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l. Einleitung

Bei Entwicklungsiibergdngen wie der Adoleszenz hiaresesich um sensible, zum Teil
instabile Lebensphasen, die von der erfolgreichewdigung von Entwicklungsaufgaben
aber auch von Stress und fehlender Kontinuitat &gpsind (Schulenberg et al., 1997).
Jugendliche mit Stérungen der Geschlechtsentwick(DED) stehen dabei vor besonde-
ren Herausforderungen. Bei DSDs handelt es sich keaterogene Gruppe angeborener
Abweichungen der geschlechtlichen Determinierund Differenzierung, die insbeson-
dere Jugendliche vor Herausforderungen stellen.Udegang mit DSD und die Bewalti-
gung der damit im Zusammenhang stehenden nichtatorem Anforderungen erhoht das
Risiko fur eine nicht gelungene Anpassung. AulRerdlarm es zu einer Interferenz der zu
bewaltigenden Aufgaben und der diagnosespezifischemypischen kdrperlichen
Entwicklung kommen. Aufgrund dieser vermehrten Ad&yungen wird vermutet, dass
bei Jugendlichen mit DSD Einschrankungen im Ber@leh psychosozialen Wohlbefin-
dens bestehen (Cohen-Kettenis und Pfafflin, 2008rtHet al., 2003). Bisher ist wenig
Uber das Wohlbefinden von Jugendlichen mit DSD bekaDiese Arbeit untersucht die
Situation von Jugendlichen mit unterschiedlicheaddiosen aus dem Bereich DSD. In der
Einleitung erfolgt ein kurzer Uberblick tber biolsghe und entwicklungspsychologische
Grundlagen des Jugendalters sowie eine Einfihranden Bereich der Stérungen der

Geschlechtsentwicklung.

1.1. Adoleszenz & Pubertat

In der Alltagssprache werden die Begriffe Pubewédd Adoleszenz (lat.: adolescere =
heranwachsen) haufig zur Beschreibung gleicher ddelicher Phanomene genutzt.
Differenzierter betrachtet bezeichnet der Begrifbértat die biologischen Veranderungen,
die mit dem Jugendalter einhergehen, wahrend di@e&denz eher die Anpassungspro-
zesse dieser Ubergangsphase beschreibt, welchebidlegischen Veranderungen

Uberdauern (La Rosa et al., 2004).

1.1.1. Adoleszenz als entwicklungspsychologiscleeddngsphase.

Die meisten Menschen sehen in der Jugend die EsiEdvachsenwerdens, die durch eine
Reihe von Krisen und Problemen gekennzeichnet&mtwicklungspsychologisch handelt

es sich bei der Adoleszenz um eine eigenstandigei&tungsphase, in deren Mittelpunkt
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die Bewdltigung des Ubergangs von der KindheitEnsachsenenalter steht. Akzentuiert
wird die Adoleszenz durch die Veranderungsdynameket Zwischenposition, die sowohl
die Aufgabe von Verhaltensformen und Privilegien mdheit als auch den Erwerb von
Merkmalen und Kompetenzen des Erwachsenen umf&ssttef und Dreher, 2008).
Entgegen friherer wissenschaftlicher Annahmen uhtdgstheorien, dass das Jugendalter
ausschlief3lich durch intra- und interpersonelle fikte und Spannungen gekennzeichnet
ist, wird es heute als Entwicklungsphase betractietneben einer Vielzahl an Herausfor-
derungen auch neue Chancen beinhaltet. Bisherigglidi&eiten werden erweitert, so
dass Entwicklung als Fortschritt angesehen werdennk Die Jugendlichen missen
Bekanntes und damit Sicherheit aufgegeben, so Bassicklung gleichzeitig Risiken
beinhaltet (Oerter und Dreher, 2008). Der krisetgh&harakter der Adoleszenz ist v.a.
durch Konflikte mit den Eltern, Stimmungsschwankemgind ein erhdhtes Risikoverhal-
ten gekennzeichnet. Von den Jugendlichen selbed wie Adoleszenz dennoch als
Vergnugen angesehen. Sie ist gekennzeichnet dascParadox des parallelen Auftretens
von Stress und Belastung auf der einen Seite unerddbwang auf der anderen Seite
(Arnett, 1999).

Es kommt in biologischen, kognitiven und sozialaml&ionsbereichen zu Ubergangs-
prozessen, die Uberlagert und in unterschiedlichempo ablaufen. Die pubertatsbeding-
ten, biologischen Veranderungen zeigen sich inZigrahme der kognitiven Fahigkeiten
aufgrund der Hirnreifung und den kérperlichen Velgmingen durch die Herausbildung
der sekundaren Geschlechtsmerkmale (Patton und \20€7). Die kognitive Entwick-
lung von Jugendlichen ist vor allem durch eine Em®vang der Denk- und Reflexions-
leistung gekennzeichnet (Oerter und Dreher, 20085 die Jugendlichen in die Lage
versetzt, abstrakt zu denken. Nach Patton und (2@97) haben die hormonellen Veran-
derungen der Pubertat (vgl. 1.1.3.) Einfluss aufi@e, Kognitionen und Verhalten. Die
neuen Korpererfahrungen der Jugendlichen unterdehesich von denen der Kindheit und
mit der Entwicklung der sekundéren Geschlechtsmalémaerliert das vertraute Korper-
schema an Giltigkeit (Oerter und Dreher, 2008). Kdigoerlichen Veranderungen missen
in das Selbstbild integriert werden und diese Anmidlersetzung wird von den gesell-
schaftlichen Normen und Idealen fur den erwachsém@mn und fir die erwachsene Frau
beeinflusst. Die Veranderungen werden von der Umwehrgenommen, bewertet und
fuhren héaufig zu deren Reaktionen.

Es zeigt sich ein Zusammenhang zwischen den kizpen Veranderungen in der Puber-

tat und der Stimmung der Jugendlichen (La Ros&,e2@04). Vor allem der Zeitpunkt der
6



Pubertat scheint sich auf das psychosoziale Wahlibefi der Jugendlichen auszuwirken
(Delemarre-van de Waal, 2005). So leiden vor allluimgen mit verzogerter Pubertét
vermehrt unter Isolation, niedrigem Selbstwert uddntitdtsproblemen (Swab et al.,
2001).

1.1.2. Entwicklungsaufgaben im Jugendalter

Neben der Bewaltigung der physischen Umstellungeah 3ugendliche mit einer Vielzahl
gesellschaftlicher Anforderungen und Erwartungemftantiert. Der US-amerikanische
Padagoge Robert Havighurst (1948) hat als erster\Miklfaltigkeit und Heterogenitat
dieser gesellschaftlichen Herausforderungen mit @mgriff der Entwicklungsaufgaben
umschrieben. Dabei versteht Havighurst unter Erdwity einen Prozess, der sich tber
das ganze Leben erstreckt. Entwicklungsaufgabderstch jeweils in einem bestimmten
Lebensabschnitt des Individuums. Die Bewaltigungeei Entwicklungsaufgabe (z.B.
Akzeptanz der korperlichen Veranderungen) ermoglispatere Aufgaben (z. B. Aufbau
sexueller Beziehungen) erfolgreich zu bewaltigeahrend Misserfolg die Bewaltigung
spaterer Aufgaben eher erschwert (Havighurst, 18%6nach Dreher und Dreher, 1985a).
Entwicklungsaufgaben haben ihren Ursprung in derpédichen Entwicklung, den
Erwartungen der Gesellschaft und in den indivicereNWinschen und Werten (Flammer
und Alsaker, 2001). Das Konzept geht davon aus Haswvicklung nicht automatisch pas-
siert, sondern geleistet werden muss; Jugendlidiesem diese Anforderungen erkennen,
annehmen und aktiv bewaltigen (Flammer und Alsak@0,1).

Da Entwicklungsaufgaben gesellschaftlich gepréagd suind dem zeitlich-historischen
Wandel unterliegen, haben Dreher & Dreher (1985ig) Entwicklungsaufgaben von
Havighurst der 40/50er Jahre auf ihre Gultigkeienpplft und beschreiben folgende
Entwicklungsaufgaben als zentral fur das Jugendaitefbau sinnstiftender und tiefer-
gehender Beziehungen zu Gleichaltrigen (Peers)eptienz der korperlichen Veranderun-
gen, Ubernahme der mannlichen/weiblichen Gescldealte, Aufbau sexueller Beziehun-
gen, Ablésung von den Eltern, Entwicklung von Bewafstellungen, Herausbildung eige-
ner Vorstellungen von Partnerschaft und Familiewi@eung von Klarheit Gber sich selbst
und ihrer sozialen Teilhabe sowie der Aufbau ekmmsistenten Identitat. Von Jugend-
lichen wird aul3erdem erwartet, dass sie eigenesgewend Moralsystem sowie eine
eigene Weltanschauung und Zukunftsperspektive eké (Dreher und Dreher, 1997).
Wahrend das Thema ,spatere Lebensgemeinschaftiigiddavighurst in den 40er/50er
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Jahren noch als zentrale Entwicklungsaufgabe ahgassurde, scheint sie bei deutschen
Jugendlichen in den 80er/90er Jahren an Relevatarere zu haben (Dreher und Dreher,
1985b, 1997). Sowohl fur Madchen als auch fur Jongehen die Themen ,Peers”,
.Beruf* und ,Beziehung“ an erster Stelle (Dreherdudreher, 1997). Es zeigen sich
Geschlechterunterschiede in der Bedeutsamkeit vawigklungsaufgaben. Wéahrend die
Akzeptanz des eigenen Koérpers und dessen Verarggmueine grof3e Bedeutung fur
Madchen haben, sehen Jungen den Erwerb eines ggstsinbllenspezifischen Verhaltens
als zentraler an (Dreher und Dreher, 1997). Dieviklungsaufgaben der 90er Jahre bis
heute bedeutsam fir Jugendliche (Oerter und Dre&t@$)8). Aul3erdem werden kultur-
spezifische (z.B. Abldsung vom Elternhaus) vonuuiibergreifenden (z.B. Akzeptanz der
korperlichen Veranderungen) sowie normative von-mormativen Entwicklungsaufgaben
unterschieden. Wahrend normative Aufgaben fur iéanschen einer bestimmten Kultur
gelten, ergeben sich non-normative Entwicklungsaloég aus zum Teil unvermittelt auf-
tretenden kritischen Lebensereignissen (Flammer Alsdker, 2001). In der Regel sind
normative kritische Lebensereignisse (z.B. Schulaloss) leichter zu bewaltigen als non-
normative kritische Lebensereignisse (z.B. schwi€rankheit, Tod eines Elternteils).
Letztere kommen meist Uberraschend und Losungsteaietl schwerer verfugbar.

Bei einer genetischen oder chronischen Krankheidéh es sich um non-normative
Anforderungen und diese kdnnen zuséatzlichen Stneddnstabilitat erzeugen (Szybowska
et al., 2007). Insbesondere der Aufbau einer bifenden Sexualitat ist eine Entwick-
lungsaufgabe von Jugendlichen und wesentlich fér Riersonlichkeits- und Identitats-
entwicklung (Impett und Tolman, 2006). Wiegerinkat (2006) berichten, dass Jugend-
liche mit einer angeborenen Stérung aufgrund emedrigen Selbstwirksamkeitsempfin-
dens und eines geringen sexuellen Selbstwertgefidlgiger Schwierigkeiten haben,
sexuelle Beziehungen aufzubauen.

Das Konzept der Entwicklungsaufgaben erweist slshnétzlich um die Anforderungen
von Jugendlichen zu beschreiben. Kritisch an demzKpt ist die fehlende Universalitat

durch die Wertgebundenheit an gesellschaftlicheindigdiduelle Normen

1.1.3. Korperliche Veranderungen in der Pubertat

Auch wenn bekannt ist, welche hormonellen Prozdas&orperlichen Veranderungen der
Pubertat anstof3en, so sind die auslosenden Prozests spaten Kindheit unbekannt
(Hughes und Kumanan, 2006). Mit der Pubertat edaebis dahin parallele kérperliche
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Entwicklung von Jungen und Méadchen. KennzeichenRidyertat sind die Reifung der
primaren Geschlechtsorgane, die Entwicklung deursgééiren Geschlechtsorgane und eine
Wachstumsbeschleunigung. Bekannter Ausldser furBiginn der pubertaren Reifungs-
prozesse ist die Ausschittung des GonadotropinaRielg-Hormons (GnRH) im Hypo-
thalamus in der spaten Kindheit, welches in degé&alie Ausschittung der gonaden-
stimulierenden Hormone LH (LuteinisierungshormomduFSH (follikelstimulierendes
Hormon) initiiert (Hiort und Thyen, 2005; Richtemtih, 2010). LH und FSH stimulieren
das Wachstum der Gonaden und die Ausschittung wemoi@ormonen, die zur
Entwicklung der sekundaren Geschlechtsorgane unieketwicklung einiger priméarer
Geschlechtsorgane notwendig sind. Bei Jungen koesntlabei zu einer steigenden
Synthese der Androgene Testosteron und Dihydratestm, wahrend bei Madchen die
Synthese von Ostradiol und Progesteron zunimmtr{tied Thyen, 2005; Richter-Unruh,
2010). Parallel werden in der spaten Kindheit vémin&teroide in der Nebennierenrinde
ausgeschittet (Adrenarche), die als Ausldser firEshtwicklung der Pubesbehaarung und

der Akne bei Jugendlichen angesehen werden (HugitkeKumanan, 2006).

Der Beginn der Pubertatsentwicklung ist variabel liegt bei Madchen zwischen 8,5 und
13 Jahren und bei Jungen zwischen 9,5 und 13,2d¢bha Rosa et al, 2004). Bei Mad-
chen ist der Beginn der Pubertat meist durch deginBedes Brustwachstums gekenn-
zeichnet und findet im Durchschnitt mit 11,2 Jahstatt. Bei Jungen sind erste Pubertats-
anzeichen die Zunahme des Hodenvolumens und daksiMat des Penis, im Durschnitt
beginnt dieses bei Jungen mit zwo6lf Jahren. Discleedenen Stadien der Pubertatsent-
wicklung werden anhand der Tannerstadien (Maralvadl Tanner, 1969) fir die Pubes-
behaarung (PH1-PH6) bei Jungen und Madchen, dest@riwicklung (B1-B5) bei Mad-
chen und der Genitalentwicklung bei Jungen (G14&&)rteilt. Die typische Reihenfolge
der Pubertatsentwicklung bei Jungen verlauft wigtfol. Wachstum von Hoden und
Hodensack, Schamhaare, 2. Peniswachstum, Gesiatesiduskelwachstum, 3. erster
Samenerguss, 4. Wachstumsspurt, Achselhaare, StummbDie Pubertatsentwicklung
bei Madchen lauft weniger einheitlich: 1. Erhebwdey Brust und erste Schamhaare, 2.
Brustentwicklung mit verschiedenen Phasen, begleda Veranderungen der Verteilung
des Korperfettes, 3. Veranderung der aul3eren ureten Genitalien, 4. Menarche (1. Re-
gelblutung). Die Dauer dieser kérperlichen Entwiigsprozesse liegt meist zwischen drei
und vier Jahren (Hughes und Kumanan, 2006). DieeRatsentwicklung beim Jungen

setzt etwas spéter ein als bei Madchen. Aul3erdgmnrdedie Pubertat bei Jungen vorwie-
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gend mit nicht-sichtbaren Veranderungen (Hodenwaahs was den allgemeingultigen
Eindruck verstarkt, dass Jungen deutlich spatdraiPubertat kommen als Madchen.

1.2. Stérungen der Geschlechtsentwicklung — Grundggen

Das chromosomale Geschlecht eines Menschen wirddreBefruchtung festgelegt und
damit werden biologische Prozesse ausgelost, diavditere korperliche Geschlechtsent-
wicklung bestimmen. Die Geschlechtsorgane des Mwmssind zunachst undifferenziert
angelegt, so dass sich bei allen Embryonen sownhhénnlicher als auch ein weiblicher
Phanotyp entwickeln kénnte (Migeon und Wisniew4l98). Aus der bipotenten Gonade
kénnen sich sowohl Hoden (Testes) als auch EistfOvarien) entwickeln. Typischer-
weise haben Manner den Karyotyp 46,XY, und genetisdMaterial auf dem Y-Chromo-
som stoi3t in der Phase der Sexualdeterminierungmbeicklung der Hoden (gonadales
Geschlecht) an. Durch die Ausschittung mannlichero&hormone und des Anti-Muller-
Hormons der Hoden kommt es zur Ausbildung der mémah Geschlechtsorgane und zu
der Ruckbildung der Miullerschen Strukturen beim BrmbFrauen haben Ublicherweise
den Karyotyp 46,XX, was in der Phase der Sexualdwtéerung die Entwicklung der
Eierstbcke (gonadales Geschlecht) erlaubt. Dierémand auf3eren Geschlechtsorgane der
Frau entwickeln sich in Abwesenheit des Anti-Mi#idormons, sind also hormonunab-
hangig (Theorie der passiven Feminisierung, Auyeen@l., 2009; Hines und Collear,
1993; Hines, 2006), wobei die genauen ProzesseEmntwicklung der Ovarien nicht
bekannt sind (Biason-Lauber, 2010).

