
pa vikten av att fordldrarna fingar upp frgor frén barnet i1 takt med att de
stélls och ger 6ppna svar som &r anpassade till barnets mognad och alder.
Svaren pa enkétfraga 26 (bilaga 1) visar en relativt stor variation. Mer dn
hélften (58 %) av de 12 respondenter som haft underlag fér bedomningen
anser att det dr fa av fordldrarna som har ett initialt motstdnd mot att prata
med barnet om dess intersextillstdnd (< 10 procent). Samtidigt framkommer i
andra enkétsvar och intervjuer asikten att médnga, eller till och med majorite-
ten av fordldrarna, kianner ett motstdnd infor att ta upp &mnet med barnet.
Det finns flera mdjliga forklaringar till variationen varav brister 1 frage-
konstruktionen kan vara en. Flera enkétrespondenter kommenterar ocksa att
det ar svart att uppskatta hur stor andel av fordldrarna det handlar om och att
andelen kan variera mellan olika intersextillstind. Oavsett andelen fram-
kommer i flera enkétsvar och intervjuer att en del fordldrar har svart att vara
Oppna mot sitt barn:

Min upplevelse dr att mdnga fordldrar tycker att det dr svart att prata med
sina barn om deras DSD-diagnos. Hdar behéver fordldrarna mycket stod
for att vaga prata med sina barn, och det dr vanligt att vi berdttar och
informerar barnen tillsammans med fordldrarna.

Behovet av stod skiljer sig mycket mellan olika fordldrapar. Skillnaden
beror, enligt min mening, framst pd hur ldtt man har att prata om svara
saker inom familjen och med barn. Det gdller alla sjukdomar, men det dr
sdrskilt kdnsligt ndr det handlar om kénsorganen.
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Det forekommer absolut fortfarande att fordldrar undanhdller information
for att de har sd svart att ta till sig den hdr for barnet sa viktiga informa-
tionen. Men det gar att forstda dem. Utan forstaelse for fordldrarnas situa-
tion kommer man ingenstans. Vi kan ju inte vara auktoriteter, sd funkar
inte medicin ldngre, att man kan sdga att du ska gora si eller sd. Det dr
medbestimmande och autonomi som dr den nya patientlagen.

Att stétta fordldrarna att bérja berdtta for barnet
Att stotta fordldrarna att vara Oppna gentemot sitt barn dr séledes en viktig
uppgift som dock i praktiken kan forsvéras av olika skil. Uppfoljningsbeso-
ken hos teamen skapar naturliga tillfillen for fordldrar att borja besvara
barnets eventuella fragor, exempelvis om orsaken till sjukhusbeséken. Flera
enkit- och intervjusvar visar ocksa att teamen erbjuder sig att sitta med och
prata med barnet om fordldrarna 6nskar det. Den mest uppenbara svarigheten
bestéar i att fordldrar ibland kan vélja bort deltagande i uppfoljningarna och
ddrmed bli otillgéingliga for diskussionen.

Aven nir forildrar deltar i uppfoljningarna menar ngra intervjupersoner
att det ar en av de svérare uppgifterna inom teamens psykosociala arbete:

Det svdraste dr att stodja fordldrarna ndr barnen ska informeras. Det
gdller att kunna kédnna in ndr savdl barn som fordldrar dr mogna. Barnen
behover vara tillrdckligt mogna for att kunna forsta och fordldrarna till-
rdckligt mogna for att kunna svara pda barnets foljdfragor.

... det tycker jag dr jdttesvart och det dr en av mina huvuduppgifter, att
formedla vikten av information till fordldrarna. Tidigt, for vissa dldersan-
passat, men att inte vinta tills de dr i femtondrsaldern.

I flera enkétsvar och intervjuer pekas pa fordelen med att tidigt borja ta upp
dmnet med fordldrarna och med att férbereda dem pé frdgor som kan komma
fran barnen.

Har man vdl borjat prata om det sa gar det littare. Behovet att borja tala
med barnet om detta uppkommer ndr barnet ser skillnaden mellan sig och
andra. Vissa familjer tycker att det dr svdrt och da kan vi tala om det till-
sammans. Ju forr man paborjar de hdr samtalen desto bdttre. Men ndr
barnet blivit 6-7 ar mdste man ha borjat tala om det. Om de inte gjort det
dd brukar vi bli lite pdstridiga.

Barnets ritt till information om sin egen kropp framhaélls i en intervju som ett
av de viktigaste skilen till att man har regelbunden uppf6ljning med barnet
och familjen:

Det dr ddrfor jag tycker att det fyller in funktion att ha den hdr kontinuer-
liga kontakten. Ibland kan det stdllas fragor om varfor man behéver den
psykologiska kontakten ... Det dr just detta att det sa ldtt blir ett tabu,
nagot fordolt och att vi faktiskt dr skyldiga den hdr patientgruppen att fa
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tillgang till sin egen kropp. Det finns ju ndgot sd absurt i att vi skulle sitta
inne med information att den hdr personen, flickan hade testiklar eller den
hdr pojken har otillrdcklig androgen paverkan och inte kommer att kunna
fa barn. Viktig information om personens kropp som personen sjilv inte
far ta del av.

Synpunkter pd behov inom vardomradet

Utover fragorna om det tidiga omhéndertagandet stilldes dven frdgor om
professionens syn pa behovet av informationsinsatser och kunskapsstod samt
om mdjligheterna att tillhandahalla en god och jamlik vird inom upptag-
ningsomradet.

Synen pd behovet av informationsinsatser

Enkatfraga 29 (bilaga 1) rorde behovet av insatser for att sprida information
om DSD och bemétande av personer/familjer med DSD 1 olika malgrupper.
Fragan hade sju svarsalternativ. I svaren ségs en hog grad av samsyn om
behovet av information/fortbildning for férlossningspersonal, barnlékare och
barnkliniker. Av tilliggskommentarerna framgér att kunskapslaget har okat
de senaste aren men att det fortfarande hiander att forlossningspersonal "ger"
barnet ett kon trots att det &r oklart, vilket kan komplicera den psykologiska
processen for forildrarna och de anhériga. Aven BVC nimns av nigra som
en viktig grupp att informera for att de ska kunna fanga upp fragor fran
fordldrar.

Flera enkétsvar namner dven forskola och skola som viktiga i samman-
hanget. Har pekar man pd behov av information till personal men dven till
elever, exempelvis i samband med sex- och samlevnadsundervisningen.
Aven primirvérden nimns av flera som en viktiga arena. En stdrre medve-
tenhet hos den breda allménheten beskrivs som onskvird.

I enstaka enkétsvar ndmns dven ett behov av att 1dta DSD-moment inga i
hogskoleutbildningar for barnmorskor, psykologer och lékare (och att detta
redan gors 1 Stockholm), samt att (vuxen-) endokrinologer och gynekologer
behdver veta var de kan soka information och remittera det fatal personer
med DSD som de méter i sin verksamhet.

Synen pd behovet av ett nationellt kunskapsstéd

Enkatfraga 31 (bilaga 1) rorde det upplevda behovet av och vérdet i att ett
nationellt kunskapsstdd utarbetas i olika fragor som é&r centrala for vardom-
radet. Majoriteten (60—70 %) av de 25 personer som besvarat fragan ser ett
vérde 1 att kunskapsstdd utarbetas nér det giller information och stod till
fordldrar efter fodelsen, informationen till fordldrar om tidiga insatser
respektive alternativet att vanta, samt hanteringen av etiskt sirskilt svara
situationer. Flest respondenter (n=18, 72 %) ser ett behov av kunskapsstod i
frdgan om information och stdd till fordldrar ndr man avvaktar med sadan
behandling som inte dr medicinskt nddvéndig, till exempel i kontakter med
sldkt och bekanta, forskola, skola och kamrater. Nagon pekar péa ett behov av
att ge information till fordldrar om medicinska och kirurgiska insatser som
kan bli aktuella i samband med puberteten i de fall man avvaktar, inom
ramen for ett kunskapsstod.
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Av tilldggskommentarerna framgdr dven att flera bland professionen gene-
rellt ar positiva, samtidigt som andra &r mer skeptiska. Négra uttrycker
farhagor om att kunskapsstod kan medfora fyrkantighet i beslut som kriaver
en hog grad av individanpassning. Andra ndmner att liknande arbete redan
gors 1 samband med de nationella DSD-métena och att nationella vardpro-
gram kan ses dver och revideras.

Négra nimner dven ett behov av kunskapsstod i fragor som ror stod till
personer som far sin intersexdiagnos senare 1 livet, i samband med puberteten
och 1 vuxen élder.

Négon pekar pa att delar av ett kunskapsstdd for intersexomradet skulle
kunna vara relevanta dven for andra vardomréaden och tillstdnd dir barn
behandlas inom den rekonstruktiva plastikkirurgin.

Syn p& mdéjligheter att tillhandahdlla god och jamlik vard
Enkatfrdga 30 (bilaga 1) ror teammedlemmarnas syn pa mojligheterna att
tillhandahélla en god och jdmlik vard inom teamets upptagningsomrade,
utifrdn sitt professionsperspektiv. Synpunkter som rorde fragestidllningen
framkom &ven under intervjuerna. Flera menar att mojligheterna ar goda
medan andra pekar pd brister och forbattringsbehov, bland annat vad géller
foljande:

» Nagra personer patalar ett behov av att centralisera kirurgin for vardomréa-
det, och att intersextillstdndens sillsynthet och inbdrdes heterogenitet gor
det svart att uppratthélla den kirurgiska kompetensen. Nagon pekar ocksa
pa att det dr svart att upparbeta tillracklig erfarenhet for att besluta om
kirurgi for den enskilda patienten.

* Brister i omhidndertagandet av vuxna patienter patalas av flera personer.
Har beskrivs att vuxna med intersextillstdnd i nuldget ar utspridda pa pri-
vatgynekologer, endokrinologer eller allmdnmedicinare med varierande
kunskaper i frigorna. Det rdder ocksa brist pa androloger inom DSD-
omradet samt brist pa sexologer.

* Det finns ett stort behov av informationsmaterial att ge till fordldrar och
ungdomar. Enskilda teammedlemmar har forslag pa bl. a. webbaserad
information som det &n sa ldnge saknats resurser for att realisera. Det be-
hovs dven informationsmaterial pd bl. a. arabiska, turkiska och somaliska.

* Familjer med langa reseavstand till teamet far mindre frekventa vardbesok
an Ovriga. En del barn och ungdomar kommer inte alls 1 kontakt med tea-
met da ansvarig lakare pa hemkliniken anser att kompetensen pa hemorts-
sjukhuset &r tillracklig.

» Familjer med langa reseavstand till teamet far forsamrade mojligheter till
samtalskontakter med professionella med intersexkompetens.

* Det behdvs mer psykologresurser och man behdver utveckla det psykolo-
giska och psykiatriska stodet generellt inom teamen samt utveckla stodet
for gruppen ungdomar med intersextillstand.

* Brist pd kvalificerade och lampliga tolkar skapar ibland svarigheter 1
moten med fordldrar.

