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Fakta om DSD, tillstand
som paverkar kénsutvecklingen

For ungdomar med DSD och deras vuxna
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Inledning

Den har broschyren ar till for dig som har ett DSD-
fillsténd och som ar i 10-arsaldern eller aldre.
Broschyren kan ocksé vara anvéndbar fér dina
féraldrar eller andra vuxna du méter.

De fakta som finns i broschyren ar till for att du ska
kunna ga tillbaka till och repetera information som

du har fatt tidigare fran ditt DSD-team eller dina for-
aldrar. Innehdllet handlar om biologisk kénsutveckling
och annat som ar gemensamt for alla DSD-tillsténd.
Om du vill ha mer fakta om vad som géller just dig
och det DSDillstand du har, fraga ditt DSD-team.

De kan beratta mer.

Las gdrna broschyren tillsammans med négon du
kan fréga om det behovs, till exempel nédgon i ditt
DSD-team. Fraga om det Gr nagot du inte forstér men
som du vill veta. Det viktigaste ar att du fér reda pé
de fakta du behaver for att forsté din egen kropp.

Broschyren innehdller en del av de medicinska ord
som hdlso- och sjukvarden anvénder nér de pratar
om DSD. De kan vara bra att kanna till, sé att du kan
lasa och férstd dina sjukvérdsjournaler om du vill.



Vad ar DSD?

Forkortningen DSD stér for Disorders eller Differences of
Sex Development. P& svenska brukar det kallas fillstdnd
som pdverkar kénsutvecklingen eller avvikande kéns-
utveckling. Ibland kan vissa DSDAillstand ocksd kallas
for infersex. Sex betyder kon p& engelska.

Manga olika ftillstand

DSD ér ett samlingsnamn fér manga olika tillsténd. Alla
DSD-tillsténd har tvé saker gemensamt: de @r medfodda
och de har med den biologiska utvecklingen av kén att
gora. Med det menas att nédgot har péverkat utvecklingen
av ditt kén innan du féddes.

Nagra exempel p& DSDHillstand &r:

¢ androgenokanslighetssyndrom, CAIS och PAIS
5-alfa-reduktasbrist, 5-ar-brist

gonaddysgenesi

kongenital binjurebarkshyperplasi, CAH
Mayer-Rokitansky-Kister-Hauser-syndrom, MRKH.

DSD ar olika for alla

De olika DSD-tillsténden paverkar kroppen och livet pé
olika satt.

For vissa syns det pa kdnsorganen, for andra syns det kan-
ske inte alls eller bara inuti. En del behover ta mediciner,
en del andra behdver inte det. Vissa har blivit opererade,
andra har inte det. Vissa valjer sjalva att opereras, andra
valjer att inte géra det.

Nagra upplever att DSD &r en stor del av livet medan
andra kanske inte tycker att det ar négot sarskilt alls.
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Vad ar biologiskt kén,
och hur utvecklas det?

DSD har med biologisk kénsutveckling att géra, det vill
saga den utveckling som gér att kroppen utvecklas till
flicka eller pojke.

Precis som ndr det géller allt annat i kroppen @r kénet
och kénsorganens utseende resultatet av ménga olika
steg och faktorer:
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Gener bestammer hur

konsutvecklingen ska bérja

En av de saker som ar med och avgor vilket kén vi féds
som @&r véra gener. Generna @r en sorts grundrecept med
information om hur vi ska byggas ihop, se ut och fungera.

Generna &r paketerade i sé kallade kromosomer. Nagra
av kromosomerna innehéller information om biologiskt
kén och kallas darfér kdnskromosomer. Det finns tvé sort-
ers kdnskromosomer: X och Y.

Flickor har oftast tvé X-kromosomer (XX) och pojkar har
oftast en X-kromosom och en Y-kromosom (XY). En del har
fler an tvé& kdnskromosomer och en del har bara en.