Storungen der Geschlechtsentwicklung (DSD) sindld@ine Diskrepanz der chromoso-
malen, gonadalen und anatomischen Geschlechtsmierkigekennzeichnetin der
Vergangenheit wurde sowohl in der Wissenschaftaalsh in der Umgangssprache von
~-Hermaphroditismus®, ,Pseudohermaphroditismus*, tehsexualitat® oder ,Zwitter”
gesprochen, um DSD zu beschreiben. Viele ErwachBet®ffene aber auch Eltern und
Fachleute beurteilen diese Bezeichnungen als wefugnativ sowie diskriminierend und
wertend (Kleinemeier und Hiort, 2008). Im RahmemeeiKonsensuskonferenz der Euro-
paischen Gesellschaft fur Padiatrische Endokrinel@gSPE) und der US-amerikanischen
Lawson Wilkins Pediatric Endocrine Society (LWPE®)Herbst 2005 wurde von einer
Arbeitsgruppe die Klassifikation tberarbeitet unefandert. Eine wesentliche Aufgabe
dieser Arbeitsgruppe war die Suche nach einem wtigjlideskriptiven tbergeordneten
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Begriff. Es wurde der Begriff ,Disorder of Sex Démpgemt” (DSD) gewahlt. Die deutsche
Ubersetzung lautedtérung der Geschlechtsentwicklungegen des BegriffStorungwird
auch diese Bezeichnung von einigen Betroffenenaingelnen in der Fachwelt kritisiert
(vgl. Aaronson und Aaronson, 2010; Hughes, 201@jn€meier und Hiort, 2008). Trotz
aller Kritik hat sich diese Bezeichnung in den tietzvier Jahren in der Fachwelt etabliert
(Pasterski et al., 2010).

Die Diagnostik nach der neuen Klassifikation gebmvChromosomensatz aus. Es wird
zwischen DSD bei 46,XX Karyotyp mit Androgenexzessl DSD bei 46,XY Karyotyp
mit Androgenmangel bzw. eingeschrankter Wirksamkieit Androgene unterschieden.
Eine dritte Gruppe stellen Stérungen der Geschdedivicklung aufgrund einer Chromo-
somenanomalie dar (Hughes et al., 2006). Oriergiertier neuen Nomenklatur wurde im
Rahmen der klinischen Evaluationsstudie eine Gmipéeilung nach Karyotyp, Andro-
genisierungszeichen und Erziehungsgeschlecht vongeren. Diese Kennzeichen markie-
ren die wichtigsten Aspekte im Zusammenhang milolgischen Effekten, Sozialisations-
effekten sowie den Erfahrungen der einzelnen miD¥Bux et al., 2009, vgl. 5.1.): 1.
Madchen mit 46,XX Karyotyp und partiellen Androgéekten (v.a. AGS), 2. Madchen
mit 46,XY Karyotyp und ohne Androgenwirkungen (\CAIS, Swyer-Syndrom), 3. Mad-
chen mit 46,XY Karyotyp und partiellen Androgenwirigen (z.B. pAIS, partielle
Gonadendysgenesie, 17R-HSD-Mangel), 4. Jungen 8D Dnd einem Virilisierung-
sdefizit (z.B. pAIS, partielle Gonadendysgenesehwere Hypospadie bei ungeklarter
Ursache). Insbesondere bei den Madchen der ersigrdnitten Gruppe mit DSD sowie
den Jungen mit DSD werden in der Regel konstrukilperationen im Genitalbereich im
Sauglings- und Kleinkindalter durchgefiihrt. Bei MEdn mit 46,XY Karyotyp und DSD
werden die testikularen Gonaden meist zum frihegliotien Zeitpunkt entfernt, wobei
immer haufiger auf eine frihe Gonadektomie veratciiird.

Klinisch kdnnen Stérungen der Sexualdeterminiervog Stérungen der Sexualdifferen-
zierung unterschieden werden (Biason-Lauber, 20B®i. Determinierungsstérungen
kommt es aufgrund von Chromosomenanomalien oded@&@ekten in der Embryonalent-
wicklung zu einer Stérung der Gonadenanlage (Hi@fp5). Bei Differenzierungs-
storungen fuhren bei normal entwickelten Gonademlen Regel Gendefekte zu einem
Mangel bzw. Uberschuss an Steroidhormonen und damibweichungen in der Genital-
entwicklung. Bei genetisch weiblichen Menschen kdm@s zur Virilisierung des auf3eren
Genitales fuhren und bei genetisch mannlichen Merszu einem Ausbleiben oder einer

Verminderung der Virilisierung, da die EntwickludgiRerer mannlicher Geschlechtsor-
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gane zwingend von der Anwesenheit und Wirkung vadrAgenen abhangt (Brennan und
Capel, 2004; Hiort und Holterhus, 2000). Die Ergeba einer deutschen Studie gehen von
2.2/10.000 Geburten von Kindern mit ambivalentemiéen aus (Thyen et al., 2006). Es
existieren nur wenige Daten zu der Inzidenz undrdte@iz von DSD (Blackless et al.,
2000). Die Gesamtinzidenz von DSD wird auf 1 vor0®GSMenschen (18:100.000)
geschatzt (Sax, 2002). Damit zahlen Stérungen @scldechtsentwicklung zu den selte-
nen Erkrankungen (< 1:2000).

Eine zentrale Frage bei der Geburt eines Kindesumgindeutigen Genitalien oder dem
Verdacht einer DSD betrifft die Entscheidung firs darziehungsgeschlecht. In den
Empfehlungen der Konsensuskonferenz im Jahr 2005 eune Geschlechtszuweisung bei
Kindern mit DSD gefordert (Ahmed und Rodie, 201@igHes et al., 2006). Es wird hervor
gehoben, dass eine solche Entscheidung nicht aatinoe die Einbeziehung eines multi-
disziplinaren Expertenteams erfolgen darf. Im Amnssh an eine ausfuhrliche Diagnostik
soll gemeinsam mit den Eltern eine Entscheidung dbae Erziehungsgeschlecht getroffen
werden. Bis in die 90er Jahre war die sogenannig@l gender policy* maf3geblich in
der Betreuung und Behandlung von Kindern mit DSygh et al., 2005). Zentrale
Annahme der ,Optimal gender policy“ ist, dass dasudeborene bei der Geburt
geschlechtlich neutral ist und sowohl Geschlechbttitit, Geschlechtsrollenverhalten und
sexuelle Orientierung sozial determiniert sind (Mpret al., 1955). Um diese Phase der
Neutralitat auszunutzen wurde eine rasche Gesdklagoleisung empfohlen sowie in der
Folge ein stringentes geschlechtstypisches Erzggwanhalten. Teil dieser Empfehlung
war eine rasche chirurgische Angleichung des ant@n Genitales an das Erziehungs-
geschlecht. Insofern hat sich die Entscheidungi@auf den chirurgischen Mdglichkeiten
orientiert. So wurden viele Kinder mit uneindeutig&enitale als Madchen erzogen, bei
denen bereits im Sauglings- und Kleinkindalter kessche Operationen durchgefthrt
wurden. Ziel war ein Hochstmald an ,genitaler Undlliffkeit” fir die ungestorte psycho-
sexuelle Entwicklung als zentral galt. In den 90ahren kam es aufgrund massiver
Proteste von Seiten der Selbsthilfeinitiativen wod wissenschatftlicher Seite zur Diskus-
sion dieser Behandlungsgrundlage. Mal3geblich warbai die ,Full consent policy”
(Diamond und Sigmundson, 1997). Insbesondere dirgbele Androgenwirkung auf das
Gehirn soll hierbei als Entscheidungsgrundlage déas Erziehungsgeschlecht gesehen
werden. Grundsatzlich wird im Rahmen der ,Full eamspolicy* gefordert chirurgisch nur

dann zu intervenieren, wenn dies medizinisch notligeist. Weitere irreversible und kos-
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metische Korrekturen, sollen erst mit dem Einverdids der Betroffenen durchgefihrt
werden. Grundsatzlich sollten die Entscheidungssee bei der Geburt eines Kindes mit
uneindeutigen Genitalien auf die individuelle Sitoa des Kindes und der Familie abge-

stimmt sein; dabei sind auch kulturelle Aspektdeachten (Mieszczak et al., 2009).

Es gibt eine Vielzahl verschiedener DSD-Diagno®i.50% aller Menschen mit einem
46,XY Karyotyp und einer Untervirilisierung ist dgenaue Ursache trotz des eindeutigen
klinischen Erscheinungsbildes unbekannt (Houk et2@D6). In der Folge werden die

haufigsten und bekanntesten Diagnosen aus demcBdd&D dargestellt.

Bei den meisten Menschen mit 46,XX Karyotyp uncesinAndrogeniberschuss liegt ein
Adrenogenitales Syndrom (AGS) vor. Das AGS istlthefigste Ursache fir ein ambiva-
lentes Genitale bei der Geburt (Hughes, 2007) ueltdveit wird die Inzidenz auf 1:15.000
geschatzt. In Europa wird von 3-11:100.000 Gebubetnoffener Kindern ausgegangen
(Merke und Bornstein, 2005; Pang et al., 1988; Riejpal., 2002). Bei dem AGS handelt
es sich um eine Stoffwechselerkrankung, bei deHdienonfunktion (21-Hydroxylase) in
der Nebenniere gestort ist. Die Hormone Kortisotl uhldosteron werden nicht aus-
reichend gebildet. Stattdessen es kommt zu einedrofyentberschuss, der bei vielen
betroffenen Madchen zu einem verméannlichten aul3&esmitale bei der Geburt fuhrt. In
der veralteten Terminologie wurde im Zusammenhairigdem AGS vonPseudoher-
maphroditismus femininugesprochen. Es handelt sich beim AGS um eine Sjoden
Sexuatlifferenzierung Eierstocke und Gebarmutter sind angelegt. Inirdurstrialisierten,
ersten Welt wachsen die Kinder auch mit einer starkermannlichung des aul3eren
Genitales (Prader 4-5) als Madchen auf. Erwach$gaeen mit AGS sind fruchtbar,
wobei die Fertilitat aufgrund von Hormonschwankumgdt eingeschrankt ist (Hagenfeldt
et al., 2008). Die Behandlung besteht in einerrslangen Kortison- und ggf. Aldoste-
rontherapie. Damit wird der negative Feedback-Meigdmus unterbrochen, der zu der
Andorgenuberproduktion fuhrt. Das AGS ist eine disoche Krankheit, bei der die regel-
mafige Einnahme von Kortison nicht nur fur einenmale korperliche Entwicklung not-
wendig ist, sondern in den meisten Fallen auchnighatwendig, da die kérpereigene Pro-
duktion nicht ausreicht um auf endogenen Stred8. (Infektionen, psychische Belas-
tungen) angemessen zu antworten (Warne, 2008)frlie feminisierende chirurgische
Intervention aus kosmetischen Grinden ist trotifalteger Kritik Standard bei Sauglingen
mit AGS (Auchus und Chang, 2010). Von chirurgiscBeite wird einerseits die frihe
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einzeitige Korrektur gefordert, wahrend die andeegte die zweizeitige Operation propa-
giert, bei der die Vaginalplastik erst im Jugenglatturchgefiihrt wird (vgl. Crouch et al.,
2008; Krege et al., 2000; Nihoul-Fekete, 2008; Vetaal., 2010).

Bei Gonadendysgenesien handelt es sich um Storutgesexuaeterminierung— die
Gonaden selbst sind dabei in ihrer urspringlichalage gestort und kénnen deshalb ihre
Funktionen gar nicht oder nicht vollstandig erfiill®ei 46,XY-Gonadendysgenesien las-
sen sich vor allem zwei Formen unterscheidammplette Gonadendysgenesie (Swyer-
Syndrom) undpartielle Gonadendysgenesie. Menschen mit dem 46,XY- Kapyotyd
einer Gonadendysgenesie haben zum Teil MullerSthekturen, da die Gonade kein oder
nicht ausreichend Anti-Mller-Hormon herstellt.

Bei einerkomplettenGonadendysgenesie ist der Phanotyp weiblich. Diesente fallt
haufig erst auf, wenn die weibliche Pubertatserkinimy ausbleibt. Die meisten Menschen
mit einer kompletten Gonadendysgenesie wachseMatichen auf und leben als Frau.
Die Ursache beruht auf einem Defekt des SRY-Gesmsddzu fuhrt, dass sich in der 7./8.
Schwangerschaftswoche keine Hoden entwickeln (MgCatr al., 2006), sondern aus-
schlie3lich funktionsunfahige Stranggonaden vodreges besteht ein hohes Risiko, dass
sich diese Strang-Gonaden (es fehlen Ei- bzw. Saaflen, es kdnnen keine Hormone
gebildet werden) im Laufe des Lebens krankhaft néeén, so dass sich eine frihest-
maogliche Gonadektomie empfohlen wird. Frauen mjX¥6Karyotyp und einer komplet-
ten Gonadendysgenesie haben eine Gebarmutter nohdiwich eine Eispende in der Lage
selber ein Kind auszutragen (Warne, 2008). FuBdiestentwicklung, als auch als Osteo-
poroseprophylaxe benétigen die Madchen eine Bebhagdmit weiblichen Geschlechts-
hormonen.

Die Merkmale departiellen Gonadendysgenesie bei 46,XY kdénnen sehr untediadtie
sein (Warne, 2008). Wenn der grol3te Teil der Gomaaletionsfahig ist, sehen die duf3eren
Geschlechtsorgane eher mannlich aus, bei Gbervwdefgdttender Funktion, sehen sie eher
weiblich aus. Bei einigen Kindern sind die Geschisorgane bei der Geburt uneindeutig
und es sind Reste der Miller'schen Strukturen vaatba. Oft ist die genaue Ursache fir
die partielle Gonadendysgenesie unbekannt. Gongdgadesien treten haufig als Folge
von Anomalien der Geschlechtschromosomen auf. Ndbemumerischen Stérungen sind
strukturelle Veranderungen der X-Chromosomen alsathre von Gonadendysgenesien
beschrieben worden, die z.T. mit schweren Fehlbiggn verbunden sein kénnen. Eine

bekannte nummerische Storung des X-Chromosomsaistsdgenannte Ulrich-Turner-
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Syndrom, bei dem der Chromosomensatz 45,X und @joaraden vorhanden sind; dieses
Storungsbild zahlt nicht zu den Einschlusskritediégser Arbeit. Haufig liegen beim ovo-
testikularem DSD (als wahrer Hermaphroditismus hakachromosomale Veranderungen
vor.

Bei dergemischterGonadendysgenesie handelt es sich um eine reghg@&térung der
Geschlechtsentwicklung: die Inzidenz wird auf 1000. geschatzt (Skakkebaek et al.,
2003). Als Ursache findet man in der Uberwiegendehl der Félle eine Mosaikbildung
aus 45,X0O und 46,XY. Ein Mensch mit eingemischtenGonadendysgenesie kann eine
Strang-Gonade haben, oder eine Gonade mit ovamielle/oder testikularen Gewebe auf
einer Seite. Das Aussehen kann sehr unterschiedéan und reicht von sehr leichten
Androgenwirkungen bei fast komplett weiblichem Aelssn bis hin zum ménnlichen Aus-
sehen. Etwa 5% kommen mit uneindeutigen Geschlegjasen auf die Welt.

Einige Menschen mit eingpartiellen oder einergemischtenGonadendysgenesie sowie
ovotestikularem DSD wachsen als Jungen auf, araler&adchen. Generell besteht bei
Gonaden mit 46,XY-Anteilen, die nicht voll funktisféhig sind, ein relativ gro3es Risiko,
dass diese sich maligne verandern, so dass siehkeminuierliche Vorsorge und eine
Gonadektomie bei Veranderungen empfohlen werdenadle Gonadenstatus, Erziehungs-
geschlecht und Virilisierungsgrad ergeben sich nsoteedliche Konsequenzen fir die
hormonelle und chirurgische Behandlung. Bis vor iggem Jahren sind Neugeborene mit
ambivalenten Genitale und einer gemischten oddreflan Gonadendysgenesie aufgrund

der chirurgischen Méglichkeiten oft als Madchernogen worden.

Die Androgenresistenz (friher atestikulare Feminisierungpezeichnet) gehort in die
Gruppe der 46,XY DSD und es handelt sich um eirdeugt der Sexudlfferenzierung
Der Androgenrezeptor funktioniert nur eingeschraméer gar nicht, so dass Androgene
gar nicht oder nur teilweise wirken kbnnen Die Hodend meist unvollstandig deszendiert
und befinden sich in der Leiste, produzieren abénmhche Hormone. Es werden vor
allem zwei Formen der Androgenresistenz untersehied. kompletteAndrogenresistenz
(cAlS), 2.partielle Androgenresistenz (pAlS).