VARD OCH BEHANDLING AV PERSONER MED INTERSEXUELLA TILLSTAND
SOCIALSTYRELSEN



Upplevelser av varden

Under kartlaggningen har det varit viktigt att soka tillvarata patienters och
fordldrars erfarenheter av vdrden. Sammanlagt fyra djupintervjuer har
genomforts, varav tre belyser ett patientperspektiv och en ett fordldraper-
spektiv. Intervjupersonerna rekryterades via annonsering pd patientorganisa-
tioners hemsida. Samtliga som svarade pa annonserna intervjuades.

Patientperspektivet

Tvé av de intervjuade personerna speglar erfarenheter av vard som erhéllits
fran 1970-talet och framat. De kallas hir Lena och Peter och dr nu i 8ldrarna
40-50 &r. De gick bada pé regelbundna uppfoljningar hos ldkare under sin
barndom. For den kvinna i 35-arséldern som hér kallas Denise &r situationen
annorlunda. Hennes intersexuella tillstind upptécktes i hennes hemland och
forst da hon var i tondren. Hon har haft ett mindre antal virdkontakter med
anledning av sitt intersextillstdnd under sin tid 1 Sverige.

De tre intervjupersonernas erfarenheter och nuldgen skiljer sig naturligtvis
mycket. [ den foljande framstillningen har vi forsokt beskriva bade likheter
och det unika i deras upplevelser.

Att sakna information om sin diagnos och sin kropp

Lena

Upp till tolv érs &lder visste Lena att hon inte skulle kunna fa barn och att
hon inte skulle kunna fa brdst utan att ta medicin. Vid den tidpunkten fick
hon dven veta att hon inte hade haft ndgon vagina nér hon féddes. Hon hade
da borjat stilla fler fragor till sin mamma, varefter hon fick mer information
fran den ldkare som hon regelbundet besokte. Nista informationsbit fick hon
vid ett vardbesdk i senare delen av tonaren, dé hon rakade se en journalnote-
ring om att hon hade haft en minimal penis” da hon foddes. Informationen
fordndrade ingenting eftersom hon alltid hade identifierat sig som flicka och
kvinna, men hon beskriver upplevelsen som chockartad och kdnsloméssigt
pafrestande. Tanken att hennes kon varit oklart vid fodelsen hade aldrig
foresvdvat henne. Hon hade snarare tdnkt att avsaknaden av vagina och det
andra var nagot som “utvecklats fel” hos henne. Idag tinker hon att hon
foddes i ett grinsland, som vare sig pojke eller flicka. Journalnoteringen har
hon valt att tinka pa som att hon foddes med en forstorad klitoris.

Lena har inte begért ut sin journal och beskriver delade kénslor infor detta
att inte veta sdkert. Ibland tycker hon att hon borde ta ut sin journal och
skaffa sig all information som finns dir. Samtidigt har hon ett motstdnd infor
att gora det. Hon beskriver en ovilja att ge amnet ett alltfor stort utrymme i
sitt liv, att ”’bli sin diagnos”.

Peter
Peter berittar att han foddes med en mycket liten penis, sa kallad mikro-
penis, och att han inte kénner till de bakomliggande orsakerna till det.
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Tidigare kidnde han sig inte heller s paverkad av att inte veta, men det kom
att fordndras for ndgra ar sedan. I samband med en allvarlig sjukdom blev
han inlagd vid det sjukhus dér han tidigare foljts upp vid barnkliniken. Under
sjukhusvistelsen tillfrdgades han av en ldkare om en notering 1 journalen,
som angav att han ingar i nagon form av forskningsverksamhet vid sjukhu-
sets barnklinik. Eftersom han sjédlv inte kénde till att han deltar 1 ndgot
forskningsprojekt fodde upplysningen méanga fragor om detta och om den
vérd och behandling han fitt som barn.

For en tid sedan bestdmde han sig déarfor for att begira ut sin journal. Han
tog 1 samband med det dven ut forlossningsjournalen som dokumenterar hans
fodelse. Eftersom fordldrarna inte langre &r i livet kravdes inte moderns
tillstdnd for det. Han beréttar att det inte stod ndgot om oklart kon 1 journa-
len, vilket han hade véntat sig, utan att det stod tydligt angivet ’gosse”. Flera
andra diagnoser dn mikropenis ndmns i hans egen journal men han &r oséker
pa deras innebord och betydelse.

Han har vid flera tillfdllen sokt kontakt med ldkare, forskare och jurister
for att fa mer information, bade om innehéllet i journalen och om den
forskning som han ingér i. Han skulle vilja veta hur man ténkte frdn vardens
sida avseende de beslut som togs och vad fordldrarna visste och gav tillstaind
till. Han undrar ocksa 6ver hur lange forskning far halla pa och vem som ger
tillstdnd. Han tror att det finns mer dokumentation om honom &n den han sett
1 journalen. Vid tidpunkten for intervjun dr hans fragor fortfarande obesva-
rade och han upplever att han blir ignorerad’.

Denise

Denise visste ingenting om sin diagnos innan menstruationen uteblev 1
tonédren och ldkare i hemlandet upptickte en testikel som lag gomd i hennes
ena ljumske. Hon och modern, som var med henne under utredningen, fick
information om att testikeln inte fungerade och att den innebar en f6rh6jd
cancerrisk och dérfor borde tas bort. Hon fick ocksa veta att hon bar pd
“rester av en livmoder” och inte skulle kunna fa barn. Hon minns inte att man
berittade ndgot om orsaken till att hon hade en testikel. Hon tdnkte mest att
hon var kvinna och att hon inte skulle kunna fa barn for att det var négot fel
med hennes livmoder. Senare i livet har hon letat information pé internet och
jamfort med sin egen situation. Hon kinner bést igen sig i beskrivningar av
komplett androgenokénslighet (CAIS) men hon vet inte om det stimmer.
Sedan hon kom till Sverige har ett kromosomtest gjorts och det visar att hon
har en manlig kromosomuppséttning.

Svart for férdldrarna att beratta

Lena, Peter och Denise berittar att deras foraldrar haft svart att tala med dem
om det som rort deras diagnoser och den behandling de fatt. De dr samstam-
miga i sin uppfattning om att fordldrarna borde ha fatt mer information och
stod i situationen. Gemensamt for dem alla tre dr ocksa att deras mammor

1 T samband med sitt senare godkiinnande av denna beskrivning berittar Peter att han fatt svar pd manga av sina fragor
sedan intervjun genomfordes. Det blev mdjligt genom ett mote med den (numera pensionerade) lakare som ansvarade
for varden da han var liten. Han dr tacksam Gver att han har fatt journalinnehéllet forklarat for sig och en mer
fullsténdig bild av de resonemang som fordes.
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varit mer involverade @n deras pappor och att det varit mammorna som foljt
med dem vid ldkarbesdken under barndomen (i Denises fall under senare
tonéren).

Lena beréttar att det inte var latt for modern att svara nér hon borjade stélla
fragor i 10—11-arsaldern och att den ansvarige ldkaren borjade ge mer
information vid uppf6ljningsbesdken 1 samband med detta. Hon forstod inte
varfor hon inte fick sova 6ver hos kompisar och inte fick vara naken nir hon
var mindre, nir andra barn fick vara det. Lena tror att framforallt mamman
bar pa mycket sjdlv och onskar att hon inte hade behovt kinna att hon skulle
vara sa beskyddande.

Peter upplever att hans tillstdnd och den vard han fétt har varit en stor
hemlighet som fordldrarna inte har kunnat prata om nir han fragat. Sérskilt
pappan hade haft svért att tala om saken, men Peter forstod av det han sade
att det hade varit jobbigt och krisartat for fordldrarna nir han foéddes.

For Denise och hennes foréldrar var situationen annorlunda eftersom in-
formationen de fick av varden nér hon var i 17-arsaldern var ny bade for
mamman, som var med vid besoken, och for henne sjélv. Hennes forédldrar
hade svért att prata om det som hinde. Hon hade en period efter utredningen
nir hon ville prata med sin mamma och stillde manga fragor, men hon gav
upp efter en tid. Hon har intrycket att hennes pappa @n idag inte riktigt vet
vad utredningen visade och att modern inte beréttade allt for honom nédr den
pagick.

Tankar om de tidigare behandlingsinsatserna

Lena, Peter och Denise har varit med om olika typer av behandlingsinsatser
och vid olika éldrar.

Lena

Lena har varit med om tre olika behandlingar. Den forsta var en operation
som hon sjdlv inte minns men som har ldmnat ett drr pd magen, ndgot som
enligt modern gjordes for att hon inte hade kunnat kissa nir hon foddes. I
efterhand tinker hon att orsaken faktiskt kan ha varit urologiska komplikat-
ioner, men hon tédnker samtidigt att man kanske tog bort testiklar vid det
tillfallet.

De tvé andra behandlingsinsatserna minns hon eftersom hon var éldre da.
Den forsta var medicineringen med Ostrogen som startade i tidiga tonaren.
Det gick bra och hon minns det som att hormonbehandlingen inte skapade
ndgra storre problem. Hon beriéttar vidare att hon blev glad nér ldkaren senare
beréttade att de skulle forsoka skapa en vagina pa kirurgisk vig. Eftersom
hon redan visste att hon inte skulle kunna f& barn uppfattade hon att syftet
med att skapa en vagina var att hon skulle kunna ha samlag med en man.
Hon tyckte inte det var ndgot konstigt (och hon var intresserad av killar) men
noterar i efterhand att ingen fragade henne vad hon ville och att detta dgde
rum i en tid da heterosexuella samlag sags som nagot sjilvklart.

Lena genomgick sammanlagt tre operationer for att skapa en vagina. Den
forsta, storre operationen dgde rum pd sommarlovet mellan andra och tredje
ring i gymnasiet. Pa grund av komplikationer blev resultatet inte det forvin-
tade. Den andra operationen gjordes for att forsoka atgirda komplikationerna
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och den tredje for att géra mindre korrigeringar. P& frdgan om hur hon idag
ser pa de kirurgiska ingrepp som hon genomgétt svarar hon:

Den forsta som de gjorde, ndir de som jag tror opererade bort testiklarna,
det dr svart att sdga om det var ritt eller fel. Hade de inte gjort det hade
sdkert mitt liv varit rdtt annorlunda. Jag hade formodligen utvecklats
annorlunda dn vad jag har gjort. Om det har varit bra eller daligt kan jag
ju inte sdga. De hdr operationerna i 17—19-drsdldern skulle jag nog dnda
inte velat ha ogjorda, trots att det blev komplikationer ... Men samtidigt
tror jag att det finns fall ddr sadana hér operationer inte dr bra. Jag har
hort att man ibland tagit bort en stor klitoris for syns skull, for att de ska
bli mer flickaktiga och det dr hemskt, tinker jag.