— |

\\\ ‘\\\ \ .\\

Aven om kénskromosomerna ér med och avgér kénet Gr
de inte ensamma om att paverka hur utvecklingen ska
fortsatta.

Darfor stammer det inte alltid att kromosomuppsattiningen
XX betyder flicka och att XY betyder pojke.



Kénskortlar, gangar och kénshormoner

paverkar hur utvecklingen fortsatter

Ett annat viktigt steg i kénsutvecklingen ar bildandet av
s& kallade kénskértlar, som ocksa kallas gonader, och
s& kallade gdangar.

De bérjar utvecklas nar fostret redan har legat och vuxit
i livmodern under flera veckor. Innan dess, under den
allra férsta tiden, finns inga skillnader mellan foster
oavsett om kromosomuppsattningen ar XX, XY eller
ndgon annan variant.

Kvinna Man
Konskartlar Yﬁ 9 Kénskartlar
Kvinnliga /\\ VAN Kvinnliga
gdangarna 6 veckor gdngarna
Manliga ¥ Manliga
gdngarna . gdngarna

Kénskértlarna och géngarna ér likadana hos alla foster i bérjan.

Kénskértlarna producerar kénshormoner

Det finns tv& typer av kénskértlar: aggstockar och tes-
tiklar. Det vanligaste ar att foster med kromosomerna XX
utvecklar aggstockar och att foster med kromosomerna XY
utvecklar testiklar.
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Aggstockarnas och testiklarnas uppgift ar att producera
kdnshormoner, som ar en sorts signaldmnen som bland
annat styr hur kénsorganen ska fortsatta att utvecklas.

Gangarna utvecklas till inre kénsorgan

Det finns ocksé& tvé olika typer av gangar: de kvinnliga
gangarna och de manliga géngarna. Alla foster har bada
typerna fran bérjan.

De kvinnliga géngarna brukar utvecklas till slida, livmoder
och aggledare. De manliga géngarna brukar utvecklas il
bitestiklar, sadesledare, sadesblasor och prostata.
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Kénskértlarna och géngarna utvecklas olika senare under fostertiden.



Flera steg for att utveckla testiklar

Ett foster med XX-kromosomer bérjar oftast bilda agg-
stockar, slida, livmoder och aggledare. For att ett foster
med XY-kromosomer ska fortsatta den typiska utvecklingen
till pojke behdver flera olika saker handa.

Till exempel behdver det finnas en sarskild gen pé
Ykromosomen for att kdnskértlarna ska bli testiklar
i stallet for aggstockar. Genen kallas for SRY,

Sex determining Region of Y.

X-kromosom Y-kromosom

SRY-gen

AR-gen

SRY-.genen pd& Y-kromosomen &r med och gér s& att kénskértlarna blir
testiklar. AR-genen p& X kromosomen kodar fér tillverkning av andro-
genreceptorn som kdnner av manliga kénshormoner s& att fostrets
kénsorgan utvecklas i manlig riktning.
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Nar testiklarna sedan har bildats brukar de bérja pro-
ducera flera olika hormoner:

Androgena hormoner, alltsé manliga hormoner som

till exempel testosteron, gér s& att de manliga gangarna
utvecklas till bitestiklar, sadesledare, sddesbl&sor och
prostata.

For att det ska kunna handa behdver en receptor, alltsé
en sorts signalmottagare, aktiveras. Annars kan inte
signalerna n& fram. Receptorn kallas androgenreceptorn.
Genen for den sitter p& X-kromosomen.

Ett hormon som kallas AMH gér sa att de kvinnliga gén-
garna tillbakabildas och férsvinner. Flera olika hormoner
hjalper testiklarna att flytta sig ned till pungen.



De yttre kdnsorganen

borjar som en knopp

Med ytire kénsorgan menas klitoris, ytire blygdlappar
och inre blygdléppar hos flickor, och hos pojkar penis
och pung.

Alla sorters kdnsorgan har en gemensam bérjan, som
ser ut ungefar som tva sma kullar med en knopp i mitten.