Beim cAlSfehlt die Funktion des Androgenrezeptors vollsigngo dass die vorhandenen
mannlichen Hormone nicht wirken kbnnen. WahrendStdwangerschaft entwickeln sich
daher keine auf3eren mannlichen Geschlechtsorganderm es persistieren die weibli-
chen. Da das Anti-Miller-Hormon aber uneingeschrédnk Hoden gebildet wird und

wirken kann, bilden sich die Mduller'schen StrukturAnlagen zur Entwicklung von
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Eileiter und Geb&rmutter) zurtick (Hines et al., 200Menschen mitAlS haben einen
eindeutig weiblichen au3eren Phanotyp, sind abigrand fehlender innerer Geschlechts-
organe unfruchtbar. Wenn die Gonaden nicht vorRidrertat entfernt werden, entwickelt
sich die weibliche Brust, da die Androgene in dasribn Ostradiol umgewandelt werden.
Aufgrund des Androgenrezeptordefektes kommt esdeei Madchen selten bis nie zu
Akne und aufRerdem koénnen die Androgene der Nebmmmiede nicht wirken, was zum
Fehlen der Achsel- und Schambehaarung fiihrt. Fdistestikularen Gonaden entfernt
wurden, ist wie bei der kompletten Gonadendysgenisidie Brustentwicklung und zur
Osteoporoseprophylaxe eine Therapie mit weiblicHermonen notwendig. Oft fallt die
cAlSerst durch das Ausbleiben der Regelblutung aufM&elchen mit cAlS ist die Schei-
denanlage oft hypoplastisch und endet blind. Wahreon chirurgischer Seite oft die
operative Anlage einer Scheide empfohlen wird, pgigren Gynakologen und Gynékolo-
ginnen mittlerweile immer haufiger die selbstandwgechanische Weitung der Scheide mit
Hormonecremes und Dilatoren.

Bei derpAlSist ein Teil des Androgenrezeptors funktionsurdatits gibt verschiedene
Auspragungen dguAlS (Deeb et al., 2005). Wenn die Funktionsfahigkeis dndrogen-
rezeptors nur gering eingeschrankt ist, sehenudier@n Geschlechtsorgane bei der Geburt
eher mannlich aus, bei Uberwiegend fehlender Fonkgher weiblich. Bei einigen Kin-
dern sind die Geschlechtsorgane bei der Geburhdeetig. Einige Menschen mptAIS
wachsen als Jungen auf, andere als Madchen. Bgedumit pAIS kommt es in der
Pubertat neben der typisch mannlichen EntwickluadB.( Stimmbruch, Bartwuchs,
Wachsen des Penis) haufig auch zum Brustwachstymai@mastie), da Uberschissige
mannlichen Hormone, die nicht wirken kénnen, inr@dibl umgewandelt werden. Diese
Brust wird in der Regel chirurgisch entfernt. Beadithen mitpAlS denen die Gonaden
nicht entfernt wurden, kommt es in der Pubertaenatem Brustwachstum haufig zu einer
L-vermannlichung“ (z.B. Bartwuchs, Stimmbruch, Ve&i§erung der Klitoris). Sowohl ftr
Jungen als auch fur Madchen mit pAlS ergeben sictagh Ausmald des Rezeptordefektes
und dem Virilisierungsgrad unterschiedliche Konsawen fur die hormonelle und chirur-
gische Behandlung. Die maskulinisierenden Operatiobei pAlS, aber auch Gonaden-
dysgenesien und Storungen der Androgenbiosynthedsengoft mit mehrfachen Operatio-
nen am Genitale in der Kindheit uns im Jugendd&lirener.

Bei dercAlSgeht man von einer Haufigkeit zwischen 1:60.000 1199.000 aus, wahrend
die pAlSetwas haufiger auftritt (Boehmer et al., 2001).
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Als letztes sollen exemplarisch fir die Stérungesr dndrogenbiosynthese dér7(3
Hydroxysteroid Dehydrogenasemand@l73-HSD-Mangel) und debalpha Reduktase-
mangelvorgestellt werden. Es handelt sich um StorungerSeéxualifferenzierungund in
beiden Fallen handelt es sich um Enzymdefekte mxiddhen mit dem Karyotyp 46, XY.
Beim 173-HSD-Mangelird eine Inzidenz von 1:150.000 vermutet, 8alpha Redukta-
semangelist noch seltener (Boehmer et al., 1999). Bdiif3-HSD-Mangelkann der
Korper aus der Testosteron-Vorstufe Androstendimmtnausreichend Testosteron her-
stellen. Deshalb wirken wahrend der Schwangersahaftiger mannliche Hormone auf
den Embryo ein und die meisten Neugeborenen sefigadburt aul3erlich fast vollstandig
weiblich aus. Die inneren Geschlechtsorgane sindniiéh: Die Hoden befinden sich
meist im Leistenkanal. &-Reduktase ist ein Enzym, welches das schwachdsavrire
mannliche Hormon Testosteron in das wesentlichkstawirksame Dihydrotestosteron
umwandelt. Dieses Hormon ist notwendig, damit sidle &ufReren mannlichen
Geschlechtsorgane in der 7.-12. Schwangerschaft@voormal entwickeln. Bei vielen
Kindern mit einenmbalpha Reduktasemangsthen die aul3eren Geschlechtsorgane bei der
Geburt weiblich aus, wahrend die inneren Geschéechane mannlich sind. Die Hoden
befinden sich in den grol3en Schamlippen oder insteekanal. Beide Enzymdefekte
fallen oft erst auf, wenn es in der Pubertat zemirAnstieg des Testosteronspiegels und
somit zu einer mannlichen Pubertatsentwicklung .(zZ83immbruch, Brustbehaarung,
Bartwuchs) kommt, da der Androgenrezeptor normaktionsfahig ist. Diese Prozesse
werden von den Jugendlichen oft als sehr belasteletit, insbesondere da in der Regel
wenig Zeit fur lange Entscheidungsprozesse zureniig steht. Aufgrund des aul3eren
Phanotyps wachsen die meisten Kinder mit einerediesiden Stérungen als Madchen auf.
Beim 5alpha Reduktasemang@6%-62%) und in etwas geringeren Ausmald b&fi-
HSD-Mangel(39%-64%) besteht die héchste Wahrscheinlichkieiése Wechsels in die
mannliche Geschlechtsrolle in der Pubertat und mva€hsenenalter, wahrend bei den
anderen DSD-Formen das in der Kindheit zugewie§ssrhlecht als guter Pradiktor fur

die Geschlechtsrolle im Erwachsenenalter gilt (@®eKkettenis, 2005).

Neben diesen Formen von DSD gibt es noch eine afiélanterschiedlicher Ursachen und
Diagnosen (vgl. Warne, 2008). Lee et al. (2006rbesben folgende Signale die auf eine
DSD bei der Geburhinweisen kénnen:

- offenkundig uneindeutiges Genitale,
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vornehmlich weibliches Genitale mit vergrol3erteritd€ls oder Fusion der
Schamlippen,

vornehmlich mannliches Genitale mit Hodenhochstaviéiropenis und ausgepréagter
Hypospadie,

Auffalligkeiten in der Familienanamnese (z.B. cAIS)

Diskrepanz zwischen aul3erem Genitale und prand&alsotypbestimmung.

Im Laufe derKindheit und Jugendiihren folgende Hinweise oft zu dem Verdacht einer
DSD (Lee et al., 2006):

bis dahin unerkannte Uneindeutigkeit des Genitales,

.Leistenbruch” bei Madchen (es handelt sich um Maiensus der Hoden),
verspatete oder ausbleibende Pubertatsentwicklungfgriend mangelnder
Hormonproduktion,

L-vermannlichung” beim jugendlichen Madchen,

primare Amenorrhoe,

Brustentwicklung beim jugendlichen Jungen,

zyklisches Auftreten von Blut im Urin bei Jungen.
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ll. Fragestellungen

Im Rahmen der klinischen Evaluationsstudie im dshés Netzwerk ,Storungen der
Geschlechtsentwicklung/ Intersexualitat* wurde kesonderer Fokus auf das allgemeine
Wohlbefinden von Jugendlichen gesetzt, da offeigitthSymptome der DSD einer nor-
malen Pubertatsentwicklung im Weg stehen kdnnensamait mit den Entwicklungsauf-
gaben der Adoleszenz interferieren. Im Vordergrstahd dabei die Frage, ob diese
zusatzlichen Belastungen das psychosoziale Wohlbexi, das Korperbild, und die
psychosexuelle Entwicklung der Jugendlichen beithtigen. Aul3erdem stellte sich die
Frage nach dem storungsspezifischen Umgang demdlugeen und ob verschiedene
Diagnosen und BehandlungsmalRnahmen (z. B. Opeeatianedikamentdse Pubertats-
einleitung) Einfluss auf die Bewaéltigung sowie dmsychologischen und sexuellen
Outcomes haben. Folgende Fragestellungen wurdedenuverschiedenen Themenbe-

reichen untersucht.

Gesundheitshezogene Lebensqualitat, psychischen@westy psychosexuelle Entwicklung

und Kaorperbild

- Sind das psychosoziale Wohlbefinden, die psychadkxuEntwicklung und das
Kdrperbild von Jugendlichen mit DSD eingeschramit Yergleich zu Jugendlichen
ohne DSD?

- Unterscheiden sich Jugendliche mit verschiedenem-B&men bezlglich ihres
psychosozialen Wohlbefindens, ihrer psychosexuellentwicklung und ihres
Korperbilds?

- Sind das psychosoziale Wohlbefinden, die psychadexuEntwicklung und das
Kdrperbild von operierten Jugendlichen mit DSD schter als von nicht-operierten
Jugendlichen?

- Sind das psychosoziale Wohlbefinden, die psychadkxuEntwicklung und das
Korperbild von Jugendlichen bei denen die Pubekidtstlich eingeleitet wurde

schlechter als bei spontan pubertierenden Jugéedic

Coping und spezifische Reaktionen
- Unterscheiden sich die Bewaltigungsstile von Jubielmeh mit DSD von denen
Jugendlicher mit chronischen Erkrankungen?
- Unterscheiden sich die Bewadltigungsstile und spehien Reaktionen von
Jugendlichen mit verschiedenen DSD-Formen?
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Unterscheiden sich die Bewaltigungsstile und spetien Reaktionen operierter
Jugendlicher von nicht-operierten Jugendlichend&D?

Unterscheiden sich die Bewaltigungsstile und spetien Reaktionen von Jugend-
lichen, bei denen die Pubertéat kiinstlich eingdieiterde von spontan pubertierenden
Jugendlichen mit DSD?

Haben die Bewaltigungsreaktionen und spezifisch@akRonen Einfluss auf die

psychosoziale und psychosexuelle Entwicklung?
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l1l. Jugendliche mit Stérungen der Geschlechtsentvaklung — Literatur-
Uberblick

In der Adoleszenz wird vielen Jugendlichen mit DIs&vusster, dass sie sich hinsichtlich
der korperlichen Entwicklung von Gleichaltrigen ersicheiden (z.B. ausbleibende Puber-
tatsentwicklung, primare Amenorrhde, Penisfehlbiiglu Ausbleiben der Brustent-
wicklung). Viele Jugendliche fihlen sich deshallndars” als Gleichaltrige und dadurch
isoliert (Hiort et al., 2003). AuRere Auffalligkeit am Genitale und auch das Thema
Unfruchtbarkeit sind in der Kindheit noch von gener Bedeutung, werden aber mit dem
Jugendalter zentraler Bestandteil von Sorgen unfilirB®ungen (Cohen-Kettenis und
Pfafflin, 2003). Trotz des Strebens nach Individéaleinerseits ist andererseits der
Wunsch nach Angepasstheit und Gleichheit mit Ghdtdgen charakteristisch fir
Jugendliche, so dass eine abweichende, verzogeite ausbleibende Pubertatsent-
wicklung fur viele Jugendliche mit emotionalen Hewben einhergeht (La Rosa et al.,
2004). Cohen-Kettenis und Pfafflin (2003) bescheribor allem folgende emotionale und
Verhaltensprobleme bei Jugendlichen mit DSD: ngli Selbstwertgefihl und soziale
Unsicherheit aufgrund der korperlichen Auffélliglesi, Scheu vor sexuellen und Liebes-
beziehungen, sowie Angst und Unsicherheit beim Umgait der DSD im Zusammen-
hang mit potentiellen Partnern. Es wird deutlichsgl sich die Bedurfnisse von Jugend-
lichen mit DSD verandern gegeniber denen von Kmdsrch aber auch von denen
Erwachsener unterscheiden.

Uberblicksarbeiten mit dem Schwerpunkt ,Jugendlicfukussieren den Ubergang von
Jugendlichen mit AGS in die Erwachsenenmedizin (@on 2007; Leinmduller, 2002;
Speiser, 2003) sowie die Pubertatsentwicklung,esshdere den Hormonstatus von Mad-
chen mit AGS oder cAIS (Lin Su et al.,, 2008; Ottgnal., 2005; Papadimitriou et al.,
2006). Einige Arbeiten beschaftigen sich mit dedakminologischen Behandlung von
Jugendlichen mit verschiedenen DSD-Formen (Berklet al., 2008; Warne et al.,
2005b). Die Konzentration auf hormonelle Fragen BD8D im Jugendalter reicht aber
nicht aus, da die Pubertat zwar durch die kérgeehcVeranderungen der Gonadenreifung
gekennzeichnet ist, die Adoleszenz aber die gesaormle Anpassung beinhaltet und
zeitlich die Pubertéat tberdauert (Delemarre-vanvidaal, 2005; LaRosa et al., 2004).

Es existieren wenige Outcomestudien im ZusammenmmangDSD, die psychosoziale
Aspekte sowie die spezifische Situation von Jugeheh mit DSD einbeziehen. In den
meisten Outcomestudien mit Menschen mit DSD wekieder und Erwachsene befragt

und nur einzelne Diagnosen einbezogen. Die wenigégraturiibersichten mit dem
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Schwerpunkt ,DSD bei Jugendlichen” beschreibenBidirfnisse von Jugendlichen und
unterstreichen die Notwendigkeit empirischer Stmdi€onway, 2007; Hiort et al., 2003;
Meyer-Bahlburg, 2001; Wisniewski und Migeon, 2002).

Unter psychosozialer Anpassung wird der Prozesstarmien durch den versucht wird,
eine Harmonie, bzw. ein Gleichgewicht zwischen e&ge Bedurfnissen und externen
Erfordernissen zu erreichen. Es handelt sich nichtein feststehendes psychologisches
Konstrukt, sondern um eine breitere Beschreibumgleih folgenden sechs Kapiteln sollen
verschiedene Konstrukte (gesundheitsbezogene Lebelitét, psychische Gesundheit,
Geschlechtsidentitat, Korperbild, Sexualitat, Cgpimorgestellt werden, die als wichtige
Komponenten des psychosozialen Wohlbefindens vgantilichen angesehen werden. Es
soll der aktuelle Stand der Forschung zu dem TheimeAllgemeinen und von Jugend-
lichen mit DSD im Speziellen dargestellt werden.fgkund der Tatsache, dass keine
systematischen Untersuchungen zum WohlbefindenJugendlichen mit verschiedenen
DSD-Formen existieren, werden auch Ergebnisse vodi€h mit Erwachsenen mit DSD

dargestellt.

3.1. Gesundheitsbezogene Lebensqualitat

Neben eher objektiven, klinischen Endpunkten wibdrparametern, technischen Befun-
den und der Uberprifung der Korperfunktionen wurdenden letzten Jahrzehnten
vermehrt Instrumente entwickelt, die es ermdgliclién subjektive Sichtweise und das
Erleben des Individuums zu untersuchen. Diese mati@rientierte, ganzheitliche Sicht-
weise beinhaltet inwieweit Menschen in der Laged salltagliche Lebensaktivitaten zu
vollziehen, wie wohl sie sich dabei fluhlen und widrieden sie mit ihrem Gesundheits-
zustand und ihrer Lebenssituation sind (Gerharal.et2003; Mattejat und Remschmidt,
1998). Ein zentrales Konstrukt dafir ist die geswitsbezogene Lebensqualitat. Es
handelt sich um ein mehrdimensionales Konstruks, stavohl kérperliche, emotionale,
soziale und verhaltensbezogene Komponenten desbéfotdens und der Funktionsfahig-
keit aus subjektiver Sicht beschreibt (Ravens-3&bet al., 2007). Die Weltgesund-
heitsorganisation (WHO) definiert Lebensqualité,aln individual’'s perception of posi-
tion in life in the context of the culture and valsystems in which they live and in relation
to their goals, expectations, standards, and camge(WHOQOL, 1995).
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Hierbei ist es wichtig, Kinder und Jugendliche selbu befragen, da sie eigene Sichtwel-
sen Uber das Leben und die Bedeutung einer Kraintkaleen (Eiser und Morse, 2001). Die
gesundheitsbezogene Lebensqualitdt kann entwederDaten aus Normstichproben
gesunder Kinder und Jugendlicher verglichen werttsr auch mit Gruppen von Kindern
und Jugendlichen mit anderen GesundheitsstorurgeinKindern und Jugendlichen mit
chronischen Gesundheitsproblemen stehen die Optingeder Versorgung sowie eine
verbesserte Adaptation im Vordergrund. Fiur die $stag der gesundheitsbezogenen
Lebensqualitdt von Kindern und Jugendlichen werdeten dem koérperlichen und
emotionalen Wohlbefinden u.a. folgende Bereiche ralsvant angesehen: Selbstwert,
Familie, Freunde und Schule (Ravens-Sieberer g2@08a). Andere Autoren betonen,
dass bei Jugendlichen weitere Bereiche relevand, sim die gesundheitsbezogene
Lebensqualitat zu beurteilen: Korperbild, Autonomied Zukunftsvorstellungen (Gerharz
et al., 2003). Fur diese Konstrukte stehen aberekealidierten Erhebungsverfahren zur
Verfiigung.