Peter

Peter berittar att han inte har varit med om néagot kirurgiskt ingrepp men att
det var néra att ett ingrepp gjordes. Han minns det inte sjdlv men har kunnat
lasa i sin journal om den utredning som gjordes ndr han foddes. Dér star att
kirurgi och konsbyte togs upp som mojliga alternativ i de diskussioner som
fordes om honom mellan svenska och amerikanska lékare. Journalen visar att
man efter tre manader kom till beslutet att avvakta med kirurgi och istéllet
behandla med testosteronsalva, en insats som i journalen beskrivs som
relativt ny vid tidpunkten. Hans mamma gav behandlingen med salvan. Han
sdger att den fungerade ganska bra och ndgon operation gjordes aldrig, nagot
som han dr vildigt lattad for idag. Peter sdger:

Jag skulle aldrig vilja byta kon. Om nu inte den hdr salvan hade funnits
och det inte hade fungerat "ddr nere”... dd skulle man ju kunnat fungera
som mdnniska dndd. Sa egentligen fattar jag inte varfor det ska diskuteras
operation, som var standard da, det dr ju kastrering, det man gjorde.

Denise

Denise berittar att bade hon sjilv och hennes mamma, som var med vid
beskedet, tyckte att det kdndes ritt att operera bort testikeln i ljumsken. Hon
sjalv tyckte att cancerrisken var skrammande och kénde ocksé att testikeln
inte horde hemma hos henne eftersom hon inte var man. Lakarna i hennes
hemland berédttade inte om orsakerna till att hon hade en testikel. De berét-
tade inte heller om biverkningarna av hormonbehandlingen, som hon behdv-
de inleda en kort tid efter operationen. Biverkningarna bdrjade tidigt och har
sedan dess paverkat hennes liv och livskvalitet 1 stor utstrackning.

Om vérdbehov idag

Denise

Denise beskriver att hennes fysiska hélsa gradvis forsdmrats sedan hormon-
behandlingen startade 1 sjuttonarsaldern. Hon dr orolig for sin benskorhet
(osteoporos) som hon fick diagnosticerad vid 25 ars alder och som hon nu
levt med 1 tio &r. Tidigare sattes det in medicin mot benskdrheten men den
gav henne njursten och sedan tva ar har hon ingen behandling mot den. Hon
brottas dven med en rad andra problem som hon tror hinger ihop med
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Ostrogenet, sdsom ledvirk, cirkulationsproblem i benen, infektionskénslighet,
somnproblem och snabba humor- och viktfordndringar. Problemen har en
stor inverkan pé hennes vardag och livskvalitet.

Sedan hon kom till Sverige for en kort tid sedan har hon tréffat en gyneko-
log for att fa sitt 6strogen utskrivet. Hon dr glad over att gynekologen har
remitterat henne till en skelettrontgen men tycker att det dr besvarligt att
gynekologen inte har nagra kunskaper om intersextillstdnd. Det blir trottsamt
att behodva berétta om sin medicinska historia for nya lédkare och ibland ga
igenom undersdkningar som ar onddiga, som forsok till cellprovtagning som
gjorts trots att hon berittat att hon inte har ndgon livmodertapp att ta ett
cellprov ifrdn. Men det som hon upplever som mest besvérligt ir att det inte
finns ndgon som foljer upp hennes hormonnivaer och underséker hur man
eventuellt skulle kunna minska hennes hilsoproblem.

Lena

Aven Lena, som star pa dstrogenbehandling sedan tonaren, dnskar triiffa en
lakare som har kunskap om hennes tillstdnd och som kan f6lja upp hennes
hormonbehandling och &ndra den vid behov. Hon beréttar att hon efter sina
operationer gick pa nigra uppfoljningsbesok men konstaterar att hon méste
ha ’trillat ur systemet” sedan hennes kirurg gatt i pension. I nuldget traffar
bade Lena och Denise gynekologer som saknar kunskap om intersextillstand
och om deras medicinska historia. Bada uttrycker en undran och misstanke
om att hormonbehandling i deras situation fungerar annorlunda én for
exempelvis kvinnor 1 klimakteriet och att lakare kanske behover sirskild
kunskap om detta. De anser ocksa att likare behover gora kontinuerliga
uppfoljningar av patienter i deras situation.

Peter

Peter har som vuxen inte haft ndgot behov av kontakt med varden med
anledning av sin diagnos. I likhet med Lena uttrycker han en undran ver att
kontakterna med véarden plotsligt avbrots, i hans fall da han var i 13—-14-
arsaldern. Fram till dess hade de alltid varit sa viktiga, men da upphdrde de
utan nirmare forklaring.

Ett patientperspektiv pd varden, dd och nu
Lena och Peter uttrycker bida en besvikelse dver virdens bemdtande.

Lena

Lena sammanfattar sina upplevelser som att bemdtandet ofta varit ’klapar-
aktigt”, bade under uppfoljningsbesdken under barndomen och vid senare
besok. Eftersom operationerna i tonaren inte gick sa bra har hon sokt varden
vid ndgra tillfillen 1 vuxen éalder for att undersoka om det finns ndgot mer
man kan gora for att skapa en vagina som hon kan vara mer ndjd med. Vid
besdken pa senare ar har hon mott ldkare som visserligen haft sarskilda
kunskaper om de fragor hon dnskat stélla men som saknat intersexkompe-
tens. Hon beréttar om ett samtal med tvd ldkare som pa ett mycket patagligt
satt forsokt undanhalla henne information om hennes anatomi. Detta genom
att sétta post-it lappar 6ver texten “manligt backen” och “’kvinnligt bicken”
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pé de bilder som de anvinde som illustration under samtalet. Hon kunde inte
forsta det pa annat sétt dn att de ville undanhélla henne informationen om att
hennes béacken dr konstruerat som hos en man. Hon forstar att lakare inte
traffar pa intersextillstdnd sa ofta, men hon har ként sig besviken pa bemo-
tandet och ibland upplevt det som nedvirderande.

Peter

Peter berittar om de anatomiska undersdkningar som ingick i uppfoljnings-
besoken upp till 14 ars élder och som ibland involverade manga ldkare
samtidigt. Han upplevde sin egen ldkare som hardhént och opersonlig och
beskriver att besoken var mycket jobbiga. Vidare konstaterar han att det ju
var en annan tid och han ér glad for att det idag finns behandlingsteam som
kan ge stod. Han onskar att det hade funnits ndgon som han hade kunnat fa
stdd frdn och prata med, inte minst om de funderingar han hade nir han
borjade nirma sig puberteten. I nuldget besvéras han av att han har upptackt
ett fotografi av sig sjélv pa internet som han tror har tagits i ett tidigt vard-
sammanhang. Han dr naken pa bilden och han kédnner igen sig sjdlv, bade
fran fotot och i den tillhorande texten. Han onskar att bade bild och text
skulle tas bort men vet inte hur han ska gé till véga.

Denise

Denise beskriver upplevelser i samband med den vard hon fick i sitt hemland
under tondr och i vuxen alder. Hon ville inte sdga nej nir hennes ldkare bad
henne att vara tillgdnglig for undersdkning och demonstration for likarstu-
denter. Hon berittar ocksa om procedurer som syftade till att tdnja ut hennes
vagina eller undersoka kansligheten i hennes genitala strukturer. Vid dessa
tillfallen forsokte hon forestilla sig att hon var nagon annanstans.

Om aftt vara ensam med sin diagnos

Béde Lena och Denise sédger att de har en diagnos som de inte kan prata om
med andra. Manga kanner inte ens till att intersextillstand existerar och det &r
dnnu svarare eftersom det handlar om ens kén och konsorgan. De har bada
enstaka personer i sitt liv som kidnner deras historia och som de beskriver
som mycket viktiga. Denise sdger:

Jag vet inte hur det dr for andra med det hdr tillstandet men for mig dr det
en ensam mardrom. Det gdr inte att prata om, ens i min familj... Min
mamma dr den enda som vet och hon dr idag vildigt stottande.

Fordldraperspektivet

Den forsta tiden efter forlossningen

Nair Susanne och hennes man fick sitt andra barn for ett par ar sedan sa
forlossningspersonalen att de hade fatt en pojke. P& grund av komplikationer
fanns det efter forlossningen behov av akuta vardinsatser for barnet, som
under de kommande dygnen fick vard pa hemsjukhusets neonatalavdelning.
Under det forsta dygnet fick de ocksa veta att det var nagot fel med barnets
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konsorgan”. Oron for deras barns hélsa och 6verlevnad gjorde att de inte fullt
ut uppmirksammade den informationen. Susanne beskriver att det ocksé var
svart, bade att ta in informationen, och att forsta vad den kunde innebéra.

De blev kvar ytterligare ndgra dagar pd hemortens sjukhus. Den sista kvil-
len pa sjukhuset kom lékaren in och berittade att det kromosomtest som
tagits visade att deras barn var en flicka. De skulle dérfor fa aka till ett DSD-
team for utredning. Aven om bade Susanne och hennes man kinde till att
mycket kan hinda nar man foder ett barn hade de aldrig haft en tanke pé att
barnets kon skulle kunna vara oklart.

Vad tinker de idag om det tidiga bemétandet? Susanne séger att de 1 efter-
hand 6nskat att ndgon pa hemsjukhuset hade satt sig ner med dem och gett
dem lite mer information redan frén borjan. Bara att {a veta att det har &r
nagot som hénder ibland och att det finns specialister som kommer att utreda
det vidare skulle ha hjélp dem. Hennes man fick kommentarer av en sko-
terska som han tog vildigt illa vid sig av. Aven om intersextillstdnden ar
ovanliga tycker de att vardpersonal som arbetar med nyfédda borde kunna
prata med fordldrar pa ett tillrdckligt bra sétt i de hér situationerna. De tycker
ocksa att vardpersonal inte ska uttala sig om barnets kon om de inte dr sidkra
pa det. Det var bara en enda ldkare som var tydlig med att hen inte var sdker
pa det biologiska konet och dirfor pratade om barnet som “’barnet”. Resten
av personalen sade han”.

Dagen efter att de lamnat sjukhuset dkte de till DSD-teamet. Eftersom de
hade hunnit informera sina anhoriga om att de hade fatt en pojke ringde
Susanne sin pappa, och beréttade att de kanske skulle komma hem med en
flicka istéllet. Deras forédldrar tyckte det blev svart eftersom de i sin tur hade
hunnit berétta for sina vdnner. Susanne och hennes man orkade inte riktigt
med fordldrarnas bekymmer just da.

Utredningen vid DSD-teamet

Vil framme hos DSD-teamet traffade de en ldkare som gav dem beskedet att
deras barn var en flicka och att hon hade CAH. Susanne tyckte det var skont
att dntligen fa ett besked och &r tacksam for att 1dkaren gav dem all den tid de
behovde. De fick svar pa de fragor de stillde och de fick ocksé information
om Riksforeningen for CAH, som &r en stodforening.

Under den vecka som de 14g inne for utredning gjordes anatomiska under-
sOkningar och ultraljud och Susanne minns att de dven triffade en psykolog.
I 6vrigt minns hon veckan som kaotisk. Det tog mycket energi att se till att
deras flicka fick i1 sig mat och den medicin som hon behdvde, ndgot som
forsvarades av att hon méste sondmatas. I efterhand har Susanne och hennes
man tiankt att det 4nda var tur att det var deras andra barn, sa att de hade en
viss rutin kring detta med att bli forélder.