Hos foster med XX-kromosomer brukar knoppen bli till en
klitoris och kullarna bli ytre blygdlappar. Hos foster med
XY-kromosomer brukar knoppen bli en penis och kullarna
vaxa ihop till en pung dar testiklarna ska ligga.

/N

® O

- Klitoris Penis &
Yttre blygdlappar
Inre blygdlappar
Pung

Ibland stannar utvecklingen sé att urinréret inte ligger
langst ut pa penis, och ibland s& att kénsorganen inte blir
entydigt som en flickas eller pojkes.
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Hormoner paverkar hur kénsorganen bildas

Utvecklingen av de ytire kénsorganen kan variera pé flera
olika satt.

Till exempel kan man arva en enzymbrist som gor att man
béde saknar hormonerna kortisol och aldosteron, samti-
digt som halterna av androgena hormoner fran binjurarna
blir for hoga. Det kan géra sé att klitoris blir storre och
blygdlapparna véxer ihop.

Utvecklingen kan ocksé paverkas av att det saknas nagot
som heter festosteron 5-alfa-reduktas. Da kan inte testo-
steron omvandlas till dihydrotestosteron, som behdvs for
att de ytire kénsorganen ska utvecklas i manlig rikining.
Dé& utvecklas inte knoppen och kullarna péd samma satt ill
penis och pung.

Ndagot annat som kan péverka utvecklingen ar om man
inte har nédgon androgenreceptor. Utan receptorn kan
inte kroppen kanna av testosteron, och dé& utvecklas inte
kroppen i manlig rikining.

Man kan ocksé ha en enzymbrist som gér att testiklarna
inte kan producera festosteron.

Manga saker kan
paverka kénsutvecklingen

* Antalet kromosomer och gener kan péverka kroppens for-
méga att bilda kénskértlar, alltsé aggstockar och testiklar.

® Ndagra av alla ens tusentals gener kan ibland inne-
hélla sma forandringar som kallas mutationer.

® Kdnshormonerna kan péverka olika personers utveck-
ling pé olika satt. Samma mangd och samma typ av
kénshormoner kan ge olika resultat hos olika personer.
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Hur vanligt &r DSD?

DSD &r ovanligt, men exakt hur ovanligt eller vanligt
det @r gér inte att saga. Det finns némligen inget bra
satt att rakna.

Sjukvarden vet att det fods ungefar 20 barn varje ar i
Sverige vars biologiska kén inte enkelt kan bestammas
fill flicka eller pojke. Men det finns ocksa personer som
inte upptacker att de har DSD forrén de ar tondringar
eller vuxna.

Oavsett hur man réknar finns det i alla fall sammanlagt
flera tusen barn, ungdomar och vuxna i Sverige som har
ndgon form av DSD.

Ovanligt ér inte samma

sak som “onormalt”

Att kon paverkas av sd manga olika saker tillsammans
betyder att det finns ménga tillfallen dar utvecklingen kan
variera. S& ar det ocksé med alla andra delar av kroppen
och kroppens olika system.

Skillnader i hur gener, kértlar och hormoner beter sig
under fosterlivet eller senare i livet kan géra sa att vissa
har diabetes, blir ovanligt lénga eller fods med en annan
form pa sina njurar till exempel.

Det kan kanske vara skont att veta att det inte ar négot
konstigt att det blir s&, dven om det férstés kan kénnas
besvarligt ibland att ha ett ovanligt tillsténd.
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Har DSD négot att
g6ra med kdnsidentitet
och sexuell laggning?

Det &r vanligt att fundera ver om eller hur DSD péverkar
andra saker an kroppen, till exempel

e vilket kdn man kanner sig som, ens kénsidentitet:
kille, tiej eller ickebinar.

* vem man blir kar i, ens sexvella Iéggning: det mot-
satta konet, det egna konet eller bada kénen.