Lebensqualitatsstudien mit Kindern und Jugendliclegmer Normalpopulation zeigen
sowohl alters- als auch geschlechtsspezifischerkttiede (Bisegger et al., 2005; Ravens-
Sieberer et al., 2008a): Wahrend bei Kindern dieensqualitat als gut angesehen werden
kann, sinkt diese mit Beginn der Pubertat deutliBlei Kindern zeigen sich kaum
Geschlechtsunterschiede in der Lebensqualitét, eméihim Jugendalter Madchen ihre
Lebensqualitat deutlich starker beeintrachtigt haeeals gleichaltrige Jungen. Das Selbst-
bild von Méadchen ist bereits in der Kindheit gegn@ls bei Jungen, dieser Geschlechts-
unterschied wird im Jugendalter grol3er. JugendIMBdchen berichten insbesondere eine
schlechtere Lebensqualitéat in den Bereichen Kompgyche und Freundschaften (Ravens-
Sieberer et al., 2007a).

Fur die Messung der allgemeinen gesundheitsbezndestgensqualitat stehen generische
Messinstrumente zur Verfigung, die sowohl von gdseaonals auch kranken Personen
beantwortet werden. Zusétzlich existieren Instrumedie spezifische Aspekte der Belas-
tung durch eine chronische Gesundheitsstorung gieloen. Diese Instrumente kdnnen nur
von Menschen mit einer Gesundheitsstérung bearnttvatrden und es kénnen diagnose-
ubergreifende Vergleiche durchgefiihrt werden (Smhet al., 2007). Fur haufiger auftre-

tende chronische Gesundheitsstérungen (Diabetebmas Epilepsie u.a.) stehen auch
diagnosespezifische Instrumente zur Verfligung. t#olealidierten spezifischen Instru-

mente oder Module zur Messung der gesundheitsbeeageebensqualitat von Kindern
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und Jugendlichen fehlen fur den Bereich DSD innaldtersbereichen (Carmichael und
Alderson, 2004; Meyer-Bahlburg, 1999a; Schober9)98uch wenn die Ergebnisse einer
Literarturrecherche auf den ersten Blick eine Zmmalvon Untersuchungen zur Lebens-
qualitat bei DSD vermuten lassen, zeigt sich, dasgelen dieser Untersuchungen keine
validierten Lebensqualitatsinstrumente angewandrdemu (vgl. Schonbucher et al.,
2008a). Die generische Messung der Lebensquahté laber auch bei DSD von Bedeu-
tung sein, da grundlegende Belastungen und Risikiereinem solchem Verfahren aufge-
deckt werden kdnnen (Ravens-Sieberer et al., 2008b)

Fur Jugendliche mit DSD liegen keine Untersuchurgergesundheitsbezogenen Lebens-
gualitat und dem Einfluss medizinischer Intervemdio darauf vor, so dass Ergebnisse aus
Studien mit Erwachsenen mit DSD vorgestellt werdssi, denen validierte Instrumente
zur Erfassung der gesundheitsbezogenen Lebensqiigesetzt wurden.

Die Ergebnisse der vorliegenden Outcomestudien widdrsprichlich. Bei Johannsen et
al. (2006) zeigt sich insgesamt keine eingescheirldbensqualitat bei erwachsenen
Frauen mit DSD im Vergleich zu einer gesunden Kallgruppe. Dennoch wurden Unter-
schiede zwischen den verschiedenen Diagnosegruggalich: So war die Lebensqualitat
der Frauen mit AGS und derer mit dem Karyotyp 46,4d einer Ubervirilisierung
besonders schlecht im Vergleich zur Kontrollgruppgéhrend die Lebensqualitat der
Frauen mit cAIS sogar besser war (Johannsen €204l6). Bei 22 englischen Frauen mit
cAIS wurden ahnliche Ergebnisse gefunden: Sie h&ieeme schlechtere Lebensqualitat
als Frauen einer gesunden Kontrollgruppe (Hined.e2003). In anderen Studien zeigen
sich bei Menschen mit AGS keine Einschréankungengigsundheitsbezogenen Lebens-
qualitat im Vergleich zu Normdaten (Jaaskeleined Moutilainen, 2000; Kuhnle et al.,
1995). Dennoch wird deutlich, dass bei erwachsdfrmimen mit AGS Defizite in den
Bereichen Korperbild, Sexualitdt und Partnerschafhanden sind, die Frauen dennoch in
der Lage sind, Strategien zu entwickeln, die ihnelfien, das Leben zu akzeptieren und in
anderen Lebensbereichen ein normales Leben fuhmeénsozial eingebunden zu sein
(Frisén et al., 2009; Kuhnle et al., 1995).

3.2. Psychische Gesundheit

Bei der psychischen Gesundheit handelt es sicht nioh ein trennscharfes psycholo-
gisches Konstrukt. Neben der Betrachtung der psgblen Aspekte des Wohlbefindens
und der funktionalen Kapazitat aus subjektiver Sstéllt das Vorliegen diagnostizierbarer
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psychischer Auffalligkeiten eine weitere Komponewtgr psychischen Gesundheit dar
(Ravens-Sieberer et al., 2003).

Sowohl bei Erwachsenen als auch bei Kindern unérldigchen zeigt sich ein Wandel des
Krankheitsspektrums im letzten Jahrhundert hin zhmchronischen und psychischen
Beschwerden (Ravens-Sieberer et al., 2007b). Dé&aR¥nz psychischer Storungen im
Kindes- und Jugendalter in Deutschland wird in tgnten 20 Jahren recht stabil auf dem
hohen Niveaus zwischen 10%-20% beschrieben (Dopgheal., 1997; Ihle und Esser,
2002; Petermann et al., 2000). Psychische Probileenden oft erst im Erwachsenenalter
aufgedeckt, dennoch liegt der Beginn haufig im ddgéier. Es besteht ein grof3er Zusam-
menhang zwischen schlechter psychischer Gesundhditdem Auftreten von Entwick-
lungsproblemen in den Bereichen Schule und Ausbgdsowie ein erhdhtes Risiko fur
Substanzmissbrauch und gewalttatiges Verhalterchisshe Probleme haben Auswirkun-
gen auf das Leben als Erwachsene und die Erfasdengsychischen Gesundheit im
Jugendalter ist im Sinne der Pravention von grdBedeutung (Holling et al., 2007;
Ravens-Sieberer et al., 2003).

Beim deutschen Kinder- und JugendgesundheitssuikgyGS) zeigen sich bei 21,9%
aller Kinder und Jugendlichen Hinweise auf einecpssche Auffalligkeit, bei 9,7% wird
das Vorliegen einer psychischen Stérung sogar alw svahrscheinlich angesehen
(Ravens-Sieberer et al., 2007b). 64% der auffalligender und Jugendlichen weisen
Anzeichen fir mindestens eine spezifische Storurigl®% Angste, 7,6% Stérungen des
Sozialverhaltens, 5,4% Depressionen (Ravens-Siebeat., 2007b).
Geschlechterunterschiede zeigen sich insbesondereBereich der Verhaltens- und
emotionalen Stérungen bei Kindern und Jugendlichgahrend Madchen eher emotio-
nale, also internalisierende, Probleme haben, kobehts Jungen vermehrt zu Verhal-
tensauffalligkeiten, die zu den externalisierend@®rungen zéhlen: Jungen sind eher
hyperaktiv, haben mehr Probleme mit Gleichaltrigem zeigen weniger prosoziales
Verhalten als Madchen (Holling et al., 2007). Ingdndalter steigt das Risiko fur die Ent-
wicklung einer psychischen Stérung (Wille et a008). Eine europaische

Studie zur Jugendgesundheit zeigt, dass es indalier zu einem Anstieg psychosoma-
tischer Beschwerden kommt, der besonders bei Madstaek ausgepragt ist (Langness et
al., 2005). In einer Studie mit Berliner Jugendéislzwischen 11 und 16 Jahren wird bei
jedem 12. Jugendlichen eine psychische Auffalligkermutet (Bettge et al., 2008).
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Im Bereich DSD existieren kaum systematische Uatdnsngen zur psychischen Gesund-
heit von Jugendlichen mit verschiedenen DSD Diagnofhsgesamt zeigt sich beziglich
der psychischen Gesundheit von Menschen mit DSDueginheitliches Bild. In der
Mehrzahl der Studien wurde die psychische Gesuhdio@i Erwachsenen untersucht. In
zwei neueren diagnoseubergreifenden Studien mér grol3eren Stichprobe finden sich
keine Hinweise fur ein erhthtes Risiko psychisch&rungen bei Erwachsenen mit DSD
(Warne et al., 2005a; Johannsen et al., 2006). égeBGsatz dazu zeigen sich in einer deut-
schen klinischen Studie mit 37 Erwachsenen mit O&D 62% Einschrankungen der
psychischen Gesundheit (Brinkmann et al., 2007).

Differenziertere Betrachtungen weisen darauf hiassddas Risiko einer psychischen
Beeintrachtigung diagnoseabhangig zu sein schalahrend Frauen mit starken Virilisie-
rungserscheinungen am haufigsten von Suizidgedamkérngsten berichtet haben, sind
die Ergebnisse von Frauen mit cAlS und einer kottgrleGonadendysgenesie unauffallig
(Johansen et al., 2006; Hines et al., 2003; Kubhkd., 1995). Bei 130 chinesischen Man-
ner mit einer Hypospadie traten im Vergleich zumkollgruppe mehr depressive und
angstliche Symptome auf; diese waren bei Mannetrschiwveren Formen der Hypospadie

und denen mit einer Vielzahl an Operationen auétkst ausgepragt (Wang et al., 2009).

Es existiert nur eine Studie mit Kindern und Judiehén mit unterschiedlichen DSD-
Formen, bei der 39% der Teilnehmenden Hinweise eané psychische Auffalligkeit
zeigen, wobei keine altersspezifischen Angaben getmwaurden (Slijper et al., 1998). Die
vorliegenden Ergebnisse zu Jugendlichen mit sgehién Diagnosen zeigen uneinheit-
liche Ergebnisse. Einige Studien mit Jugendlichénumogenitalen Fehlbildungen weisen
auf emotionale Probleme und Beeintrachtigungen(bBiseth et al., 1998; Ebert et al.,
2005; Reiner et al., 1999). Andere Studien mit pdlehen Madchen mit AGS und Jungen
mit Hypospadien konnten keine psychischen Probiesigen, haben aber Probleme in den
Bereichen Sexualitat und Koérperbild festgestelkr@hbaum et al., 2004; Mondaini et al.,
2002; Mureau et al., 1997).

Es gibt sehr wenige systematische Untersuchungen Enfluss von Operationen und
anderen medizinischen Interventionen im Zusammemhait DSD auf die psychische
Gesundheit — weder fir Jugendliche noch fiir andétersgruppen. Bei 28 tlrkischen
Madchen (Durchschnittsalter 12,6 Jahre) mit AG8tstedie Autoren fest, dass Madchen,
die mit dem Aussehen ihrer &ulReren Geschlechtsergarnufrieden waren, deren Opera-

teure mit dem Ergebnis der kosmetischen Operatimoufuaeden waren und deren Testos-
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teronspiegel erhoht war, vermehrt Verhaltens- umdtenale Probleme zeigten (Oner et
al., 2009). Es gibt Hinweise, dass der SchweredesdHypospadie, die Anzahl der Opera-
tionen und die damit einhergehende HospitalisatidnBgkeit bei Jungen mit einer
Hypospadie einen unginstigen Einfluss auf Verha#affalligkeiten haben, wahrend das
Operationsverfahren keinen Einfluss zu haben stli@chonbucher et al., 2007; Wang et
al., 2009).

3.3. Geschlechtsidentitat

Bei der psychosexuellen Entwicklung handelt es sicheinen komplexen und langwie-
rigen Prozess, der sowohl biologisch, durch gecietisind hormonelle Effekte, beeinflusst
wird, als auch durch psychologische, soziale urtukelle Aspekte. In der Regel werden
Geschlechtsidentitat, Geschlechtsrollenverhaltesh sexuelle Orientierung als elementare
Konstrukte der psychosexuellen Entwicklung angesefdeyer-Bahlburg et al., 2004;
Money, 1994).

Unter Geschlechtsidentitawird das fundamentale Zugehorigkeitsgefuhl einensén zum
weiblichen oder mannlichen Geschlecht verstandegarfEund Perry, 2001; Fagot und
Leinbach, 1985; Money, 1994; Money und Ehrhard72tStoller, 1964). Wahrend die
vorangegangene Definition eher die affektive Komgrde der Geschlechtsidentitat bein-
haltet definiert Kohlberg (1966) Geschlechtsidéntials die,kognitive Selbstkategori-
sierung als Junge oder MadcherDie Geschlechtsidentitat entwickelt sich sukzessiis
zum Ende der Kindheit, wobei sie auch im Jugendaiteht als fertig angesehen werden
kann (Jurgensen et al., 2008). Z@wschlechtsrollenverhaltenerden Verhaltensweisen,
Préaferenzen, Einstellungen und Personlichkeitsmel&neiner Person gezahlt, die ent-
sprechend dem jeweiligen kulturellen und historscHintergrund als geschlechtstypisch
angesehen werden (Jurgensen et al., 2008)sé&xeelle Orientierungpeschreibt, zu wem
sich Menschen sexuell und erotisch hingezogen fihieallen drei Aspekten der psycho-
sexuellen Entwicklung zeigt sich eine grof3e Vatitdti innerhalb der Geschlechter-
gruppen. Dennoch kdnnen mittlere Unterschiede mAdsspragung von Verhaltensmerk-
malen zwischen Mannern und Frauen beschrieben wegtegibt es Hinweise dafir, dass
pranatale Androgeneinwirkungen eher mit mannerggumypischen Verhaltensweisen
einhergehen, wahrend frauen-/madchentypische Merisleisen mit niedrigeren Andro-
geneinwirkungen in Zusammenhang stehen (Auyeuad),é2009; Hines, 2006; Hines und
Collaer, 1993; Hrabovszky und Hutson, 2002; Jurgeret al., 2007; Sato et al., 2004).
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Haufig werden Geschlechtsidentitat und Geschlealesiverhalten als Outcomekriterien
verwechselt und miteinander vermischt. Dabei isbeachten, dass bei Menschen auch mit
stabiler Geschlechtsidentitat als Mann oder Frai@aschlechtsrollenverhalten variieren
kann. Wahrend Geschlechtsidentitatsstérungen ppgthologisch bedeutsam sind,
handelt es sich bei geschlechtsuntypischen Verisiteisen und einer nicht-heterose-
xuellen Orientierung um Abweichungen von der Ductimittsgesellschaft, die nicht mit
einem individuellen Leidensdruck einhergehen mis&s@ haben daher keinen Krank-
heitswert, so dass in dieser Arbeit der Schwerpuakf der Untersuchung der
Geschlechtsidentitat liegt.

Die Entwicklung der Geschlechtsidentitat wird voioldgischen, sozialen und indivi-
duellen Faktoren beeinflusst. Das chromosomale &t und die damit einhergehenden
Hormonwirkungen beeinflussen die Entwicklung deReénen Geschlechtsorgane, deren
Auspragung in der Regel als Grundlage fur das Burigsgeschlecht nach der Geburt
eines Kindes gewahlt wird (Trautner, 2002). Kindierd erst ab dem 3. Lebensjahr in der
Lage Geschlechter zu benennen und kénnen erst ldamaeigenes Geschlecht richtig
zuordnen (Leinbach und Fagot, 1998accoby, 1999). Erst im Grundschulalter nehmen
Kinder das Geschlecht als etwas Konstantes walme Bforaussetzung dafir ist die
Erkenntnis der genitalen Grundlage des Geschld@ngsitner, 2008). Zucker und Green
(1992) nehmen an, dass Kinder im Alter von zweidse Jahren eine erste Geschlechts-
identitat aufweisen. Uber konkrete Entwicklungsgsse im Zusammenhang mit der
Geschlechtsidentitat im Jugendalter ist wenig bekaNlit den korperlichen und auch
psychischen Veranderungen im Zusammenhang mit ddrerBt sowie den neuen
Entwicklungsaufgaben gewinnt der Unterschied zwasctden Geschlechtern im Jugend-
alter eine erhdhte Bedeutung. Die Entwicklung descblechtsidentitat ist im Jugendalter
vor dem Hintergrund der erhdhten Selbstaufmerksénoikel der zunehmenden Beschéf-
tigung mit der eignen Person zu betrachten (Trauf@98). Die Entwicklung einer perso-
nalen Identitat beinhaltet die Geschlechtsidentitéd ist eine zentrale Entwicklungsauf-
gabe von Jugendlichen (vgl. Kapitel 1.1.2). Zu @eschlechtsidentitatsbildung Jugendli-
cher gehort neben der sexuellen Orientierung aiedfnahme neuartiger Beziehungen

zu Gleichaltrigen.