Tankar kring operationen

Susanne Onskar att diskussionen om operationer hade kunnat fi véinta en
stund, att det hade varit bra om de hade kunnat komma hem och ”landa lite”
forst. Nu togs den diskussionen upp redan under utredningsveckan, nér de
annu var ganska tagna av allt som hént. Hon séger:
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Ta in information i det ldget...det gick inte riktigt. Man skulle kanske ha
behovt fokusera pa det hdr med medicinen och fa igang det och kdnna att
man blev trygg i det. Och sen kanske man hade kunnat bérja prata om det
hdr med kénet och operationer lite senare... Jag tog liksom aldrig in att vi
skulle gora nagot stdllningstagande och att det fanns olika alternativ.

Susanne beréttar vidare att det nimndes att operationen kunde minska
kéansligheten 1 genitalierna, men att de fick intrycket att risken var liten
eftersom ldkarna hade blivit mycket béttre pa att gora dessa operationer dn
tidigare. Aven om hon sjilv vid nigot tillfille var tveksam kiindes beslutet
om operation ganska sjéalvklart for dem. Operationen gjordes nér dottern var
fyra manader. De tinkte att det helt enkelt var det bésta for dottern.

Efterat har de pratat om detta och de tycker fortfarande att beslutet kinns
ritt, &ven om det inte ldngre framstér som lika sjélvklart. I kontakter med
andra foréldrar har de forstatt att det finns skillnader mellan DSD-teamen och
att kirurger ténker olika kring det hdr med operationerna. Det &r mer sjalv-
klart att operera pa vissa stéllen &dn pé andra. Hon tycker att det &r lite méark-
ligt att det &r sa.

Kontakter med vérden idag

Susanne och hennes man gar pa regelbundna kontroller med dottern pa en
barnendokrinologisk mottagning pd hemorten och de dr ndjda med den hjélp
som de far. Mellan kontrollerna har de mojlighet att hora av sig direkt till den
ansvarige ldkaren om det dr ndgot de undrar 6ver. De har ocksa varit pd en
uppfoljning vid DSD-teamet och tréaffat kirurgen som opererade deras dotter.
Vid det tillfallet gjordes en undersdkning av urinvigarna. I nuldget planerar
de att kontakta kirurgen pa nytt eftersom dottern, fran att tidigare ha varit helt
torr, nu har borjat kissa pé sig. De undrar om det kan hinga ihop med
operationen eller ha andra orsaker.

Att berdatta for omgivningen och foér dottern

Aven om manga i omgivningen idag vet om att dottern har en sjukdom och
behdver mediciner dr det bara de ndrmaste anhoriga och vinnerna som
kénner till operationen och anledningen till den. Susanne tycker att det ar
svart att veta vad som ar ritt och fel har men de tanker att dottern sjalv maste
f4 bestimma vad andra ska f4 veta om henne. An s4 linge har de bara
beréttat for henne att hon legat pa sjukhus och blivit opererad nér hon var
liten. I takt med att hon blir dldre och stéller fler fragor &r tanken att de ska
vdva in mer och mer om det som héint. Susanne ténker att ju tidigare det sker,
desto bittre, eftersom barn ofta tar information ganska naturligt. Hon séger
avslutningsvis:

Vi tinker inte pa det sa mycket idag. Det var stort dd, nu dr det ju inte det.
Vi dr sdkert i ndgon slags mellanperiod just nu, sen ndr hon blir dldre
kommer man till andra saker ndr man ska borja prata om det och vad hon
har gatt igenom. Men nu kan man kéinna att oj, vad konstigt att det blev sd
stort, men sd dr det ju ndr man dr helt uppe i ndgot. Ibland nér kompisar
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far barn sd dr det ju knappt man kommer ihdg efter en mdanad om det blev
en flicka eller pojke... dom fick ett barn liksom, och det verkar ha gatt bra.
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Sammanfattande diskussion

Syftet med kartlaggningen har varit att belysa omhédndertagandet av nyfodda
med intersexuella tillstdnd mot bakgrund av den pagaende diskussionen om
hur varden forhaller sig till ett ménniskoréttsperspektiv. Av enkéter och
intervjuer framgar tydligt att betydande forandringar ifrdga om bemdotande
och behandlingspraxis dgt rum under de senaste artiondena och att fordnd-
ringen fortfarande pagar.

I detta kapitel ssmmanfattas och diskuteras de centrala resultaten. Aven
ovriga resultat av vikt sammanfattas. Avslutningsvis beskrivs DSD-teamens
samt patient- och intresseorganisationernas standpunkter nir det giller
lagéndringar som vidtagits for personer med intersexuella tillstind 1 ndgra
andra lidnder.

Sammanfattning av centrala resultat

* Den primiirt berordes ritt till information kan inte garanteras. Det
rader en samsyn i DSD-teamen om vikten av att barnet ges full och mog-
nadsanpassad information om sin diagnos och den erhéllna varden under
sin uppvixt. Aven om teamen arbetar aktivt for att via forildrar astad-
komma detta saknas det, med nuvarande lagstiftning, mojligheter att sé-
kerstilla att informationen nar de primért berérda. Det innebir att perso-
ners konsorgan och konskortlar idag liksom tidigare kan avldgsnas i
barndomen utan att vederbdrande senare informeras om det.

* Grunderna for beslut om genital kirurgi varierar. Kartlaggningen visar
pa skillnader mellan team och kirurger vad géller tidpunkten for vissa
kirurgiska ingrepp och den vikt man ldgger vid att forespraka att stéll-
ningstagandet om operation bor skjutas upp. I likhet med radande inter-
nationell praxis beaktar DSD-teamen ocksé psykosociala aspekter vid
beslut om genital kirurgi i det enskilda barnets fall.

Den primdart berdrdes raft till information

Som néamnts skulle den unga personen enligt tidigare behandlingspraxis
undanhallas information om sin diagnos och om den erhéllna varden. Kart-
laggningen visar att detta varit en del av praxis dven i Sverige. Inom DSD-
teamen rider idag stark konsensus om vikten av att barnet ges tillgang till full
information under sin uppvéxt. I samband med uppfoljningsbesok uppmunt-
rar teamen tidigt fordldrarna att borja berétta 1 takt med att barnet borjar stilla
fragor. Manga forildrar tycker dock att &mnet ar svart att ta upp med barnen.
Flera teammedlemmar som arbetar med frdgan menar att uppgiften att stotta
fordldrarna i detta avseende ar den svaraste delen i arbetet med patientgrup-
pen.

Aven om manga forildrar forstar vikten och samarbetar med varden fram-
gér att samhallet 1 nuldget inte kan garantera att informationen nar den
primért berdrda personen. Vardnadshavares onskan om att avsta fran infor-
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mation i frigan méste respekteras enligt patientlagen (3 kap. 6 §). Aven
barnet har rétt till information enligt 3 kap. patientlagen och kan darfor
informeras av varden vid uppfoljningsbesdken under sin uppvéaxt. Detta
forutsitter dock att familjen deltar 1 uppfoljningen. Mojligheten forsvinner
saledes ndr vardnadshavare inte ser nagot behov av fortsatt kontakt med
vérden for barnets rakning.

Fragan om dokumentation och om vikten av att informationen gors till-
géinglig betonas av den svenska patientforeningen INIS [21] och 1 interna-
tionella riktlinjer [9]. Fragan om dokumentation &r viktig bade for vardnads-
havare som har att formedla informationen till sitt barn och for journalforing.

Dokumentation som stdd for vardnadshavare

Vardnadshavare behover ges goda forutséttningar att kunna svara pa sitt
barns frdgor under dess uppvéxt och i vuxen dlder. Kartliggningen visar att
framtida fragor kan komma att avse bland annat den egna diagnosen och de
bakomliggande orsakerna, grunderna for de beslut som tagits ifrdga om
konstillhorighet och tidiga vardinsatser, samt i vilken mén foréldrarna varit
informerade och involverade i besluten. Eftersom flera ar kommer att passera
innan barnet borjar stélla fragor, och informationen och beslutsgrunderna ar
komplexa, framstdr dokumentationen som ges for att stodja vardnadshavare i
deras uppgift som viktig.

Dokumentation fér den primdart berdrde

Kartliggningen visar att en person som fatt vird for ett intersexuellt tillstind
under 1970-1980 talen kan idag sakna svar pé centrala fragor dven efter att
denne har last sin journal. Information kan saknas 1 journalen och mojlighet-
erna att fa svar pa fragor forsamras nir en lang tid har passerat sedan varden
gavs. Regleringen for journalforing har sedan dess fordndrats (se kapitlet
Juridiska ramar). De barn som fods med intersexuella tillstdnd idag har
battre mojligheter dn tidigare generationers barn att erhélla fullstindig
information fran sina journaler i framtiden. Socialstyrelsen anser att man
dnda bor undersoka behovet av sérskilda rutiner for vardomradet i syfte att
sdkerstilla att journalerna fors med ett innehall och en utformning som
motsvarar patientgruppens behov. Utforlig beskrivning av de resonemang
och grunder for de beslut som tagits framhalls fran ett patientperspektiv som
viktiga 1 sammanhanget.

Kartlaggningen visar vidare att beslutet om vilket kon ett barn ska tilldelas
tas gemensamt av teamen och fordldrarna, efter att teamet kommit med en
rekommendation i frdgorna utifran utredningens resultat. Tillimpningen
speglar den rddande hilso- och sjukvardslagstiftningen vad géiller kraven pa
samrad och samtycke med patienten (hér, patientens vardnadshavare), liksom
FB som ger vardnadshavaren ritt och skyldighet att bestimma 1 fragor som
ror barnets personliga angelédgenheter (6 kap. 11 §).

En frdga som inte undersokts ror i vilken mén diskussionerna om kdnsde-
finierande insatser halls atskilda fran diskussionen om barnets biologiska kon
och juridiska konstillhorighet under samtalen med fordldrarna. I centrala
publikationer framstér de tvé aspekterna som tétt ssmmanvéivda, men det ar
mojligt att atskillnaden dndd gdrs som en sjélvklar del av praxis. Ett riktlinje-
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dokument som ges stod av patientforeningen INIS (dér dven fordldrar ingar
bland medlemmarna) framhaller vikten av att gora en sddan atskillnad. Detta
for att definiera tilldelning av konstillhdrighet som en rent juridisk och social
process som i sig inte medfor eller stiller krav pd beslut om medicinska eller
kirurgiska insatser [9]. Atskillnaden kan ha betydelse, inte bara vid en
restriktiv tilldmpning av tidiga irreversibla insatser, utan dven for mojlighe-
terna till att skapa en transparent dokumentation om beslutsgrunder och
Overviganden.