Ingen vet helt sakert hur det gar till nar personer fér en
viss kdnsidentitet eller en viss sexuell laggning. Det finns
inte heller négot satt att veta i férvag vilken kénsidentitet
eller sexuell laggning en person kommer att ha. Det géller
alla manniskor, bade personer med DSD och personer
utan DSD.

P& 1177 Vardguiden och p& umo.se finns mer
information om kdnsidentitet och sexuell laggning.

Deras texter riktar sig till alla — med DSD eller utan.



DSD, intersex — vilka ord
ska man anvanda?

Du bestammer sjalv vilka ord du vill anvénda om dig och
din kropp, och om du tycker att ordvalet ar viktigt eller
infe. Oavsett vilket kan det vara bra att kanna till flera av
orden och bendmningarna om du vill séka efter informa-
tion pd egen hand eller hitta andra som ocksé har DSD.

Ord och uttryck med DSD

Forkortningen DSD kommer fran engelska och star for
Disorders of Sex Development. Inom sjukvérden &versatts
det till avvikande kénsutveckling, men ordet disorder kan
ocksa betyda stérning eller sjukdom. Darfor vill en del
personer hellre anvénda Differences in Sex Development.
Det betyder ungefar varianter av kénsutveckling.

Man kan saga att disorders fokuserar mer p& det som

ar annorlunda med DSD, medan differences fokuserar
mer pd att DSD &r ett av ménga olika satt att se ut och
fungera. Tillstand som péverkar kénsutvecklingen hamnar
négonstans mittemellan.
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Ord och utiryck med intersex

Intersex betyder mellan kénen pa latin. En del anvander
intersex for att benémna sitt biologiska kén, sin kropp
eller sin kénsidentitet. Négra exempel pé hur intersex kan
anvandas 4r:

® "ha en intersexvariation”
e "ha ett intersextillstdnd”
e “vara intersex”

e "vara intersexperson”.




Du har ratt till information
och ratt att vara med
och bestdmma

Alla barn och ungdomar som méter sjukvarden har ratt att
f& information om sitt tillstdnd, vérden och behandlingen.
Det star i en lag som heter patientlagen. Du har ocksd rétt
att sdga vad du tycker och ratt att bli lyssnad pé.

Fram till att du fyller 18 ér ar det i férsta hand dina
foraldrar som bestémmer om din vard, men du har alltid
ratt att vara delaktig. Det betyder att du ska f& vara med
och bestamma, till exempel genom att beratta vad du
onskar, behdver eller inte vill. Du har alltid ratt att fréga
om vad som helst som du vill veta.

Alla ska utga fran
vad som blir bést for dig

Ba&de vardpersonalen och dina féréldrar ska alltid ta hén-
syn till ditt basta vid undersckningar, behandlingar och
beslut. De vuxna ska ocksd kunna férklara till exempel
varfér du behéver en behandling sé att du forstar. Om
du inte forstar - sag tilll
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Du har ratt att veta

det andra vet om dig

Ju mer du vet om ditt tillstdnd och din vérd, desto lattare
ar det att vara delaktig pé riktigt. En bra tumregel ar att
du ska veta lika mycket om dig sjdlv som dina féraldrar
eller DSD-teamet vet om dig.

Det kan till exempel vara fakta om
e ditt tillstand, vad det heter och hur det paverkar dig
e orsakerna bakom tillsténdet, vad det beror p&

* vilka beslut som har tagits om dig nar du var yngre
och varfor, till exempel om du skulle véxa upp som
pojke eller flicka. Det kan ocksa vara beslut om opera-
tioner och andra behandlingar du har fatt.

P& 1177 Vardguiden och umo.se finns mer
information om barns och ungdomars rattigheter i
sjukvarden.

Hos 1177 Vérdguiden finns ocks& information

om barnkonventionen, FN:s konvention om barnets
rattigheter. Innehéllet i den galler alla personer
mellan O och 18 ér.
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