Bei einer Stérung der Geschlechtsidentitdt bzw. Deanssexualismus bestebder
Wunsch als Angehdriger des anderen anatomischeohi&e$ites zu leben und anerkannt

zu werden. Dieser geht meist mit dem Gefiuihl deghadens oder der Nichtzugehorigkeit
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zum eigenen Geschlecht einhé€Dilling et al., 1991). Stérungen der Geschlecldstdat
kénnen bereits im Kleinkindalter auftreten und imernationalen Klassifikationssystem
psychischer Stérungen der WHO (ICD-10) werden ,J8tgen der Geschlechtsidentitat im
Kindesalter* als eigene Entitat aufgefihrt. Die #eén bestehen darauf, dem anderen
Geschlecht anzugehoren, zeigen geschlechtsuntgpidehhaltensweisen und Interessen
und lehnen alles ab, was als zu ihrem biologisd@eachlecht gehdrig angesehen wird
(Bradley und Zucker, 1997). Manche Kinder verspibemneits den Wunsch, kontrage-
schlechtliche Genitalien zu erlangen (Korte et 2008). Um diese Diagnose stellen zu
konnen muss der Beginn der Symptomatik deutlichBeginn der Pubertat liegen. Eine
reine Abweichung von gesellschaftlichen Geschlesteecotypen ist flr diese Diagnose
nicht ausreichend. In der Regel geht sie mit ematen und Verhaltensproblemen einher
(Korte et al., 2008). Die Pravalenz von Geschlaedbtditatsstérungen im Kindes- und
Jugendalter wird auf unter 1% geschatzt (Coheneikegttet al., 2003; Zucker, 2005). Bei
erwachsenen Mannern wird die Haufigkeit auf 1:30.0M&nnern geschéatzt und bei Frauen
auf 1:100.000 Frauen (Meyer-Bahlburg, 1999b). Nairdinem geringen Anteil der Kinder
mit einer Geschlechtsidentitatsstérung dauern gmmgome bis ins Jugendalter an und
enden in einem Geschlechtswechsel. Der Anteil dmaeer Transsexueller ist aber deut-
lich hoher, so dass die Haufigkeit dieser StérungKindesalter vermutlich unterschatzt
wird (Meyer-Bahlburg, 1999b).

DSD ist ein Ausschlusskriterium fur die DiagnoseeeiStorung der Geschlechtsidentitat,
da davon ausgegangen wird, dass Kinder eine sogenhasale, eindeutige Geschlechts-
identitat entwickeln sowohl aufgrund sozialer alslahormoneller Einflisse. Bei Kindern
mit DSD gibt es in vielen Fallen widerspruchlichenfltisse (z.B. pranatale Androgen-
effekte bei eher weiblichem Phéanotyp und weiblicdBeschlechtszuweisung). Es liegt also
keine Storung von der ,basalen” Geschlechtsiddntitd, sondern eine Abweichung vom
Erziehungsgeschlecht. Aus diesem Grund wird in lé&zten Jahren bei Unsicherheiten
bezogen auf das Erziehungsgeschlecht von Gendérlyspgender dysphoria) gespro-
chen (Cohen-Kettenis, 2010). Sie gibt Hinweise aufe untypische Entwicklung der
Geschlechtsidentitdt ohne den Wunsch nach einenchigestsrollenwechsel. ,Gender-
dysphorie” erklart sowohl Unwohlsein im Zusammerthamt der Geschlechtsidentitat als
auch mit dem zugewiesenen Erziehungsgeschleche(Cébttenis, 2010).

Bei Menschen mit DSD sind Geschlechtszuweisung Entivicklung der Geschlechts-

identitat komplexe und kontrovers diskutierte Thabereiche. Geschlechtsrollenverhalten
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herrscht mittlerweile ein gewisser Konsens, dadsehardnatale Androgenwirkungen bei
Méadchen mit DSD zu mehr jungentypischem Verhaligmdn (Berenbaum und Snyder,
1995; Cheikhelard et al., 2008; Dittmann et al9@;Hall et al., 2004; Hines et al., 2003;
Jurgensen et al., 2007; Jurgensen et al., 201@&@raevund Berenbaum, 1998). Die Ergeb-
nisse im Zusammenhang mit der GeschlechtsiderigatDbSD sind weniger eindeutig.
Generell gilt, dass das initiale Erziehungsgestttleds guter Pradiktor fir die spéatere
Geschlechtsidentitdt angesehen werden kann (Cob#efifs, 2010; Jurgensen et al.,
2010, Mazur, 2005). Es darf aber nicht vernachifisserden, dass es bei Jugendlichen
und jungen Erwachsenen mit erh6htem Androgennivdauals Madchen aufwachsen,
ofter zu einer Genderdysphorie und auch zum Weadthsglurspringlichen Erziehungs-
geschlechtes kommit.

Bei vorpubertaren und pubertaren Madchen sowiedfranit AGS zeigen sich keine Hin-
weise fur eine Genderdysphorie (Arlt und Krone, 20Berenbaum und Bailey, 2003;
Meyer-Bahlburg et al., 2004). Andere Studien begtat diese Tendenz, berichten aber
von einem leicht erhéhten Anteil an Frauen mit AG® Anzeichen einer Genderdys-
phorie als in der Normalbevdlkerung sowie von eimzie Geschlechtswechseln (Dessens
et al., 2005; Gupta et al., 2006; Meyer-Bahlburglet1996; Reiner, 2005; Warne et al.,
2005a). Bei Jugendlichen und Erwachsenen mit 46K&ryotyp, die als Frauen auf-
wachsen, sind Geschlechtswechsel nicht so seltdndigse werden im Zusammenhang
mit Androgenwirkungen gesehen (Praveen et al., 2B@er, 2005). Die Bedeutung von
Androgeneinflissen auf die Geschlechtsidentitatl won Studien belegt, die zeigen, dass
Manner mit DSD keine Hinweise auf eine Genderdyspleeigen (Reiner, 2005; Szarras-
Czapnik et al., 2007). Im Zusammenhang mit der Besbtsidentitat werden Unter-
schiede zwischen verschiedenen Diagnosen deutliehv(ies et al., 2007): Jugendliche
und junge Erwachse mit 173-HSD-Mangel und 5alphduRiasemangel werden meistens
als Madchen erzogen und bei ihnen kommt es proaeatu haufigsten zu Geschlechts-
wechseln (Cohen-Kettenis, 2005). Bei Jugendlichen ganitalen Fehlbildungen (z.B.
Penisagenesie, Kloakenextrophie), die als Madchdwazhsen und bei denen bei der
Geburt ein normal mannliches Hormonmilieu vorlasf, die Anzahl der Geschlechts-
wechsel von der weiblichen in die mannlichen Gesdftisrolle erhoht gegentber der

Allgemeinbevdlkerung (Meyer-Bahlburg, 2005).
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3.4. Korperbild

Als Korperbild bezeichnet man das Selbstbild vogeeen Korper (Oerter und Dreher,
2008) oder das geistige Bild von der eigenen kdighem Erscheinung (Boeger und
Seiffge-Krenke, 1994). Lindgren und Paul (1974)rdefen Kdrperbild als die Wahrneh-
mung des eigenen Korpers und den damit einhergenhe@dfiihlen. Es gibt eine Vielzahl
an Begriffen, die aus psychologischer Sicht mit deinper beschaftigen. Manche Auto-
ren sprechen vom Korperselbstbild, andere vom K8gbema oder Korperkonzept.
Heute herrscht ein gewisser Konsens dariber, dasBatyriff Korperbild starker emotio-
nal-affektive und bewertende Komponenten der Kangahrungen beschreibt (Roth,
2002), wahrend das Korperschema eher kognitiv gejsa
Das Korperbild ist eine zentrale Facette des Salbzepts fur den globalen Selbstwert
(Flammer und Alsaker, 2002). Vor allem bei Frauern wadchen kann ein positiver
Zusammenhang zwischen Korperbild und psychosoziaiohlbefinden nachgewiesen
werden (Buddeberg-Fischer et al., 1999; Flammer Afshker, 2002; Knauss et al.,
2008). Da es sich beim Jugendalter um eine senBidse flir das Korperbild handelt,
muss beachtet werden, dass insbesondere fur MadigseRisiko psychischer Probleme
ansteigt.
Beim Korperbild handelt es sich um ein dynamisckeszept. Bereits in Vor- und
Grundschulalter entwickeln Kinder eine Vorstellwmgmn eigenen Kérper, die durch die
pubertaren Verdnderungen durcheinander gerat. OiierBerenden sind irritiert und das
Korperbild wird instabil (Boeger und Seiffge-Krenki94). Wichtige Komponenten des
Kdrperbildes sind die private und 6ffentliche Kénrgngmerksamkeit, die wahrgenommene
korperliche Kompetenz und Effektivitat und korperbgene Kontrolliberzeugungen
(Roth, 2002). Meistens wird bei der Untersuchung #&rperbildes der Aspekt der
Korperzufriedenheit fokussiert.
Jungen und Madchen legen unterschiedliche MaRdiébeer Beurteilung des eigenen
Kdrpers an. Fur Jungen sind Korpergrol3e und Muskede zentral fir die Kdrperzufrie-
denheit. Jungen mdchten kraftig sein wahrend bedddén Korperzufriedenheit mit
schlankem Aussehen assoziiert ist (Flammer undkalsa2001; Oerter und Dreher,
2008). Studien zur Korperzufriedenheit von Jugedin zeigen, dass jugendliche Mad-
chen deutlich unzufriedener mit ihnrem Korper sitgl jagendliche Jungen (Bettge et al.,
2008; Boeger und Seiffge-Krenke, 1994; Davison Ma€Cabe, 2006; Knauss et al., 2008;
Oerter und Dreher, 2008; Roth, 2002; Snaith, 198@ser Unterschied wird bereits im
Grundschulteralter offensichtlich (Ricciardelli umMtCabe, 2001). Jugendliche Madchen
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haben ein negativeres aber auch differenziertetepefbild als gleichaltrige Jungen und
beschaftigen sich mehr mit objektiven Korpergegbledan (Hargreaves und Tiggemann,
2006; Knauss et al., 2008; Oerter und Dreher, 260&h, 2002). Das Korperbild hat
sowohl fur Madchen als auch fur Jungen eine hohevigez fiir das Selbstwertgefuhl und
Ubertrifft dabei andere Selbstwertdimensionen wigz die schulische Leistungsfahigkeit
(Roth, 2002). Boeger und Seiffge-Krenke (1994) kennzeigen, dass sich diese
Geschlechterunterschiede bei chronisch krankenndiligeen nicht zeigen. Sie haben ein
negativeres Korperbild als gesunde Jugendlichenslanen ihren Kérper als weniger
effizient, unentwickelter und geschlechtsneutralehr und die chronische Krankheit
scheint die Geschlechterunterschiede bezogen auKdgperbild zu nivellieren (Boeger
und Seiffge-Krenke, 1994).

FUr Menschen mit DSD gibt es wenige systematisalgelthisse zum Korperbild. In eini-
gen Outcomestudien zum psychosozialen und/odehpsgguellen Wohlbefinden wird in
unterschiedlichem Ausmalf3 und bei verschiedenennosagruppen der Aspekt des Kor-
perbildes mit erhoben. Selten wird ein standardmie-ragebogen zum Korperbild oder
der Korperzufriedenheit eingesetzt. Meistens werdienEinstellungen und Geflhle der
Betroffenen zu ihren Geschlechtsorganen erfragt. Bbgebnisse dieser Studien sind ent-
sprechend uneinheitlich und beschaftigen sich em$sinit Erwachsenen. Es gibt keine
Studien, die sich mit dem allgemeinen Kdorperbildh vdugendlichen mit verschiedenen
DSD-Diagnosen beschéftigen.

Bei Mannern mit einer Hypospadie konnten Einschuéigien im Zusammenhang mit dem
Korperbild nachgewiesen werden (Miller und Grar#97; Mondaini et al., 2002), wobei
nur bei Mureau et al (1997) das Korperbild alseatigineres Konzept erfasst wurde, wah-
rend sich in anderen Studien die Einschatzung miudia Geschlechtsorgane bezog.
Studien mit Frauen mit AGS geben Hinweise auf @gatives oder gar gestortes Korper-
bild (Krege et al.,, 2000; Langer et al., 1990; Kighaond Bullinger, 1997). Frauen mit
einem Mayer-Rokitansky-Kuster Syndrom (Vaginalaigasei ansonsten unauffalligem
weiblichem Phé&notyp) haben ein positiveres Korperlals Frauen mit einem AGS
(Langer et al., 1990). Bei beiden Diagnosen konmsrgieaufwendigen Genitaloperationen.
Im Gegensatz zum AGS sind die Fehlbildungen beimyavt&okitansky-Kister Syndrom
auf3erlich nicht sichtbar, was als Erklarung flrsdgeErgebnisse angesehen werden kann.
Parallel sind Frauen mit AGS mit Hirsutismus, Ulesvgcht und Fertilitatsproblemen im

Zusammenhang mit der Stoffwechselstorung konfrantie
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Die Ergebnisse zum Korperbild zu anderen DSD-Formi@d uneinheitlich. Wahrend
einige Studien keine Einschréankungen des Koérpebilmer negative Einstellungen bezo-
gen auf die Genitalen nachweisen kénnen (Mazut.,e2@04; Migeon et al., 2002), zeigt
sich in anderen Studien zwar eine allgemeine Kéargeedenheit, aber eine starke Unzu-
friedenheit mit den Geschlechtsorganen (Schobd)];20/arne et al., 2005a; Wisniewski
et al., 2001). Und auch bei 66 Frauen mit cAIS warfé% mit der Grole ihrer Vagina
unzufrieden, wobei nur bei 35% eine klinisch auliffél Hypoplasie der Vagina vorlag
(Minto et al., 2003a).

Jugendliche mit komplexen Fehlbildungen im Urogabireich und Genitalfehlbildungen
sind unzufrieden mit dem Aussehen ihrer Genitaliad haben auch ein negativeres all-
gemeines Korperbild als Jugendliche der Kontrofge: (Ebert et al., 2005; Reiner et al.,
1999). In ihrer Ubersichtsarbeit berichten Schohleuet al. (2008a), dass 20%-80% aller
Jungen mit einer Hypospadie ein negatives Korpetieizogen auf inre Geschlechtsorgane
haben. Dieses Ergebnis konnte die Arbeitsgruppe iabaner eigenen Untersuchung mit
Kindern und Jugendlichen nicht bestéatigen (Schonduet al.,, 2008b). In keiner der
beschriebenen Studien wurde der Einfluss von Gepigationen auf das Korperbild der
Jugendlichen systematisch untersucht.

3.5. Sexualitat

Die Entwicklung des Sexualverhaltens ist ein komiplies Zusammenspiel zwischen
biologischen Faktoren, psychosozialen Bedingunden, erotischen Stimuli einer Kultur,
den sozialen Kontakten und den Settings, die Gelegeflr erotische Erfahrungen geben
(Oerter und Dreher, 2008). Havighurst (1948) hdtoacfrih Sexualitat als jugendliche
Entwicklungsaufgabe formuliert. Dennoch galt damh Sexualitat in der Gesellschaft
bis in die 60er Jahre fir das Erwachsenenaltervieseund als Tabu im Zusammenhang
mit nicht-ehelichen Beziehungen. Heute ist Sexaiakin zentraler Bereich der Jugend-
forschung. In der Regel geht es um die Frage dasreiGeschlechtsverkehrs sowie die
Vermeidung von Schwangerschaften und sexuell (dgérer Krankheiten. Viele US-
amerikanische Arbeiten fokussieren sexuelles Veghabei Jugendlichen als deviantes
Ereignis, wahrend es sich aus entwicklungspsyclstbgr Perspektive um normatives
und entwicklungsadaquates Verhalten handelt (Seiffigenke, 1998). In der Offentlich-
keit wird oft von einer Sexualisierung der Jugeedmochen und Befurchtungen geauliert,
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dass Jugendliche kontinuierlich friher sexuelle tdkte aufnehmen. Es bestehen grolie
Unterschiede der ersten Erfahrungen mit Geschleetitshr zwischen 1966 und 1981,
aber nicht mehr zwischen 1981 und heute (Schmidk €1998). Sexualitat ist fur Jugend-
liche kein hereinbrechendes Abenteuer, sondern mettens in einer festen Beziehung
und Gberwiegend verantwortungsvoll ausprobiert diedsexuellen Freiheiten mtinden nur
selten in sexualkonsumatorischer Freizliigigkeit (feo 2002). Fur viele Jugendliche ist
es selbstverstandlich, vor der Ehe mehrere Intina- lLiebesbeziehungen zu haben. Dabei
sind die Jugendlichen in der Regel treu, entspretider seriellen Monogamie (Plies et al.,
1999).