Varierande och osdkra grunder for
beslut om kirurgi

Att de svenska DSD-teamen har ett a&tagande om restriktivitet avseende tidiga
kirurgiska ingrepp framgéar under intervjuerna med teammedlemmarna.
Samtidigt visar kartlaggningen pé regionala skillnader vad géller genomfo-
rande av den feminiserande kirurgin for de mest viriliserade barnen 46,XX
med CAH. Nagra kirurger genomfor operationerna vid 3—6 manaders alder.
Ett skal till detta &r att vivnaderna fortfarande &r Ostrogenstimulerade under
det forsta halvaret, vilket har goda effekter pa likningen. Andra ligger i
samtalen med fordldrarna storre vikt vid att argumentera for att beslut om
operation bor skjutas upp till den andra hélften av barnets forsta levnadsar.
Det dr betydelsefullt 1 ljuset av teamens erfarenheter av att fordldrars eventu-
ella onskan om genital kirurgi oftast gar att paverka med information och
samtal. Aven den fordlder som intervjuats anser, utifran sina erfarenheter, att
stéllningstagandet till den feminiserande kirurgin vid CAH bor tydliggoras
(som varande just ett stidllningstagande), samt att man inte bor ta beslut om
operationer under den forsta tiden efter barnets fodelse.

Beslutsgrunderna for genital kirurgi varierar &ven mellan barn och famil-
jer. Det ér en foljd av intersextillstdndens heterogenitet och varje barns unika
medicinska forutsittningar, men ocksé av att psykosociala faktorer beaktas.
Enligt DSD-teamen kvarstar nigra fordldrars 6nskan om genital kirurgi 4ven
efter att informations- och stédinsatser har erbjudits. I de svenska DSD-
teamen, liksom internationellt, tar man hiansyn till psykosociala aspekter vid
besluten. Virderingen av familjens férméga att ge sitt barn stod (utan att
kirurgiska ingrepp genomfors) ingar i en helhetsbedomning om vad som &r
det bista 1 det enskilda barnets fall.

Av betydelse dr ocksa att internationella konsensusdokument beskriver de
vetenskapliga underlagen som otillrdckliga for att kunna ge vigledning i
vardomradets centrala fragor. Det framgar att det &r omojligt att predicera en
persons framtida konsidentitet, och att irreversibla konsdefinierande &tgirder
darfor innebér ett risktagande [5]. Det rader ocksa en stor osdkerhet kring
besluten om feminiserande kirurgi for den subgrupp barn 46,XX med CAH,
som fods med mycket viriliserade yttre konsorgan. Gruppen ar den enda for
vilken feminiserande kirurgi alls bor vervdgas, och mattlig klitorisforstoring
bor inte opereras enligt gillande vardprogram [12]. Om en operation genom-
fors innebér den att man avldgsnar manligt utvecklade genitalier fran de barn
inom diagnosgruppen, for vilka sannolikheten att vixa upp med en manlig
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konsidentitet dr som storst. Flera teammedlemmar siger ocksa att Gvervé-
gandena om ingreppen kédnns svara for dem nér det géller dessa barn.

Sammanfattning - ovriga resultat av vikt

* Behov av ett samlat omhéndertagande fven i vuxen dlder. Bade fran
ett professions- och ett patientperspektiv pétalas att det saknas majligheter
till kontinuerlig kontakt med ldkare som har intersexkompetens for vuxna
med intersexuella tillstand. I nuldget saknas en naturlig mottagare vid
utskrivning frdn den barnendokrina och barnkirurgiska varden. Den vuxna
patientgruppen ér i stor utstrdckning hanvisad till gynekologer, endokrino-
loger och allmdnmedicinare med varierande omrddeskunskaper. Detta
forsvarar mojligheterna till en adekvat uppfoljning och vard, exempelvis
da langvarig behandling med konshormoner dr nddvéandig. Det kan ocksa
upplevas som kdnslomaéssigt pafrestande att behdva upprepa sin historia
och genomga underlivsundersokningar hos olika ldkare som saknar inter-
sexkompetens.

* Behov av att utveckla det psykosociala stodet. Det framgér att intersex-
uella tillstand ofta upplevs som svara att tala om, bade av personerna med
sddana tillstdnd och av deras fordldrar. Att leva med annorlunda konsorgan
ar ofta forknippat med kénslor av stigmatisering och utanforskap. Dessa
kan forstarkas av att tillstdnden &r sdllsynta och dartill olika, &ven inom en
och samma diagnosgrupp. Kénslor och fragor aktualiseras ofta nér barnet
ndrmar sig puberteten och uppstar dven i olika faser under tonaren och i
vuxen alder. DSD-teamen ser ett behov av att fortsitta utveckla det psyko-
sociala stodet till barn och ungdomar, och har dven borjat férmedla kon-
takter mellan berorda foréldrar.

* Behov av kunskapshdjning. Fran sivil professions-, patient- som forald-
raperspektivet patalas behovet av att 6ka kunskapen och medvetenheten
hos forlossningspersonal och andra yrkesgrupper som méter barn och
vuxna med intersexuella tillstand. Kunskapsspridning i samhéllet som
helhet framhélls ocksa som viktigt for att skapa ett 6ppnare klimat, inte
minst ndr trenden gar mot en mer restriktiv tillimpning av tidig genital
kirurgi.

* Behov av 6kad medvetenhet om patientperspektivet. Kartliggningen
visar dven pd ett behov av att hja medvetenheten 1 sammanhang dér man
beskriver intersexuella tillstind. Aven om beskrivningar av storningar eller
missbildningar 1 knsorganen inte har en (ned)vérderande innebord for
avsindaren kan de naturligtvis upplevas sa fran ett patientperspektiv. Att
en medvetenhet om patientperspektivet ibland saknas har framgétt, inte
minst under intervjuerna om patienters upplevelser av varden.

* Behov av informationsmaterial. Medlemmar i DSD-teamen uttrycker en
stark efterfragan pa lampliga och kontextanpassade informationsmaterial
for fordldrar och ungdomar. Bland annat finns idéer om webbaserad in-
formation riktad till ungdomar som det dn s ldnge saknats resurser for att
realisera. Inom EU-projektet DSD-life (ddr Sverige medverkar) planerar
man att ta fram informationsmaterial, men behov kan 4nda komma att
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kvarstd. Teamen pekar ocksé pa att informationen behover dversittas till
bland annat arabiska, turkiska och somaliska.

» Centralisering bor overvigas. Flera kirurger pekar pé att tillstindens
séllsynthet och heterogenitet begransar mojligheterna att uppna och upp-
ratthdlla operationskompetens for de olika ingreppen, inte minst nér ut-
vecklingen gar mot en mer restriktiv tillimpning. Fridgan har uppkommit
som ett bifynd under kartliggningen men &r viktig att notera. Framtida
stdllningstaganden krédver utredning av vilken vardniva som 1 sé fall skulle
vara lampligast for de olika ingreppen, for att i slutindan ge det bésta re-
sultatet for patienten.

* Behov av forbittrade mojligheter till uppfoljning. I nuldget finns det
frégetecken kring mojligheterna att f6lja omrédeskirurgin via hélso- och
sjukvardsregistren. Registeruttagen som gjorts rérande barn 46,XX med
CAH visar att uppgiften forsvaras av att uppgifter om virilisering inte
alltid registreras och att man via de aktuella operationskoderna inte kan
sluta sig till om klitorisreduktion genomforts eller ej. I kombination med
de laga frekvenstalen medfor detta att uppskattningarna av ingreppets
forekomst Gver tid blir véldigt osdkra. Liknande forhallanden kan tinkas
rdda dven for andra diagnoser inom virdomrédet.

Roster i ett omrdde i foréndring

Under projektets senare skede har resultaten av kartlaggningen aterkopplats
till DSD-teamen och till patient- samt intresseorganisationerna (INIS respek-
tive RFSL och RFSL Ungdom). Under dessa tillfdllen och under kart-
laggningen har standpunkter uttalats som giller den padgaende forédndringen
inom vardomradet. De sammanfattas nedan, i huvudsak som ett medskick till
en fortsatt diskussion i den svenska kontexten.

Synpunkter pd inrdttande av ett tredje juridiskt kon

Savil medlemmar 1 DSD-teamen som patient- och intresseorganisationerna
ar kritiska till inforandet av en tredje konskategori som ett medel for en mer
restriktiv tilldmpning av tidiga konsdefinierande insatser. Samtliga omrades-
aktorer beskriver att barn i Tyskland som sedan 2013 registrerats som other”
har haft sin juridiska konstillhorighet en mycket kort tid innan den &ndrats till
pojke eller flicka, och att lagdndringen istéllet har medfort en 6kad efterfra-
gan pa kirurgiska ingrepp bland berdrda fordldrar. De pekar ocksé pa att det
saknas kunskap om vilka konsekvenser det har for ett barn att vixa upp som
“other” och pd en risk att det medfor en dnnu stérre fokusering pd frigan om
kon.

Patient-och intresseorganisationerna uttrycker déremot starkt stod at moj-
ligheten till registrering av alternativ, icke-binir konstillhorighet for personer
vars konsidentitet inte stimmer med det registrerade konet'®. De uttrycker i
sammanhanget dven starkt stod till det forslag om separation av de juridiska
och medicinska aspekterna av processen for konskorrigering, som framlagts i
SOU 2014:91 Juridiskt kon och medicinsk konskorrigering'”. 1 denna gors

'® DSD-teamens &sikt i denna friga har ej framkommit under kartliggningen.
17 Patient- och intresseorganisationernas synpunkter pa utredningens forslag ses i deras respektive remissvar.
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beddmningen att det ska std den som Onskar fritt att &ndra det juridiska kon
som framgér av folkbokforingen, att den administrativa processen for att
dndra juridiskt kon ska vara enkel, snabb och transparent, och att &ndringen
av det juridiska konet ska erkénnas fullt ut [s. 20].

Synpunkter p& om insatserna bor forbjudas

Sasom tidigare beskrivits beaktar de svenska DSD-teamen psykosociala
aspekter vid besluten om genital kirurgi. Véirderingen av familjens formaga
att ge sitt barn stod (utan att kirurgiska ingrepp genomfors) ingar i en hel-
hetsbedomning om vad som é&r det bésta for varje enskilt barn. Foretrddare
for professionen uttrycker farhagor om att tidigare decenniers alltfor liberala
tillimpning ska erséttas av den andra ytterligheten dér ett forbud trader i
kraft. Utdver situationen dir vardnadshavare inte kan ge sitt barn stod
uttrycker man oro over att samhéllet som helhet inte ar rustat for att kunna
stodja barn med intersexuella tillstdnd nér de vaxer upp.

Foretrdadare for de svenska intresseorganisationerna RFSL och RFSL Ung-
dom uttrycker ett stod av inforandet av ett forbud. De framhaller att forald-
rars oforméga att ge sitt barn stdd inte bor atgdrdas med kirurgiska ingrepp
utan med anknytningsstddjande insatser, och nir sddana och annat stod inte
ar tillrackliga, med orosanmélan enligt socialtjdnstlagens (2001:453) kap 14
§ 1.