Bei der Erhebung von Daten zu der Frage wann Jligaadbeginnen sich in Partner-
schaften begeben, sexuell aktiv zu werden und dbesshlechterunterschiede diesbezlg-
lich gibt, besteht die Gefahr des Under- und Oyeréng (Kromer, 2002). Es zeigen sich
auch kulturspezifische Unterschiede. In der weastiic Welt sind die Unterschiede
zwischen den ersten sexuellen Erfahrungen von Méidahd Jungen eher gering, wahrend
in anderen Landern Frauen deutlich spater sexkelédrungen sammeln (Bearinger et al.,
2007). Wahrend in Nordeuropa (inklusive Deutschjakédchen friher sexuelle Erfah-
rungen zu sammeln scheinen als Jungen, werdensitiicihen Europa und Nordamerika
Jungen fruher sexuell aktiv (Treen und Samuelse®,720Generell scheinen Jungen
Sexualitat schéner und wichtiger zu finden als Muahc Manner geben sexueller Freiheit
und Freizugigkeit einen hoheren Stellenwert (Olwed Hyde, 1993; Plies et al., 1999).

In einer deutschen Studie zur Jugendsexualitaemafer Jahren zeigen sich nur geringe
Unterschiede zwischen Jungen und Madchen. Die diligeen haben sich im Durch-
schnitt mit 13,3 Jahren das erste Mal verliebtj Wtenate spater das erste Mal mit einer
Person verabredet in die sie verliebt waren uncemabit 14,5 Jahren das erste Mal mit
jemanden geschmust (Plies et al., 1999). Der ést&chlechtsverkehr fand im Durch-
schnitt mit 16,7 Jahren statt, der Modalwert lagleJahren und die Jugendlichen waren
beim ersten Geschlechtsverkehr zwischen elf unggB8en (Plies et al., 1999). Die Ergeb-
nisse einer Studie aus dem Jahre 2006 zeigen mesch{@chterunterschiede. Mit 14
Jahren sind noch 34% der Madchen und 42% der Juseerell unerfahren, wahrend mit
17 Jahren 6% der Ma&dchen und 9% der Jungen nockegas sexuelle Erfahrung haben
(BZgA, 2006). Mit 16 Jahren geben fast 60% der Nhé&acan, Erfahrungen mit Genital-
petting, gemacht zu haben, bei den Jungen sindres40% (BZgA, 2006). Bei den 14-
jahrigen hatte rund ein Zehntel der Jungen und Meddereits Geschlechtsverkehr. Bei
den 17-jahrigen hatten 73% der Madchen und 66%duegen bereits Geschlechtsverkehr
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(BZgA, 2006). Jungen berichten mehr von Masturlsti@ndlungen. Sie masturbieren

regelmafiger und haufiger als Madchen (Smith e18D6).

Insgesamt wird deutlich, dass die Geschlechterschexde bezlglich sexueller Aktivitaten

nicht eindeutig sind und stark von den Erhebundatieen abhangen. Es kann davon aus-
gegangen werden, dass die Unterschiede zwischgedwmd Madchen in den letzten 30
Jahren geringer geworden sind. Die Unterschied8emeich der Selbstbefriedigung sind

mit Vorsicht zu betrachten, da insbesondere dasetdegdorting aus Schamgrinden bei

Madchen als Ursache fir die niedrigen Haufigke#tlsnErklarung dienen kann.

In vielen Outcomestudien mit Erwachsenen mit DSEdvdas Thema Sexualitat behan-
delt, wahrend es keine systematischen UntersuchumgeJugendlichen gibt. Erwachsene
mit DSD berichten von sexuellen Problemen und bemas Vorhandensein einer DSD
ohne sichtbare Auffalligkeiten kann zu Hemmungémréia (Minto et al., 2003).

Frauen mit AGS berichten Uber eine vermehrte séxustzufriedenheit, eine negativere
Einstellung zur Sexualitat und die Vermeidung s#igu&ontakte im Vergleich zu Frauen
ohne AGS (Crouch et al., 2008; Dittmann et al.,2t99astaud et al., 2007; Krege et al.,
2000; Kuhnle et al., 1995; Morgan et al., 2005,0tét al., 2005). Die Ursache flr diese
sexuellen Beeintrachtigungen sehen die Frauenhédsgungen durch operative Eingriffe
(Nordenskjold et al., 2008). Frauen mit AGS befmde&h seltener in festen Partnerschaf-
ten und das Alter des ersten Geschlechtsverkedgs fiei ihnen deutlich héher als bei
Frauen der Kontrollgruppen (Frisén et al.,, 2009hie und Bullinger, 1997; Meyer-
Bahlburg, 2001). Die berichteten Probleme sind Fraiuen mit Salzverlust und starker
Virilisierung deutlicher ausgepréagt als bei Frawéme Salzverlust und leichten Virilisie-
rungserscheinungen (Frisén et al., 2009; Gastaal, &007; Meyer-Bahlburg et al., 1999;
Otten et al., 2005). Die Ergebnisse zur Sexualitit Frauen mit anderen DSD-Formen
sind weniger einheitlich. So berichten einige Studnit Frauen mit 46,XY-DSD von einer
zufriedenstellenden Sexualitat (Mazur et al., 20@&eon et al., 2002; Wisniewski et al.,
2001). Andere Studien mit Frauen mit cAlS und aedebSD-Formen weisen auf eine
deutliche sexuelle Unzufriedenheit hin, die durah \derunsicherung bezuglich der Funk-
tionalitat der Geschlechtsorgane und die AngstSatmerzen verursacht wird (Minto et
al., 2003a; Minto et al., 2003b; Warne et al., 2008arne, 2008).

Das Ausmald der sexuellen Probleme von Mannern imér édypospadie und anderen
DSD-Formen wird in den verschiedenen Studien uctégslich dargestellt. Altere Studien

kommen zu der Schlussfolgerung, dass die meistennd&tamit einer Hypospadie ein
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.,nhormales” Sexualleben haben, sie sich aber etwagesverlieben und anfanglich Hem-
mungen haben, sexuelle Kontakte aufzunehmen (Avell@76; Mureau et al., 1995a).
Neuere Studien belegen, dass Manner mit einer Hhgubis oder anderen DSD-Formen
deutlich spater sexuelle Kontakte aufnehmen, Sa&ualdufiger angst- und schambesetzt
ist. Die Betroffenen berichten von Angsten, dass dibweichungen der eigenen
Geschlechtsorgane auffallen und es wahrend dereBeruAktivitaten zu Funktionsein-
schrankungen kommen kénnte (Bouvattier et al., 26@§ima et al., 2009; Miller und
Grant, 1997; Mondaini et al., 2002; Wang et alQ@0Bei Mannern mit einer Hypospadie
besteht keine Einschrankung der sexuellen Reifaleg eine verminderte Libido (Wang et
al., 2009).

Jugendliche mit DSD sind schiichterner im Zusammeglait Liebes- und Sexualbe-

ziehungen (Cohen-Kettenis und Pfafflin, 2003). Mwret al. (1995b) berichten, dass sich
Jungen mit einer Hypospadie spater verlieben ungsfmor der Reaktion der Sexual-
partnerin haben. Eine Studie mit Jungen zwischemridt 19 Jahren mit Genitalfehlbil-

dungen zeigt, dass Sexualitat extrem angstbesstzDie Ergebnisse der Studie weisen
darauf hin, dass gleichzeitig der Wunsch nach deeru&ontakten besteht, und somit das
Risiko fur emotionale Probleme bei diesen JungeigtsfReiner et al., 1999). Schénbucher
et al. (2008b) konnten diese Einschrankungen ebtatigen.

Bisher liegen keine systematischen UntersuchungenE&influss von Operationen auf die
sexuelle Aktivitdt bei Jugendlichen mit DSD vor.iRBker Hypospadie zeigt sich, dass
multiple oder spate Operationen sowie schwere Forde Hypospadie einen negativen
Einfluss auf die sexuelle Entwicklung haben (Muredual., 1995a; Schoénbucher et al.,
2008b).

3.6. Coping

Lange Zeit wurde die Art und Weise wie Menschen®tiess und belastenden Ereignissen
umgehen als unverdnderbare Personlichkeitseigeihseimgesehen. Insbesondere im
Zusammenhang mit dem transaktionalen StressmodellLazarus und Folkman wurden
der Prozesscharakter und die Zielgerichtetheit @oping hervorgehoben (Lazarus und
Folkman, 1984). Sie definieren Coping asnstantly changing cognitive, emotional and
behavioral efforts to manage external and interdamands that are appraised as taxing

or exceeding the resources of the pers@odzarus und Folkmann, 1984). Compas et al.
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(2001) orientieren sich an der Definition von Lamarund beschreiben Coping als
bewusste, willentliche Anstrengung und Reaktion auf belastendes Ereignis, um
Gefuhle, Kognitionen, Verhalten, Korperreaktionemdudie Umwelt zu regulieren Die
Untersuchung von Copingprozessen ist bedeutsamaligemeine Prozesse der Selbstre-
gulierung besser zu verstehen und um Interventiod-Praventionsmalinahmen zu entwi-
ckeln, die das Erlernen gunstiger Fertigkeiten altet (Compas et al., 2001).

In der Literatur werden verschiedene theoriegdei@imensionen und Subtypen von
Coping beschrieben (Bonica und Daniel, 2003; Comgtaal., 2001; Flammer, 2001,
Greve, 2008; Schmidt et al., 2003). An dieser &te#rden die drei gelaufigsten Coping-
konzepte naher vorgestellt:

1. Die Unterscheidung voproblemzentriertenund emotionszentrierte@oping geht auf
Lazarus zurick und fokussiert die Funktion des Gggi(Compas et al.,, 2001). Beim
problembezogenen Coping komm es zur Problemanalggarmationsbeschaffung und
Handlungsplanung, also zur Reduzierung von Problemvéschen dem Selbst und der
Umwelt. Emotionsbezogenes Coping zielt auf Beruhggund Ablenkung, also die Linde-
rung negativer Emotionen. Beide Stile schlie3eh sicht gegenseitig aus, haufig folgen
sie aufeinander und Verhaltensweisen kdnnen soprollem- als auch emotionszentriert
sein (Compas et al., 2001; Greve, 2008).

2. Bei der Unterscheidung vagmimarenund sekundarerStrategien steht die intentionale
Selbstentwicklung des Individuums der AnpassungiariJmweltbedingungen gegeniber
(Compas et al., 2001). Eine Variante dieses Komzet die Unterscheidung von Assi-
milation (primares Coping) und Akkommodation (se#i@res Coping). Assimilative
Strategien zielen auf die Anderung des Ist-Zustamtlgch intentionale Selbstentwicklung
ab. Die Person versucht das eigene Verhalten aoér @ndere Aspekte von sich im Sinne
einer besseren Anpassung an die Normvorstellungeh eigenen Ziele zu verandern.
Akkommodative Strategien haben die Anderung debsZ&msttandes als Ziel, in dem sich
das Individuum an die aul3eren Bedingungen anpasstommt also zu grundséatzlicheren
Anderungen von Lebens- und Entwicklungsentwiirfere(@, 2008).

3. Weiter werderAnnaherungund Vermeidung(engl. approachvs. avoidance coping
voneinander unterschieden. Wahrend beim Approagir@oeine Annaherung und Aus-
einandersetzung mit den Problemen stattfindet, kbesrbei der Vermeidung zur Leug-
nung und sowie zur Emotionsregulierung ohne einkevee Auseinandersetzung mit dem
Problem (Moos, 2002).
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Neuere Erkenntnisse der Coping-Forschung zeigess dee beschriebenen dichotomen
und theoriegeleiteten Modelle die Komplexitat dep@gmechanismen nicht vollstandig
erfassen kénnen. Faktorenanalytische Untersuchungesen darauf hin, dass in der Regel
mehr als zwei Dimensionen notwendig sind, um Caglitggzu erheben und zu beschrei-
ben (Compas et al., 2001; Petersen et al., 2006Kagitel 4.2.2., S. 49).

Die Bandbreite und Flexibilitat verfligbarerer Betigilngsstrategien nimmt bei Kindern
und Jugendlichen mit dem Alter zu (Petersen e2806). Bei Kindern stehen verhaltens-
bezogene Copingstrategien im Vordergrund und bheill®er das Alter konstant, wahrend
kognitive und emotionale Strategien mit dem Altanehmen. Bei Kindern und Jugend-
lichen wirkt sich das Coping mit der chronischekrBnkung auf das psychische Befinden
und die Bewaltigung im Erwachsenenalter aus. Essicht gezeigt, dass frih entwickelte
oder erlernte adaquate Copingstrategien negativaséquenten abdampfen koénnen
(Schmidt et al., 2003).

Verschiedene Arbeiten haben untersucht inwiewelt serschiedene Copingstrategien auf
die psychische und korperliche Gesundheit sowie Laibensqualitdt der Jugendlichen
auswirken. Dabei zeigt sich, dass problemzentri@kBve Strategien mit weniger psychi-
schen Problemen und einem besseren Gesundheitsxustdnergehen, wahrend Vermei-
dung und emotionszentriertes Coping eher zu eingmechteren Outcome bei Jugend-
lichen fuhren (Bonica und Daniel, 2003; Compaslet2®01; Meijer et al., 2002; Moos,
2002). In einer Studie mit Jugendlichen mit Diabeteellitus ging es den Jugendlichen,
die sowohl problemzentrierte als auch emotionsiestgr Copingstrategien nutzen am
besten und sie waren am besten metabolisch eilgéStEffge-Krenke, 1998). In einer
europaischen Studie zum Coping chronisch krankad&i und Jugendlicher zeigte sich,
dass Madchen mehr emotionale Reaktionen zeigenhwaderkrankung weniger akzep-
tieren als Jungen, und dass prapubertare Kindenetu Wunschdenken und Vermeidung
neigen als Jugendliche. Es konnte gezeigt werdass dmotionale Reaktionen eher mit
negativen Outcomes assoziiert sind, wahrend Akmeptait positiven Outcomes einher-
geht (Petersen et al., 2006).

Kritiker betonen, dass im Rahmen von Querschnitesgsnchungen keine Aussagen uber
Kausalitaten getroffen werden kénnen, da nicht idarob die psychische Probleme schon
vorher da waren oder Resultat der Erkrankung Sainpas et al., 2001). Dartber hinaus
werden von Kindern und Jugendlichen in der Regpbthetische Situationen beurteilt, die

nicht zwangslaufig inrem realen Verhalten entspeaamissen (Meijer et al., 2002).
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Uber das Coping von Jugendlichen mit DSD gibt ések&ntersuchungen. Bisher existiert
nur eine systematische Untersuchung zum Copingeweachsenen Frauen mit AGS: Sie
neigen weniger zu depressiven Bewaltigungsstilen Fahuen der gesunden Kontroll-
gruppe, wobei sich dies fur die starker betroffeResmuen mit Salzverlust nicht bestatigt.
Grundsatzlich zeigt sich, dass die aktive Auseieesetzung der Frauen mit dem AGS zu
einer besseren Lebensqualitat fuhrt. Die Frauemeeahihre Diagnose an und verleugnen
sie nicht (Kuhnle et al., 1995). Sie entwickelna&tgien, die ihnen helfen, das Leben zu

akzeptieren und sozial eingebunden zu sein (Faséah, 2009).

3.7. Zusammenfassung

Die Literaturlage zum psychosozialen, korperlicherd psychosexuellen Wohlbefinden
von Jugendlichen mit DSD ist insgesamt uneinhéithiond teilweise widersprichlich.

Erschwerend kommt hinzu, dass sich viele Studienmmiti einer bestimmten Diagnose
und/oder Altersgruppe beschéaftigen und die Stutidnmoben zumeist sehr klein sind.
Uber die psychosoziale Anpassung und die psychedfiex@ntwicklung von Jugendlichen

mit DSD ist bisher wenig bekannt. Es ist schwiesigh ein ganzheitliches Bild tber das
Befinden und die Situation von Jugendlichen mit D8Dmachen. Dieses Wissen wére
erforderlich, um in der Folge Studien und Interv@méprogramme fur Jugendliche mit

DSD entwickeln zu kdnnen.
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V. Methoden

4.1. Studiendesign & Rekrutierung

Bei der vorliegenden Arbeit zur psychosozialen &itn, dem Umgang und der psycho-
sexuellen Entwicklung von Jugendlichen mit DSD hehnds sich um eine Teilstudie der
.Klinische Evaluationsstudie: Medizinische und cingische Behandlungsergebnisse,
psychosexuelle Entwicklung und gesundheitsbezogehensqualitat bei Stérungen der
Geschlechtsentwicklung“. Diese Studie wurde im Ramrdes Netzwerks Stérungen der
Geschlechtsentwicklung (DSD)/Intersexualitat, voktdber 2003-Dezember 2008 vom
Bundesministerium fur Bildung und Forschung (BMBR) Rahmen der ,Netzwerke
Seltene Erkrankungeh‘geférdert. Das BMBF-Netzwerk DSD ist eine Koopieratvon
Wissenschatftlerinnen und Wissenschaftlern versenied medizinischer und psycho-
sozialer Fachdisziplinen sowie der Selbsthilfe- uiternorganisationen um die Kennt-
nisse tber Ursachen und Behandlung zu verbesdmnaach um einen Beitrag fur einen
respektvollen gesellschaftlichen Umgang mit den rd@dfnen zu leisten (vgl.
www.netzwerk-is.de).