Foretradare for patientforeningen INIS uppger att man anser att tidiga
underlivsoperationer och hormonbehandlingar (som genomfors av motsva-
rande skél) bor tillampas med aterhallsamhet, men att de inte stoder ett
forbud mot insatsernas genomforande. I sitt remissvar pa betdnkandet SOU
2014:91 Juridiskt kon och medicinsk konskorrigering uttalar foreningen en
tveksamhet till uppstéllandet av juridiska villkor for hormonella och kirur-
giska behandlingar for personer med intersexuella tillstind mer generellt, och
man stoder inte heller lagstiftning mot de tidiga behandlingsinsatser som i
nuldget utfors enligt HSL. Istéllet forordar de utarbetande av nationella
rekommendationer for vardomradet, dar experter fran DSD-teamen samt
patient- och fordldraforetradare medverkar vid framtagandet. INIS pekar pa
att behandling inom omradet kan komma att dndras i takt med att nya
medicinska framsteg gors, och uttrycker farhigan att ett forbud genom sin
inflexibilitet kan géra mer skada &n nytta.

Patient- och intresseorganisationer dr dock eniga i sina papekanden om att
det finns en stor diskrepans mellan de krav som samhéllet stiller for att tillata
ingrepp 1 konsorgan och konskortlar for barn med intersexuella tillstdnd och
for personer med konsdysfori. Hiar hdnvisas aterigen till betdankandet SOU
2014:91 Juridiskt kon och medicinsk konskorrigering. Citatet nedan avser en
diskussion om éldersgrianser for personer med konsdysfori som sjilva kan
uttrycka en dnskan om och fa ingrepp i konsorgan och konskortlar tillstdnds-
provade enligt konstillhorighetslagen.

Kirurgi form av ingrepp i kénsorganen eller avidgsnande av kénskortlarna
dr sd ingripande och livsavgorande handlingar att det maste stdllas myck-
et strdnga krav pa bade den utredning som foregar beslutet och pa att den
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som beslutet avser har fullt insikt i vad dndringen innebdr. Beslutet krdiver
stor eftertanke och personlig mognad. (s 295)

I den man motsvarande beslut tas for barn med intersexuella tillstdnd av
deras vardnadshavare pekar organisationerna pa vikten av att motsvarande
krav pé insikt och eftertanke formedlas pa ett tydligt sitt av samhallet.
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Bilaga 1. Metodbilaga

Datainsamlingen har genomforts med foljande metoder:

* enkit stilld till DSD-teamens medlemmar

* intervjuer med teamens huvudansvariga inom varje professionsomrade

* intervjuer med primart berdrda (patientperspektiv)

* intervjuer med sekundért berorda (fordldraperspektiv)

+ genomgéang av omradesdokumentation (t ex nationella vardprogram,
internationella konsensusdokument, uttalanden fran etikrad).

|dentifikation av frdgestallningar och rekrytering

Fragor att stélla till professionen identifierades genom inledande intervjuer
med DSD-teamet i Stockholm och en genomgéng av de fragor som stilldes
till professionen infor det tyska etikrddets yttrande. Fragorna stimdes av med
de personer som bevakat frigan i Statens medicinsk-etiska radd innan enkéten
skickades ut. Intervjuerna med huvudansvariga dgde rum pa teamens huvud-
orter.

De fragor som identifierades for patient- och foréldraintervjuerna kom-
menterades av foretradare for patient- och intresseorganisationer och revide-
rades i enlighet med de synpunkter som inkom. Forfarandet for patient- och
fordldraintervjuerna prévades av regionala etikprovningsndmnden i Stock-
holm och godkéndes 2016-06-02 (Dnr 2016/642-31). Rekryteringen till
intervjuerna skedde med hjilp av patientféreningen INIS och riksféreningen
for CAH som lade ut information pa sina hemsidor. Deltagandet forutsatte
erfarenheter av vard i Sverige for egen eller sitt barns del samt en alder om
18 ar eller dldre. Sammanlagt intervjuades tre personer utifran ett patientper-
spektiv och en person utifran ett fordldraperspektiv.

Nedan redovisas de fragor som ingick i enkéter och intervjuer.

Enkat till professionen

Urval

En web-enkdt skickades ut 160516 till de 39 personer som pa teamens
hemsidor samt av huvudansvariga uppgivits inga i teamen. Respondenterna
ombads svara inom 17 dagar.

Andel svarande

Enkéten i sin helhet besvarades av 25/39 respondenter (64 %). Fem personer
paborjade ifyllandet av enkdten men skickade aldrig in svaren. Att enkéten
inte besvarats av samtliga teammedlemmar 4r en begransning. Svarsfrekven-
sen bland de som ingér i den tidiga fasen och under utredningen &r dock hog
och samtliga huvudansvariga endokrinologer, kirurger och psykologer
besvarade enkéten.
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Enkdtfradgor

Enkéten inneholl totalt 31 fragor varav somliga hade fasta svarsalternativ och
somliga var 6ppna (OF). Varierande antal fragor stilldes beroende pa
yrkeskategori och 1 vilken man man involveras under den forsta tiden efter
barnets fodelse. Fler fragor stélldes till dem som svarat ”Ja” pa fraga 5.
Foljande fragor ingick:

Vilket DSD-team tillhor du? (4 svarsalternativ)

Vilken yrkeskategori tillhor du? (10 svarsalternativ)

Hur linge har du arbetat med nyfodda/familjer med DSD? (OF)

Ungefar hur ménga timmar arbetar du genomsnittligen per vecka alt.

manad med patienter med DSD och/eller med deras familjer (inkl. kro-

mosomal DSD, 46,XX, 46,XY, samtliga aldrar)? Var vinlig ange om
svaret avser vecka eller manad (OF)

5. Arduen av de personer i teamet som triffar familjen under de forsta
dygnen och/eller under utredningen dé ett barn fods med DSD? (J/N)

6.  Vinligen, beskriv (kortfattat) de alders- och storre diagnosgrupper som
du som plastikkirurg moéter och de situationer dir du vanligen bidrar
med din expertis, inom ramen for din roll i DSD-teamet (OF)

7. Viénligen, beskriv (kortfattat) de alders- och storre diagnosgrupper som
du som androlog moéter och de situationer dir du vanligen bidrar med
din expertis, inom ramen for din roll i DSD-teamet (OF)

8. Vinligen, beskriv (kortfattat) de dlders- och storre diagnosgrupper som
du som medicinsk genetiker méoter och de situationer dér du vanligen
bidrar med din expertis, inom ramen for din roll i DSD-teamet (OF)

9.  Vinligen, beskriv (kortfattat) de alders- och storre diagnosgrupper som
du som gynekolog moéter och de situationer dir du vanligen bidrar med
din expertis, inom ramen for din roll i DSD-teamet (OF)

10. Viénligen, beskriv (kortfattat) de dlders- och storre diagnosgrupper som
du som kurator méter och de situationer dér du vanligen bidrar med din
expertis, inom ramen for din roll i DSD-teamet (OF)

11. Vilka ansvarsomraden/arbetsuppgifter har du som sjukskéterska inom
ramen for teamet? (6 svarsalternativ samt OF)

12. Vilka ansvarsomraden/arbetsuppgifter har du som psykolog inom ramen
for teamet? (8 svarsalternativ samt OF)

13. Foljdfraga psykolog: Testar/méter du vanligtvis ndgon av foljande
formégor/omraden da du traffar barn och fordldrar vid uppfoljning? (7
svarsalternativ samt OF)

14. Fraga till psykosociala professioner: Vénligen, beskriv hur du ser pa
behovet av psykosocialt stdd hos personer med DSD i ett livsperspektiv
- under barndom, tonéar, vuxen alder. I vilka avseenden och situationer
kan psykosocialt stod behdvas?

15. Om ja pa F5: Finns det i teamet ndgon person med samma profession
som du, som ersitter dig om du dr forhindrad att ndrvara under de forsta
dygnen da ett barn med DSD fotts inom upptagningsomradet? (J/N)

16. Om ja pd F5: Hur snabbt sker vanligtvis teamets forsta mote med

familjen vid DSD hos nyfodda? (5 svarsalternativ)

el
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17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

Om ja pd F5: Vid det forsta motet med fordldrarna, trédffar du vanligtvis
familjen enskilt eller tillsammans med andra teammedlemmar? Beskriv
girna eventuella skil i kommentarsfiltet (3 svarsalternativ samt OF)
Om ja pa F5: Vénligen, beskriv din erfarenhet av de vanligaste initiala
kansloméissiga reaktionerna hos foréldrar till nyfodda med DSD och hur
de utvecklar sig dver tid (OF)
Om ja pa F5: Vilka faktorer beaktas av teamet da slutsatserna vid
utredning av ett barns konstillhorighet formuleras (stillningstagande
pojke-flicka)? Fragan hade 9 svarsalternativ varav ett Oppet med moj-
lighet for tillagg:

a) Vilket tillstdnd det handlar om (diagnos)

b) Genitaliernas utseende

¢) Karyotyp

d) Mgjligheterna till bevarande av fertilitet i vuxen alder

e) De kirurgiska mojligheterna att skapa funktionella konsorgan

f) Kommande behov av livslang behandling med konshormoner,

g) Mest sannolik framtida konsidentitet

h) Nivder av prenatal androgen exponering

1) Andra faktorer beaktas (vg specificera nedan)
Om ja pa F5: D4 en utredning av ett nyfott barns konstillhorighet dr
genomford, av vem och hur formedlas vanligtvis resultatet till fordld-
rarna? (3 svarsalternativ + OF)
Om ja pa F5: Baserat pé din erfarenhet, vid vilka typer av DSD kan den
omfattande medicinska utredningen ibland inte ge ett definitivt och
konsistent svar om det nyfodda barnets kon? (OF)
Om ja pa F5: Hur gar man tillviga for att tilldela barnet en konstillho-
righet i de fall den medicinska utredningen inte kunnat besvara fragan
pa ett definitivt och konsistent sétt? Blir fordldrarnas roll/delaktighet i
beslutet annorlunda i jamforelse med situationen dir utredningen kun-
nat visa pa barnets kén? (OF)
Om ja pa F5: I den pagaende diskussionen om tidig medicinsk behand-
ling 14ggs varierande innebord 1 termen "medicinskt nddvindig". Vilka
typer av kirurgiska eller andra behandlingar bedéomer du som medi-
cinskt nddvéndiga? Finns det ndgra behandlingar vid DSD hos nyfodda
som dr medicinskt nddvindiga i betydelsen att deras senareldggande in-
nebir en allvarlig risk for barnets liv eller fysiska hélsa, och 1 s fall
vilka? (OF)
Om ja pa F5: Bor psykosociala aspekter enligt din bedomning végas in
1 indikationen for kirurgisk behandling av DSD hos nyfodda? I sa fall,
vilka psykosociala aspekter? (OF)
Om ja pa F5: Har du/teamet erfarenhet av att erbjuda fordldrar till
nyfédda med DSD hjilp att komma i kontakt med andra foréldrar som
tidigare varit i samma situation? I sé fall, vad har syftet varit? Hur har
ni gatt tillvéiga for att hitta "erfarna forildrar"/volontirer? (OF)
Om ja pa F5: I den pagaende diskussionen talas om vikten av "full
disclosure" av information till den berdrda personen. Ungefar hur stor
del av fordldrarna ger uttryck for ett (dtminstone initialt) motstand infor
att tala med sitt barn under uppvéxten om dess DSD och den medi-
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27.