Bei der Klinischen Evaluationsstudie handelt es sien eine multizentrische, natura-
listische Beobachtungsstudie, die neben dem masithien Outcome den Schwerpunkt auf
die funktionellen Ergebnisse der medizinischen ahidurgischen Behandlung sowie auf
Aspekte der gesundheitsbezogenen Lebensqualitafpsyehischen Gesundheit und der
Behandlungszufriedenheit von Menschen mit DSD I@¢gitere Outcomes beziehen sich
auf die Geschlechtsidentitat, das Geschlechtsn@idralten, den Umgang mit der DSD,
das Sexualverhalten und die soziale Situationgdiplpe der Gesamtstudie waren Neuge-
borene, Kinder und Jugendliche mit DSD und derderi&lsowie Erwachsene mit DSD.
Die Einschlusskriterien folgten einer generischerefifdtion von Stérungen der
Geschlechtsentwicklung als Diskrepanz zwischen @bmomosomalen, gonadalen und
phanotypischen Geschlecht. Eine entsprechendesdtiaiDiagnose durch einen Arzt oder
eine Arztin war hinreichend, um in die Studie esmdossen zu werden, auch bei bislang
ungeklarter Ursache. Tabelle 1 fiuhrt dartber hirales Diagnosen auf, die in die Studie

eingeschlossen wurden.

! Férdernummer (BMBF): 01GM0625_1
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Tabelle 1: Einschlussdiagnosen

Gonadendysgenesie
Komplette Gonadendysgenesie (Swyer-Syndrom), Har@®nadendysgenesie ( bei 46,XY Karyotyp, vo

nehmlich weiblicher Phénotyp, bei Stdrungen der@somen, bei 46,XY Karyotyp, vornehmlich ménnlicher
Phéanotyp), mit definierter genetischer Stérung

Isolierte Stérung des Anti-Muller Hormons (Anti-Miller Hormon Mangel, Anti-Mller Hormon Réetenz
Isolierte Storungen der Androgensynthese

Leydigzell Insuffizienz ( aufgrund einer LH-RezepMutation), Enzymatische Stérungen (17/20-Lyase
Mangel, 17R3-Hydroxysteroid Dehydrogenase MangeRBduktase Mangel), Androgenresistenz (mannlit
cher Phanotyp, vornehmlich méannlicher Phanotypgaaititaler Fehlbildung, nicht zuordenbarer Phanotyp,
vornehmlich weiblicher Phanotyp, komplett weibliclie3erer Phénotyp
Adrenogenitale Stérungen

Defekt im Steroidogenic Acute Regulatory Proteinzimatische Stérungen (21-Hydroxylase Mangel, 33

Hydroxysteroid Dehydrogenase Mangel, p450c17-MarifeHydroxylase Mangel)

Komplexe Fehlbildungen

Hermaphroditismus verus (bei 46, bei chromosomaasaik 46,XX/46,XY)

Assoziierte Fehlbildungen in Kombination mit generscher Definition der Stérung der Geschlechts-
entwicklung

Beckenboden/Kloakale Fehlbildung, Urogenitalsysteim, andere

Schwere Hypospadien

perineale, skrotale

Komplexe syndromale Erkrankung

Die Rekrutierung erfolgte tber vier Studienzentnaih klinischem Schwerpunkt DSD in
Deutschland von Dezember 2005 bis Dezember 200trstiitzt wurde die Rekrutierung
von mehr als 140 medizinischen Kooperationsparnen und —partnern sowie den
Selbsthilfe- und Elterninitiativen in Deutschlangm einen Rekrutierungsbias mdglichst
gering zu halten. An jedem der vier Standorten @dkh Berlin/Magdeburg,
Essen/Bochum, Erlangen) waren in psychologischhggic Interviewerinnen und Inter-
viewer fur die Durchfuhrung der Studie verantwattli Alle Befragungen fanden im
personlichen Kontakt statt. Die Studienteilnehm®seimund -teilnehmer konnten entschei-
den, ob die Befragung zu Hause oder im Studienzengtattfinden sollte. Im Januar 2007
wurde die Studie auf den deutschsprachigen RaudeinSchweiz und Osterreich an 5
Standorten (St. Gallen, Bern, Linz, Wien, Innsbjualtisgeweitet. Die Studie wurde durch
ein zentrales Projektmanagement in Lubeck koordini@as Monitoring und Datenma-
nagement erfolgte im Rahmen einer Kooperation e dnstitut fur Biometrie und Medi-

zinische Statistik der Otto-von-Guericke Universiti Magdeburg. Neben der medizini-
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schen Diagnose war ein weiteres notwendiges Eiansskiiterium die Einwilligung in die
Studie sowie die Schweigepflichtentbindung des bebbden Arztes/der behandelnden
Arztin (siehe Anhang). Bei Jugendlichen ab 13 Jatwar sowohl die Einwilligung der
Jugendlichen selber als auch die der Eltern furTgitnahme an der Studie notwendig
(,Doppelte Einwilligung®). Die Aufklarung fur Studnteilnehmerinnen und -teilnehmer,
die Einwilligungserklarung sowie die Schweigepftehtbindung und Informationen zum
Datenschutz (siehe Anhang) richteten sich an diegatwen der lokalen Ethikkommis-
sionen. Die Studie wurde unter Aktenzeichen 04-@l1@er Sitzung vom 05.03.2004 von
der Ethikkommission der Medizinischen Universitét laZlbeck genehmigt, in der Folge
erfolgte ein positives Ethikvotum an den anderamdienzentren. Das Studiendesign und
Datenmanagement der Gesamtstudie werden ausfihrlicx et al. (2009) beschrieben.
In folgenden Ausfuihrungen handelt es sich um digstDelie mit Jugendlichen mit DSD

im Rahmen der Klinischen Evaluationsstudie.

Sowohl die Eltern und die Jugendlichen selber, wnrdebeten, Fragenbbdgen zu beant-
worten. Die Dauer der Studienteilnahme fir Eltegtring ca. 1 %2 Stunden und fur Jugend-
liche 1 Stunde. Da es erfahrungsgemaf schwierigligfendliche fur die Teilnahme an
klinischen Untersuchungen zu gewinnen, haben de#se Aufwandsentschadigung in
Hohe von 25,-€ (15,- CHF in der Schweiz) erhalten.

4.1.1. Rekrutierung der Kontrollgruppe

Da fur die Fragebdgen zur GeschlechtsidentitatdeslKorperbildes sowie fir die Berei-
che Freundschaft und Sexualitat keine Vergleiclesdabrlagen, wurde zwischen Januar
2006 und Marz 2007 eine Befragung mit Jugendliclerschen 13 und 16 Jahren an
weiterfihrenden Schulen in Bremen und Schleswigstéal durchgefihrt. Fur die Befra-
gung an Schulen musste vorab die Genehmigung destdse fir Bildung und Wissen-
schaft in Bremen, des Ministeriums fur Bildung, ¥éaschaft, Forschung und Kultur in
Schleswig-Holstein, des Landesbeauftragten fir m3ateutz und Informationsfreiheit der
Freien Hansestadt Bremen und des Unabhéangigen $zewmteums fur Datenschutz
Schleswig-Holstein eingeholt werden. Die Einwilliguist erfolgt. Von der Universitat
Libeck liegt fur diese Befragung ein positives kEtbitum vor. Die Rekrutierung der
Schulen erfolgte durch telefonische Kontaktaufnahmié den Schulleiterinnen und

Schulleitern. In Bremen wurden Gymnasiastinnen @yinnasiasten, Realschulerinnen
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und Realschtler sowie Hauptschilerinnen und Hahplsc der 7. bis 10. Klassen eines
Schulzentrums befragt. In Schleswig-Holstein wuttkeBefragung jeweils in einer Haupt-
schule, einer Realschule und einem Gymnasium iretkilund in einer weiteren Klein-

stadt durchgefihrt, um Jugendliche aus landlichehsiddtischen Regionen in die Befra-

gung mit einzubeziehen.

4.2. Methodenentwicklung und —auswahl

Nach ausfiihrlicher Literaturrecherche und Beratangé Expertinnen und Experteaus
dem Bereich DSD und Methodik wurde eine Frageboggaie fir Jugendliche und ihre
Eltern erstellt (Lux et al., 2009). Soweit vorhangde/urde bei der Auswahl auf standardi-
sierte und validierte Instrumente in deutscher prazurtck gegriffen. Nichtdeutsche
Instrumente wurden nach MalRgaben des Medical Owsonnust (1997) professionell
ubersetzt.

Da es sich bei DSD um seltene Stérungen handelzw$atzlich durch eine grol3e Hetero-
genitdt gekennzeichnet sind, unterliegt die Zusanstelung von Untersuchungsinstru-
menten besonderen Anforderungen. UntersuchungeivMemischen mit DSD sollten gene-
rische, stérungspezifische und syndromspezifischeragungsinstrumente beinhalten
(Meyer-Bahlburg, 1999a; Meyer-Bahlburg und Blizza2604). Es lagen keine stérungs-
spezifischen Verfahren zur Messung gesundheitsieemogund psychosozialer Aspekte
von Menschen mit DSD vor, deren Entwicklung wirttaings von Experten als wichtig
angesehen (Meyer-Bahlburg et al., 1999a; Reindd4R0Aus diesem Grund wurde im
Rahmen der klinischen Evaluationsstudie eine Fragefibatterie fur Jugendliche zusam-
mengestellt, die neben generischen Verfahren anem selbstentwickelten, diagnosespe-
zifischen Fragebogen enthalt. In der Folge werdenlastrumente dargestellt, die im
Rahmen der DSD-Jugendstudie und der hier angestreAtuswertungen eingesetzt
wurden (vgl. Tabelle 2 im Anhang). Die gesamtergEbdgen kdnnen im Anhang einge-

sehen werden.

Prof. H. Meyer-Bahlburg (Columbia, University, N&erk), Prof. M. Bullinger (Universitat Hamburg),
Prof. H. Richter-Appelt (Universitat Hamburg) sowder wissenschaftliche Beirat des Netzwerks
DSD/Intersexualitat (Prof. S. Bertelelloni/ltaligProf. P. Cohen-Kettenis/Niederlande, Prof. |. HegfBB,
Prof. C. Nihoul-Fekete/Frankreich, Prof. M. Ritzeédhweden, Prof. J. Schober/USA)
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4.2.1. Selbstentwickelte Fragebdgen

DSD-Fragebogen fir Jugendliche

Der DSD-Fragebogen fur Jugendliche (13 bis 16 Jahtede in Zusammenarbeit mit
medizinischen und sozialen Fachkraften sowie Vientirnen und Vertretern der Selbst-
hilfe- und Elterninitiativen entwickelt (vgl. Anhgn S.115 ff.). Ziel war die Erfassung
diagnosespezifischer Aspekte, die mit der Pubaridtden Anforderungen der Adoleszenz
einhergehen. Der Fragebogen setzt sich aus folgeftemenbereichen zusammen:
soziodemographische Daten, soziale Kontakte, Wisdem die DSD, medizinische und
chirurgische Behandlungen im Zusammenhang mit deb DSexualitat, Umgang und
Erfahrungen mit der DSD. Der Fragebogen ist miuggregeln so aufgebaut, dass nur die
relevanten Fragen beantwortet werden mussen. Maximaasten 53 Fragen beantwortet
werden. In dem Fragebogen wird s@8D oder Stérung der Geschlechtsentwickluder
Begriff besondere Geschlechtsentwicklubhgnutzt. Dies hat unterschiedliche Grinde:
Erstens erfolgte der Konsens Uber die Begrifflichk@SD erst im Herbst 2005 nach
Beginn der Studie (Hughes et al., 2006). Zweitenslie deutsche UbersetzuBghrung
der Geschlechtsentwicklumgegen des Storungsaspektes sehr umstritten (Kheliee und
Hiort, 2008). Gerade bei Jugendlichen handelt @s 8in eine vulnerable Zielgruppe, die
groRen Wert auf ihre Normalitat legt, so dass aaf gpatere Einfihrung des Begriffs
Storung der Geschlechtsentwicklung (DSB)den Fragebogen verzichtet wurde. Vor
Beginn der Befragung wurde der Begrifesondere Geschlechtsentwicklumgn dem
Interviewer bzw. der Interviewerin als Oberbedfiif die spezifische Diagnose oder das
klinische Erscheinungsbild eingefuhrt.

Da es sich bei DSD um eine seltene Storung hangattes nicht moglich im Vorfeld eine
Pilotstudie durchzufuhren. Ein Jahr nach Beginn Befragung fand mit den Studien-
mitarbeiterinnen und —mitarbeitern des Instituts Biometrie und Medizinische Statistik
in Magdeburg eine Missinganalyse statt, was zurdReeluktion der Items von 59 auf 53

gefuhrt hat.
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Im Zentrum dieser Arbeit standen vor allem die Eragu sozialen Kontakten, sexuellen

Aktivitaten sowie zu dem stérungsspezifischen Unggam Zusammenhang mit DSD:

1. Freundschaft & Partnerschaft (Ja/Nein-Fragen):

Hast Du einen besten Freund oder eine beste Freundi
Hast Du einen festen Freund oder eine feste Frayhttbesbeziehung)?

2. Sexuelle Aktivitdten (Ja/Nein-Fragen):

Hast Du Dich schon mal verliebt?

Hast Du Dich schon jemals mit jemanden verabredeten Du verliebt warst?
Hast Du jemals jemanden mit einem Zungenkuss gekiss

Hast Du jemals mit jemand in den Du verliebt wgeschmust?

Hast Du jemals Petting gemacht?

Hast Du Geschlechtsverkehr gehabt?

Hast Du Dich jemals selbstbefriedigt?

3. Umgang mit DSDDa es bisher keine Instrumente zur Erfassung DSH2isgcher

Bewaltigungsmuster und Erfahrungen gab, wurden ahnken der Studie neun Stellung-

nahmen speziell fur Jugendliche entwickelt, mit éerschrift Umgang mit DSD (trifft

voll zu, trifft etwas zu, trifft wenig zu, trifft llerhaupt nicht zu):

Mit meinen Eltern kann ich offen Uber meine besoed&eschlechtsentwicklung
sprechen. (Offenheit)

Ich mdchte nicht, dass meine Eltern mit anderem iite@ne besondere Geschlechtsent-
wicklung sprechen (Offenheit)

Mit meinen Freundinnen und Freunden kann ich offdrer meine besondere
Geschlechtsentwicklung reden (Offenheit)

Es macht mir Angst, meinem festen Freund/ meingefeFreundin von der besonde-
ren Geschlechtsentwicklung zu erzahlen (zu vieldefede Antworten fur die Fak-
torenanalyse)

Meine besondere Geschlechtsentwicklung ist mirlipirScham/Stigmatisierung)

Ich bin wegen der besonderen Geschlechtsentwickéghgn ausgelacht oder gehan-
selt worden (Scham/Stigmatisierung)

Ich finde es unangenehm, mich vor anderen umzuzi¢heham/Stigmatisierung)
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- Es gibt Verdnderungen in meinem Korper, die mir ngemehm sind
(Scham/Stigmatisierung)

- Ich mag mich, wie ich bin (Scham/Stigmatisierung)

Mittels Faktorenanalyse wurde untersucht, ob hidér Variablen zum Umgang mit DSD

eine Variable steht, die eine sinnvolle Interpietaterlaubt und damit fur weitere Ana-

lysen in Bezug auf Lebensqualitat etc. geeigne(vgt. 4.3). Im Ergebnis waren zwei

Faktoren zu erkennen. Ein Faktor wurde ,Scham/Sitgierung” genannt, wobei héhere

Werte weniger Scham und Stigmatisierung, also rpelitive Geflihle und Erfahrungen

im Zusammenhang mit DSD beschreiben. Bei dem zwdtaktor ,Offenheit* signali-

sieren hohere Werte einen offeneren Umgang mit DSD.

Medizinischer Fragebogen

Die Erfassung der Gesundheits-, Diagnose- und Bkhiagsgeschichte erfolgte mit dem
Fragebogen ,Medizinische Daten®, der vom behandmindrzt/von der behandelnden
Arztin ausgefullt wurde. Der Fragebogen wurde iroperation mit medizinischen Exper-
tinnen und Expertéraus dem Bereich DSD entwickelt. Der Fragebogemist Bereiche
aufgeteilt: 1. Allgemeine Angaben; 2. Schwangerfialmad Geburtsverlauf; 3. Diagnostik
der untypischen Geschlechtsentwicklung und initi@efund (&uf3eres Genitale, inneres
Genitale, Gonaden, Familienanamnese/Genetik); sam#ungsgeschichte des Patien-
ten/der Patientin im Zusammenhang mit untypischesdBlechtsentwicklung (Operationen
zur Korrektur der inneren und aulleren Geschledsa;, hormonelle Behandlung); 5.
Aktuelle/letzte Befunde. Der Fragebogen ist mitudigregeln so aufgebaut, dass nur die
relevanten Fragen beantwortet werden missen. Mimmigsten von dem behandelnden
Arzt/der behandelnden Arztin 44 Items bearbeitetdee. Maximal besteht der Frage-
bogen aus 64 Items. Die Missinganalyse im Mai 26@@b eine Reduktion von 69 auf 64
Items. Der gesamte Fragebogen ist im Anhang abgkid{8. 139ff.).