28.

29.

30.

31.

cinska behandling som han/hon erhallit? Om andelen fordndrats dver
tid och/eller varierar beroende pa DSD-diagnos, paverkansgrad eller
andra faktorer, notera gérna detta i kommentarsfiltet.
Fragan hade 6 svarsalternativ:

a) Majoriteten av fordldrarna har ett initialt motstand

b) Ungefar hilften av fordldrarna har ett initialt motstdnd

c¢) Ungefir en fjardedel av fordldrarna har ett initialt motstand

d) Ungefér 1 av 10 fordldrar har ett initialt motstdnd

e) Farre dn 1 av 10 fordldrar har ett initialt motstand

f) Moter inte detta i arbetet/saknar erfarenhet for bedomning.
Om ja pa F5: Under vilka omstindigheter anser du att det dr viktigt att
forildrar pratar med sitt barn om dess DSD under uppvixten? Ar det
alltid/aldrig viktigt eller varierar betydelsen mellan situationer/tillstand
(i sa fall pa vilka grunder)? (OF)
Om ja pa F5: Vinligen, beskriv din erfarenhet av fordldrars 6nskan om
genital kirurgi for sitt nyfodda barn med DSD. Ar det vanligen de flesta
fordldrars onskan? Under vilka omstindigheter blir fordldrarna enligt
din erfarenhet mer bendgna att vilja avvakta med ingrepp tills dess att
barnet sjilv kan ta stillning? (OF)
Anser du att insatser for att ge mer information/kunskap om DSD och
bemdtande av personer/familjer med DSD behovs for ndgon eller nagra
av foljande malgrupper? Beskriv girna sérskilt viktiga skél i kommen-
tarsfdltet. 7 svarsalternativ:

Ja - den breda allménheten

Ja - blivande foréldrar under graviditeten
Ja - forlossningskliniker

Ja - barnkliniker och barnldkare

Ja - primérvaden

Ja - annan grupp(vg specificera)

Nej - ingen informationsinsats behovs.

Bedomer du att nyfodda och deras familjer, barn och ungdomar respek-
tive vuxna med DSD idag har tillgang till en god och jimlik vard inom
teamets upptagningsomrade? Beskriv eventuella "luckor" eller brister i
verksamheten, utifran ditt professionsomrides perspektiv (OF)

Ser du ett behov av/virde i att kunskapsstdd/nationella rekommendat-
ioner utarbetas for ndgon eller nagra av foljande aspekter inom vardom-
radet? 10 svarsalternativ:

Ja - Formerna for information och stéd som ges till fordldrar dygnen efter
fodelsen och under pagaende utredning vid DSD hos nyfodda (t ex av
vem, nér och hur ofta bor information och stdd tillhandahéllas)

Ja - Innehallet i information och stod som ges till fordldrar dygnen efter
fodelsen och under pigaende utredning vid DSD hos nyfédda (t ex psyko-
edukation, psykosocialt stod for att frimja anknytningsprocessen)

Ja - Arbetsformer och beslutsgrunder vid formulering av slutsatser om
konstillhorighet vid utredning av oklart kon hos nyfodda (generella
och/eller diagnosspecifika)
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Ja - Indikationer for tidig medicinsk/kirurgisk behandling (innan samtycke
kan erhallas fran den det beror)

Ja - Formerna for och innehéllet i information till fordldrar om tidig
medicinsk/kirurgisk behandling respektive alternativet att vénta tills barnet
kan samtycka (t ex nir och hur fors samtalen ldmpligen, information om
risker med respektive alternativ)

Ja - Information och stdd till fordldrar ndr man avvaktar med ej medicinskt
nodvindig behandling (t ex 1 kontakter med sldkt och bekanta, forskola,
skola, kamrater)

Ja - Hantering av etiskt sirskilt svara situationer (t ex starka krav frén
fordldrar pa kosmetiska kirurgiska ingrepp)

Ja - Annan aspekt dér du ser ett behov av kunskapsstod/rekommendationer
(vg beskriv nedan)

Nej, jag ser inget behov av kunskapsstod/rekommendationer.

Intervju med professionen

Intervjuerna med teamens huvudansvariga inom respektive professionsom-
rade kompletterade enkéten. Fragorna varierade nigot beroende pé intervju-
deltagarens professionstillhorighet. Foljande fragor stélldes:

Vi har forstétt att fordldrar kan behdva mer eller mindre stod for att kunna
prata med sitt barn om dess DSD nér barnet blir dldre. Finns enligt din
erfarenhet skillnader i hur svart man upplever detta som forédlder, beroende
pa exempelvis fordldrarnas kulturella bakgrund eller socioekonomi?

Finns enligt din erfarenhet skillnader mellan fordldrar med olika kulturell
eller socioekonomisk bakgrund vad géller deras 6nskemal om genital ki-
rurgi for sina barn?

Ibland kan utredningen inte besvara frigan om barnets kon pa ett konsi-
stent och definitivt sitt. Samtidigt maste barnet juridiskt tilldelas en kons-
tillhorighet och folkbokforas. Hur fattas beslutet 1 den hér situationen?
Hur delaktiga i beslutet &r fordldrarna?

Naér ni pratar med forédldrarna, skulle du séga att ni ger lika mycket inform-
ation/utrymme at alternativet att skjuta upp konskorrigerande och konsbe-
stimmande behandling till barnet sjilv kan bestimma, som &t de kirur-
giska/medicinska behandlingsalternativen? (Om mindre, hur kommer det
sig?)

Nér ni pratar med foréldrarna, skulle du séga att ni ger lika stort utrymme
at alternativet att vinta med konskorrigerande och kdnsbestimmande be-
handling till barnet sjilv kan bestimma, nér konet ar kédnt (som t ex vid
46,XX CAH) som nér utredningen inte sdkert kunnat faststilla barnets
kon?

Vilken information om risker med tidiga konskorrigerande och kénsbe-
stimmande ingrepp ger ni till fordldrarna nér insatserna diskuteras?

Om du ténker dig en situation dir kirurgiska ingrepp inte var tilldtna innan
individen sjdlv kunde samtycka, vad skulle krévas for att barnets bésta
skulle kunna tillgodoses/vilka krav pd resurser frdn samhaillets sida skulle
det innebdra?
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Intervjuschema - patientperspektiv

Inledande frégor

P1. Som du vet ska den hir intervjun handla om den vard och behandling du
fatt och hur du upplevt den virden. For att vi ska veta ungefar under vilken
tidsperiod du fatt varden behover vi fraga om din alder?

P2. Det finns ju méinga olika variationer i konsutvecklingen. Vilken av dem
har du? (om ej nimner nagot namn, friga om namnet).

P3. Nir forstod ldkarna att du hade (namnet), hur gammal var du?

P4. Kan du beritta lite kort om (namnet)?

P5. Nar forstod du sjdlv att du hade (namnet)?

P6. (Om e¢j framgatt av P5 och tillstindet upptéckts under uppvixten: Pratade
dina fordldrar med dig om din (namnet) néir du viaxte upp? Vet du nagot om
varfor de valde att gora det/varfor de valde att inte gora det?)

Frdgor om vdard och behandling

P7. Om du kdnner dig bekvam/ok med det, kan du berétta ndgot om den
medicinska behandling du fick nér ditt tillstdind upptéacktes och vilken véard
du fatt sedan dess? Vad har den innehéllit? (Om ej ndmner specifikt, fraga
om personen dr ok med att berédtta om den innefattat operationer eller hor-
monbehandling).

P8. Hur gammal var du nér du fick behandlingen? Om behandlingen gavs nér
personen har minne, fick man sjdlv vara med och bestimma kring sin
behandling?

P9. Hur tanker du kring den medicinska behandling du fick/far, utifran din
situation idag? (Om ej ndmner nagot specifikt, kan ev. fraga i relation till
exempelvis konsidentitet, familj, arbete).

P10. Har det paverkat dig psykologiskt och socialt att vixa upp med (nam-
net)? Om ja: pa vilket sitt?

P11. (om medicinsk behandling inte enbart under de forsta aren): Har det
ingatt ndgon form av psykosocialt stod i samband med den medicinska
behandlingen?

P12. Har du tidigare behovt eller behdver du idag stod av t ex en psykolog?
Har du tidigare haft/har du idag tillgang till psykologiskt st6d? (Om ja: Kan
du beritta lite om hur du upplevt det stodet? Har det varit tillrackligt?)

P13. Har du haft nagra mer regelbundna uppfdljande kontakter med varden
under din uppvixt eller som vuxen? Har de varit tillickliga? Ar det ndgot du
saknat? Ar det nagot du upplevt som onddigt?

P14. (Om ej framgatt av P13): Har du idag nagon kontakt med vérden pa
grund av din (namnet)? Ar de kontakterna tillriickliga? Ar det nigot du
saknar?

P15. Har du négra problem i ditt liv idag som hdnger samman med den vard
och behandling du fatt? Finns det ndgot du dnskar hade gjorts pa ett an-
norlunda sétt?

P16. Har du ndgon gang varit med om att du haft synpunkter pa innehallet i
din vérd eller hur den skulle utformas, som man inte tagit hdnsyn till frdn
vardens sida? (Om ja: Kan du beskriva den/de situationerna? Vet du varfor
man inte tog hinsyn till dina synpunkter?)
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P17. Utifran dina erfarenheter, vilken typ av stod och information tycker du
varden bor ge till personer med variationer i kdnsutvecklingen? Vilken typ av
stod och information tycker du varden bor ge deras fordldrar?

Intervjuschema - fordldraperspektiv

Inledande fragor till alla féréldrar

F1. Det finns ju minga olika medfodda variationer i konsutvecklingen.
Vilken av dem har ditt/ert barn? (om ej ndmner namnet, fraga om namnet).
F2. Nar upptickte ldkarna denna variation, hur gammal var ditt/ert barn d4?
F3. Vi ska strax komma tillbaka till det, ndr den uppticktes. Kan du/ni forst
beritta lite kort om (namnet)?

F4. Som du/ni vet ska den hér intervjun handla om den vard och behandling
ditt/ert barn fétt for sin (namnet) och hur ni upplevt den varden. For att vi ska
veta ungefar under vilken tidsperiod varden getts vill vi ocksa fraga hur
gammal ditt/ert barn dr idag?

Frdgor om vard och behandling
A. Om variationen varit uppenbar vid fédelsen

FAS. Kan du/ni beritta lite om de allra forsta dygnen nér ditt/ert barn f6d-
des?

FAG6. (om ej framgdtt av FAS): Hur padverkades du/ni av att man upptéckte
den hir variationen hos ert barn?

FA7. (om oklart kon framgatt under FA5-6): Hur bestimdes ditt/ert barns
konstillhorighet efter fodelsen? (Om séger att utredningen visade det, fraga
lite mer om vilka pusselbitar frin utredningen som var viktiga nir man
bestdmde konet).

FAS8. (om oklart kon framgatt tidigare): Var du/ni som foréldrar involverade 1
beslutet? Kéndes det som ett riktigt beslut (varfor/ varfor inte?).

FA9. Kan du/ni berétta om tiden efter utredningen, under ert barns forsta ar
och under uppvéxten. Hade ni fortsatt kontakt med varden da? (Om ja, av
vilket skal?)

FA10. (om ¢j framgatt av FA9): Kan du/ni berdtta ndgot om den medicinska
behandling som ditt/ert barn fick som liten och under uppvéxten? (Om e;j
namner, friga om hormonbehandling, operationer ingatt?).

FA11. (om hormonbehandling ingétt): Vilken typ av hormonbehandling har
det handlat om (kdnshormoner, stopphormoner, andra hormoner)? Nar sattes
hormonbehandlingen in? Hur forklarade ldkarna detta for dig/er?

FA12 (om operation ingatt): Nér utfordes operationen/erna? Vilket var skilet
till operationen/erna? (fanns det en medicinsk anledning till att den/de
utfordes, om ja, vilken?).

FA13. Fanns det ndgon operation som kanske inte hade en medicinsk grund
utan gjordes av mer utseendemaissiga skél? Om ja/kanske: Fick du/ni ndgon
information fran vardens sida om méjliga for- och nackdelar med att vinta
med den operationen tills ert barn blev dldre?
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* Om fick information: vilka for- och nackdelar informerade man om? Vad
var det som gjorde att beslut om (den kosmetiska) operationen togs?

* Om ingen information: Vad var det som gjorde att beslut om (den kosme-
tiska) operationen togs? Om du/ni hade fatt information om for- och nack-
delar med att vinta, tror ni att ni i s& fall hade 6vervégt eller 6nskat vanta
med att operera?

FA14. (Om ej framgatt tidigare): Har du/ni pratat med ert barn under upp-
vixten om (namnet)? (Nar borjade du/ni prata om det? Vill du/ni beritta lite
om varfor ni gjort det/varfor ni inte gjort det?)

FA1S. Vet du om ditt barn idag har ndgra synpunkter pé behandlingen for sin
(namnet)?

FA16. Har du/ni som foréldrar upplevt kontakterna med vérden runt ditt/ert
barn som tillrickliga? Ar det nigot ni saknat for er egen del? Har ni upplevt
ndgot som onddigt?

FA17. Utifran dina/era erfarenheter, vilken typ av stdd och information
tycker du varden bor ge till fordldrar vars barn fods med samma variation i
konsutvecklingen som ert barn? (nér beréttat, still uppfoljande fragor for att
om mdjligt fdnga de olika tidsperioderna: forsta dygnet, under padgdende
utredning, infor beslut om operationer och hormonbehandling, samt under
uppvéxten (t ex kontakter med forskola, skola).

Frdgor om vard och behandling
B. Om variationen upptdckts under uppvdaxten

FB5: Kan du/ni berdtta om nér ert barns variation i konsutvecklingen upp-
tacktes?

FB6: (om ¢j framgatt av FB5): Hur paverkade upptéckten ditt/ert barn? Hur
paverkades du/ni sjdlva?

FB7. Kan du/ni berdtta ndgot om den medicinska behandling som ditt/ert
barn har fatt/far? (Om ej ndmner, frdga om hormonbehandling, operationer
ingatt).

FB8. (Om hormonbehandling ingétt): Vilken typ av hormonbehandling har
det handlat om (kdnshormoner, stopphormoner, andra hormoner)? Nér sattes
den in? Hur forklarade ldkarna detta for dig/er? Var ert barn delaktigt 1
beslutet? Hur upplevde ert barn behandlingen? Fullfoljdes den?

FB9. (Om operation ingéatt): Nar utférdes operationen/erna? Vilket var skilet
till operationen/erna? (fanns det en medicinsk anledning till att den/de
utfordes, om ja, vilken?).

FB10. Finns det nagon operation som kanske inte hade en medicinsk orsak
utan gjordes av mer utseendemassiga skdl? Om ja/kanske: Fick du/ni nagon
information fran vardens sida om mojliga for- och nackdelar med att vénta
med operationen tills ert barn blev dldre?

* Om fick information: vilka for- och nackdelar informerade man om? Vad
var det som gjorde att beslut om (den kosmetiska operationen) togs? Var
ert barn delaktigt i beslutet?
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* Om ingen information: Vad var det som gjorde att beslut om (den kosme-
tiska operationen) togs? Om du/ni hade fatt information om for- och nack-
delar med att vénta, tror ni att ni (och ert barn beroende pé alder) i sa fall
hade overvigt eller onskat vinta med att operera?

FB11. Har ert barn haft tillgdng till ndgon form av psykosocialt stod 1
samband med den medicinska behandlingen?

FB12. (Om ¢j framgatt tidigare): Har du/ni pratat med ert barn om (namnet)?
(Om ja: Nir borjade du/ni prata om det?) Vill du/ni berétta lite om varfor ni
gjort det/varfor ni inte gjort det?)

FB13. Vet du om ditt barn idag har ndgra synpunkter pd den behandlingen
som det fick/far for sin (namnet)?

FB14 Har du/ni som fordldrar upplevt kontakterna med varden runt ditt/ert
barn som tillrickliga? Ar det nigot ni saknat for er egen del? Har ni upplevt
ndgot som onddigt?

FBI15. Utifran dina/era erfarenheter, vilken typ av stod och information
tycker du varden bor ge till fordldrar vars barn har samma typ av variation 1
konsutvecklingen som ert barn? (nér beréttat, still uppfoljande fragor for att
om mdjligt fdnga olika tidsperioder och tillfallen: vid upptéckten, infor beslut
om operationer och hormonbehandling, samt i 6vriga sociala kontakter under
uppvaxten (t ex kontakter med forskola, skola)
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Bilaga 2. Termlista

Term Beskrivning

Adrenal Avser eller hér samman med
binjurarna.

Aldosteron Binjurebarkshormon som deltari

AMH (Anti-MUllerian Hormone)

Androgener

Androgenokdnslighet (AIS)

Autosoma kromosomer

CAIS (Complete Androgen Insensitivity
Syndrome)

CAH (Congenital Adrenal Hyperplasia)

Dilatation
DSD (Disorder of Sex Development)

DSD-team

Dysgenesi
Embryo

Enzymer

Feminisering
Fenotyp

Gonader
Gonadal
Gonaddysgenesi

Homologa organ

Hyperplasi
Hypoplasi

Hypospadi

organismens elekirolytbalans.
Hormon som leder fill att de
Mdllerska gdngama tilloakabildas
under manlig fosterutveckling.
Overgripande term fér manliga
kédnshormoner.

Bildningen av det protein som kallas
androgenreceptorn ar paverkad.
Medfér nedsatt mojlighet att
férmedla testosteronets effekter fill
kroppens malorgan.

Alla kromosomer som inte @r
k&nskromosomer.

Diagnos som innebdr fullsténdig
okdnslighet f&r androgener.
Medfédd enzymbrist som bland
annat kan leda fill rubbad saltba-
lans och férhdjda halter av testoste-
ron.

Uttdnjning

Tillstdnd som beror p& avvikelse i
kénsutvecklingen.

Mulfidisciplinért feam fér utredning
och behandling av intersextillstdnd.
Avvikelse i ett organs utveckling.
Forsta utvecklingsstegen efter
befruktning av égget. Overgdngen
frén embryo till foster hos manniska
sker ca 8-9 veckor efter befruki-
ningen.

Specialiserade proteiner som
fungerar som katalysatorer i kemiska
reaktioner i kroppen. Ombesorier
bl.a. kroppens &mnesomsdattning.
Utveckling i kvinnlig riktning.

En organisms yttre egenskaper,
betingas av en samverkan mellan
miljén och arvsanlagen.

Kdnskortlar (Gggstockar, testiklar)
Som avser kdnskortlar
Medfédd utvecklingsrubbning i

gonad, d.v.s. i dggstock eller testikel.

Organ med samma embryonala
ursprung.

Vavnadsdkning p.g.a. cellinybildning
Underutveckling av kroppslig
vévnad eller organ.

Nar urinréret ar forkortat i olika grad
och mynnar p& undersidan av
ollonet eller penis, alternativt i
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Hypertrofi

Inguinal
Karyotyp

Kortisol

Kryptorkism, retentio testis

Kénsdifferentiering

Kénsdysfori

Kénsidentitet

Labial fusion
Mutation
Mullerska géngar
Ovarier

Ovotestikular DSD

PAIS (Partial Androgen Insensitivity
Syndrome)

Palpabel

Persistent
Prenatal

Receptor
Rudimentér
Virilisering,, maskulinisering

Wolffska gdngar

Ostrogener

pungen eller i b&ckenbotten.
Forstoring av kroppslig vavnad eller
organ.

Som avser ljumske

Beskrivning av en persons kromo-
somuppsattning med autosomer
och kédnskromosomer, t ex 46,XX och
46,XY

Hormon som bildas i binjurebarken,
livsnédvandigt kroppseget kortison,
kroppens stresshormon av stor
betydelse for sockerom-sattningen
och kroppens férsvar mot infektioner
och allergier.

Né&r en eller tva testiklar inte vandrat
ned i pungen utan ligger kvari
ljumskkanalen eller buken.

Den stegvisa och komplexa process
ddr ett embryo i biologiskt avseende
utvecklas fill antingen flicka/kvinna
eller pojke/man.

Psykiskt lidande eller en férsémrad
formaga att fungera i vardagen
som orsakas av att kdnsidentiteten
infe stmmer &verens med det
registrerade kdnet.

En persons sjdlvidentifierade kén,
den inre upplevelsen av att vara
man/pojke, kvinna/flicka eller att
tilhora inget eller ndgot annat kon.
Nar blygdidpparna i olika grad ar
sammanvaxta.

Férandring i cellers genetiska
material.

De anlag som utvecklas fill kvinnliga
inre kdnsorgan.

Aggstockar

Tillstdnd dar s&val testikel- som
ovarievavnad férekommer hos en
och samma person.

Diagnos som innebdr partiell
okd&nslighet fér androgener.

Mgjlig att k&nna med handen vid
yttre undersékning.

Kvarvarande

Som avser innan fédseln (under
fosterlivet).

Mot- eller upptagare

Outvecklad, férkrympt

Anatomisk utveckling i maskulinise-
rande riktning.

De anlag som utvecklas till manliga
inre kdnsorgan.

Kénshormon som péverkar utveckl-
ingen i feminiserande riktning.
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Bilaga 3. Projektorganisation

Projektgrupp
Maria Bodin (projektledare)
Helene Tornqvist

Jurist
Asa Lindberg

Referensperson
Johanna Jupiter, samordnare HBTQ-fragor

Registerutdrag

Karin Kéllén

Sprakgranskning
Synnéve Ljunggren

Enhetschef
Anders Fejer

Avdelningschef

Lars-Torsten Larsson

Faktagranskning av medicinska avsnitt samt termlista

Louise Frisén, barnpsykiater, 6verldkare, docent Karolinska institutet.
Agneta Nordenskjold, barnkirurg, 6verldkare, professor Karolinska institutet.
Anna Nordenstrom, barnendokrinolog, 6verlikare, docent Karolinska insti-
tutet.
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