Anhand der Fragen nach der Diagnose (Iltem 64) Adgaben der Chromosomenanalyse
(Item 16), dem Ausmal3 der Virilisierung zum Zeitkuder Verdachtsdiagnose (ltem 17)
und der Entwicklung der inneren Geschlechtsorgteené 22-30) sowie der Operationen
iIm Zusammenhang mit der DSD (ltems 38-42) erfoldige Klassifikation in die vier
Diagnosegruppen (vgl. S. 11, S. 52). Es wurderdi@irstatistischen Auswertungen Items

3Beteiligte Experten und Expertinnen bei der Korigtan des Fragebogens waren: Prof. Dr. med. Olaf
Hiort, Dr. med. Birgit Kéhler, PD Dr. med. Susariti@ge, Dr. med. Clothilde Leriche, Dr. med. Evelyn
Loeser, PD Dr. med. Klaus Mohnike, Prof. Dr. phiertha Richter-Appelt, SPD Dr. med. Annette Richter
Unruh, Prof. Dr. med. Martin Westenfelder, Prof. Ded. Peter Wieacker
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zu Operationen im Zusammenhang mit der DSD (lter@4Z und der Pubertats-
entwicklung (Item 59) herangezogen. Fur die Auswegen wurden hierbei drei neue
Variablen konstruiert, da die einzelnen Items imdgebogen zu so kleinen Untergruppen

geflhrt hatten, die eine statistische Auswertungdglich machen.

1. Operationen (OP)st es jemals zu einer chirurgischen InterventrarZusammenhang
mit der DSD gekommen (Ja/Nein)? Hierzu zahlen séwdie Entfernung interner
Geschlechtsorgane (Gonadektomie, Hysterektomie,ingélpmie) als auch plastische

Operationen am aufReren Genitale und/oder an dst Bml. Items 38, 41 & 42).

2. Genitalkonstruktionlst es jemals zu einer konstruktiven OperationZinsammenhang

mit der DSD gekommen (Ja/Nein)? Hierzu zahlen dieftlich plastische Operationen
am aulReren Genitale und/oder an der Brust, dieAdgteichung an das Erziehungs-
geschlecht dienen und nicht lebensnotwendig sigh fems 41 & 42).

3. Pubertat (spontan vs. induzielgt es bei der Jugendlichen/dem Jugendlichen apont

zur Pubertatsentwicklung gekommen oder musste td@seonell eingeleitet werden?

Im Rahmen der Einzelfallvorstellungen wurden zwsdeeen Beschreibung der Kasuistiken

weitere Aspekte des medizinischen Fragebogens grezagen.

4.2.2. Standardisierte, generische Verfahren

Gesundheitsbezogene Lebensqualitat — Kiddo-KIRIDL

Die gesundheitshezogene Lebensqualitét der Jughedlivurde mit deriddo-KINDL®
erfasst (Ravens-Sieberer und Bullinger, 1998, 8gl130f.). Der KINDE — Fragebogen
zur Erfassung der gesundheitsbezogenen Lebensqualit Kindern und Jugendlichen ist
ein generisches Instrument zur Messung der sub@kti gesundheitsbezogenen
Lebensqualitat. Er ist sowohl fur klinische Stiabipen als auch im Rahmen von
epidemiologischen Studien mit Kindern und Jugehéircanwendbar. Fur 3 Altersgruppen
(4-7 Jahre, 8-12 Jahre, 13- 16 Jahre) existierdbstBeurteilungsversionen sowie 2
Fremdbeurteilungsversionen fiir Eltern (4-7 Jahré2 8&ahre). DeKiddo-KINDL® zur
Selbstbeurteilung der gesundheitsbezogenen Lebalitsétjwon Jugendlichen besteht aus

24 Likert-skalierten Items, die sechs Dimensionemgenrdnet sind: koérperliches
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Wohlbefinden, psychisches Wohlbefinden, Selbstwieainilie, Freunde, Schule. Neben
Skalenwerten kann auch ein Gesamtwert fir die ghwmitsbezogene Lebensqualitat
errechnet werden. Die Gutekriterien zeigen eindmehdGrad der Reliabilitat (Cronbach’s
alpha zwischem=.70 und a=.80) und eine zufrieden stellende konvergente dvfal

(r>.60) (Ravens-Sieberer, 2001). Fur den Fragebdggen Referenzzahlen aus einer

grol3en epidemiologischen Studie vor (Ravens-Siele¢ia., 2007a).

Psychische Gesundheit — The Strengths and Diffesupuestionnaire (SDQ)

Zur Erfassung der psychischen Gesundheit von Jligead wurde die deutsche Version

des SDQ - Strengths and Difficulties Questionnama Goodmann (1997) eingesetzt
(Goodman et al., 1998; Klasen et al., 2000; Woesteal., 2002, vgl. S.133f.). Hierbei
handelt es sich um ein Screeningverfahren zu Viemsduffalligkeiten und —starken von
Kindern und Jugendlichen. Fir Jugendliche zwisciénund 16 Jahren liegt ein
Selbstauskunftsfragebogen mit 25 Fragen vor; innkathder DSD-Jugendstudie wurde er
fur die Jugendlichen ab 13 Jahren eingesetzt. Bielt@ms verteilen sich auf funf
Unterskalen: emotionale Probleme, Verhaltensaigikditen, Hyperaktivitdt, Probleme
mit Gleichaltrigen (Peers) und prosoziales VermaltBie Items werden auf einer 3-
stufigen Skala beantwortet (O=nicht zutreffend, ellwteise zutreffen, 2=eindeutig
zutreffen). Fur jeden einzelnen Bereich wird aus Aatworten ein Testwert gebildet; aus
der Summe der Problemskalen (ohne prosoziales Wenfi&ann ein Gesamtproblemwert
errechnet werden. Ein hoher Wert weist auf emoteonad Verhaltensprobleme hin.
Hierbei kann ein Befund als unauffallig, grenzwgind auffallig eingestuft werden. Die
angegebene Verteilung wurde so gewahlt, dass 8fKohder als normal, 10 % als
grenzwertig auffallig und 10 % als auffallig einggs werden. Das SDQ zeichnet sich
dadurch aus, dass es kurz und zeitbkonomischrsiz @er Kirze gilt der Fragebogen als
valide (r=.77 bis r=.82) (Klasen et al., 2000). Ei@&n Fragebogen liegen Referenzzahlen
aus einer grof3en epidemiologischen Studie vor (Ra$eeberer et al., 2007b).

Geschlechtsidentitdt — Utrecht Gender DysphorideSca

Die Utrecht Gender Dysphoria Scale ist ein Screpr@rfahren zur Diagnostik von
.Gender dysphoria“ (vgl. 3.3) bei Jugendlichen &b Jahren (Cohen-Kettenis und van
Goozen, 1997, vgl. 135f.). Der Fragebogen umfassifzitems einer homogenen Skala.
Es werden Aussagen vorgegeben, die die befragsoienit Hilfe einer 5-stufigen Skala

bewerten soll (5 = trifft vollig zu, 4 = trifft eivenig zu, 3 = ich weil3 nicht, 2 = trifft eher
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nicht zu, 1 = trifft gar nicht zu). Es gibt jeweisne Version fur Jungen und M&adchen.
(Cohen-Kettenis und Pféafflin, 2003). In der Versitir Madchen muissen vier Items
umgepolt werden. Der Minimalwert liegt bei 12 uner dMaximalwert bei 60, bei einem
Wert Uber 40 wird das Risiko fur eine Genderdysjghats erhoht angesehen (Cohen-
Kettenis und van Goozen, 1997; Smith et al., 20D®#.interne Konsistenz gemessen nach
Cronbach’s Alpha liegt zwischen= 0.66 fur mannliche Jugendliche ohne Anzeichen fl
eine Genderdysphorie urad = 0.80 flr jugendliche Transsexuelle (Cohen-Kestamd
van Goozen, 1997). Es wurde eine ins Deutsche étlzézsVersion verwendet. Es liegen
Kontrollzahlen aus der Schulbefragung in Norddeéugsw (vgl. Kapitel 4.1.1) sowie
Vergleichsdaten von Jugendlichen mit der kliniscli#@agnose einer Geschlechtsiden-

titatsstorung aus den Niederlanden (N=114, CoheteKis, unverdoffentlicht) vor.

Koérperbild — Body Image Scale

Die Body Image Scale misst sowohl die Kérperwahnmaig einer Person, als auch deren
Gefuhle Gber diese Wahrnehmung (Lindgren und Pd@ly5). Der Fragebogen setzt sich
aus einer Liste von 30 Korperteilen zusammen, dieemer 5-stufigen Skala bewertet
werden (1 = sehr zufrieden, 2 = zufrieden, 3 = wedhbt, 4 = unzufrieden, 5 = sehr unzu-
frieden). Hohere Werte geben dabei eine groRereifdadenheit an. Die 30 Items kénnen
in drei Basisgruppen unterteilt werden: 1. Prim&eschlechtsmerkmale, 2. Sekundare
Geschlechtsmerkmale, 3. Hormonunabhé&ngige Korpé&mesde (Lindgren und Pauly,
1975). In der urspriinglichen Version soll fur diérgerteile, die mit ,weil3 nicht®, ,unzu-
frieden” oder ,sehr unzufrieden” bewertet wurdemg@geben werden, ob dieses Kérperteil
mit medizinischen und/oder chirurgischen Behandémngerandert werden soll. Im Rah-
men der Klinischen Evaluationsstudie wurde nur néehZufriedenheit mit den Korper-
merkmalen gefragt. Cronbach’s alpha liegt zwischer68 undo=.88 und weist damit
eine zufrieden stellende Reliabilitat auf. Es wuede ins Deutsche tbersetzte Version der
Body Image Scale verwendet und es liegen Kontrolza aus der Schulbefragung in
Norddeutschland vor (vgl. Kapitél1.1).

Coping — CODI (Coping questionnaire for childrem @aolescents)

Der CODI untersucht die Auspragung verschiedenguir@@strategien von Kindern und

Jugendlichen zwischen 8 und 16 Jahren unabhéngigleen zugrunde liegender Stérung

oder chronischen Erkrankung (Petersen et al., 204,S. 137f.). Es handelt sich um

einen Selbstauskunftsbogen mit 28 Aussagen, dieiaef 5-stufigen Skala (1 = nie, 2 =
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selten, 3 = manchmal, 4 = oft, 5 = immer) beurte#trden. Im Rahmen dieser Studie
wurde der CODI bei den Jugendlichen ab 13 Jahnegesetzt. Der Fragebogen wurde
empirisch durch Fokusgruppen und anschlieBende orikhnalytische Verfahren
entwickelt. Die 28 Aussagen verteilen sich auf seskalen bzw. Bewaltigungsstrategien:
Akzeptanz (z.B. ,Ich komme mit meiner Krankheit guirecht.”), Vermeidung (z.B. ,Ich
versuche meine Krankheit zu vergessen®), kognisilligtive Bewaltigungsmechanismen
(z.B. ,Ich glaube, dass Vertrauen in Gott mir HjlftAbstand (z.B. ,Ilch denke, meine
Krankheit ist keine grof3e Sache®), emotionale Reakt(z.B. ,lch weine*) und
Wunschdenken (z.B. ,Ich hoffe, dass meine Krankieiggeht”). Dartber hinaus kann ein
Wert ,Allgemeines Coping“ berechnet werden, derchesibt, wie die Jugendlichen
generell mit ihrer Besonderheit zu Recht kommertgRen et al., 2004). Im Rahmen
dieser Studie wurde das im Fragebogen urspringécivendete Wort ,Krankheit* durch
eine Leerstelle ersetzt, in die die Jugendliche #gene Bezeichnung fur ihre spezifische
DSD eintragen sollten (z.B. AGS, cAIS, Intersexif)j da das Wort Krankheit im
Zusammenhang mit DSD von den Betroffenen haufig diflamierend und nicht
angemessen erlebt wird. Die Reliabilitit des Fragehs weist ein Cronbach’s alpha
zwischen .69 und .83 auf. Fur den Fragebogen lieBeferenzzahlen aus einer
europaischen Studie von Jugendlichen mit chronis&ir&rankungen vor (Petersen et al.,
2006).

4.3. Datenanalyse

Die statistischen Analysen wurden mit SPS8-dirchgefiihrt und folgten einer systema-
tischen Auswertungsstrategie, um multiple Vergleieh vermeiden: Fur die vier Diagno-
segruppen wurden zu Beginn immer VarianzanalysédQ¥A) fur das Durchschnitts-
alter, gesundheitsbezogene Lebensqualitat, psyshistesundheit, Korperbild, Coping
und Umgang mit DSD durchgefuhrt. Nur fur signifike ANOVAS wurden im Anschluss
Post-hoc Analysen mit Scheffé-Tests durchgefuhrenivdie ANOVA nicht signifikant
wurde, wurden in der Folge auch keine Vergleicheetd®zelnen Diagnosegruppen mit den
Kontroll- und Referenzgruppen durchgefuhrt. Grup@egleiche fir die soziodemographi-
schen und medizinischen Daten sowie fir die Beeelefeundschaften, Partnerschaft und
Sexualitat wurden mit dem?Tests (Pearson) durchgefilhrt. Wenn keine sigmifida
Gruppenunterschiede vorhanden waren, wurde voremeitAnalysen auf dem Diagnose-

gruppenniveau abgesehen. Die Unterschiede zwistdredugendlichen mit DSD und den
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Kontroll- und Referenzgruppen wurden in der Folge TaTest berechnet. Nominaldaten
wurden anhand de;é-Tests untersucht. Eine Fehlerwahrscheinlichkert o< .5 wurde
als statistisch signifikant angesehen. Im Rahmem Xosammenhangsanalysen wurden
Pearson-Korrelationen ab einem Korrelationskoedfizir > .5 als bedeutsam angesehen
(vgl. Buhl und zZofel, 2005). Weder bei dem Vergletter Studiendaten mit den Referenz-
daten aus der KiGGS-Studie noch bei dem Vergleighder Schulbefragung wurden
Gesamtgruppenvergleiche durchgefihrt. Es erfolgetinennte Auswertungen fir mann-
liche und weibliche Jugendliche, da in der Literafir die Adoleszenz deutliche
Geschlechterunterschiede beschrieben werden belaidggr psychischen Gesundheit und
der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat (RavehstBreet al. ,2007a; Ravens-Sieberer
et al., 2007b). Auch fiir die Aspekte PartnerscHadtxualitat und Korperbild ergeben sich
in der Kontrollgruppe der Schulbefragung signifitekinterschiede zwischen Jungen und
Méadchen, so dass Vergleiche zwischen der DSD-Gruppeden Referenz- und Kontroll-
gruppen immer fur die Geschlechter getrennt durichgewurden.

Bevor die neun Items zutdmgang mit DSDeiner Faktorenanalyse unterzogen wurden,
wurde Uberprift, ob sich die Korrelationsmatrix @&n eingehenden Variablen fur eine
Faktorenanalyse eignet. Dazu wurde der Bartlett-desSpharizitat, der ein hochst signi-
fikantes Ergebnis lieferte, und das Kaiser-Meyeki®Kriterium, welches mit einem Wert
von 0,739 als ziemlich gut bewertet werden kanmarigezogen. Mit der Hauptkompo-
nentenanalyse wurden die Faktoren nach Kaiser rfigige>1) extrahiert. Die Faktoren-
analyse brachte 2 Faktoren (Scham/StigmatisierunayQifenheit) hervor, die insgesamt
52,14% der Varianz erklaren. Zur Rotation wurde\themax-Methode verwendet.
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V. Ergebnisse

5.1. Stichprobenbeschreibung & Gruppeneinteilung
80 Jugendliche mit DSD wurden fur die Studie rekrtitin 14 Fallen lehnten die Jugend-

lichen und/oder deren Eltern eine Studienteilnatkomplett ab. Insgesamt haben 66
Jugendliche mit DSD zwischen 13 und 16 Jahren arstiglie teilgenommen. Sechs von
ihnen haben zugestimmt, dass ihre Eltern teilnehhedémten eine eigene Teilnahme aber
ab, so dass fur 60 Jugendliche komplette Datensatiiegen. Die meisten Diagnosen im
Zusammenhang mit DSD treten so selten auf, dasstisizhe Analysen erschwert werden.
Um zu aussagekraftigen statistischen Ergebnissenmiemn zu konnen, wurden alle
Jugendliche in vier Untergruppen nach Karyotyp, wigenisierungszeichen und Er-
ziehungsgeschlecht geteilt (vgl. 1.2. und Tabelle 3

Untergruppe 1 (DSD-XX-P-F): Madchen mit 46,XX Katyp und partiellen
Androgeneffekten (n=29). Bei der Mehrheit liegt &GS (n=27) vor, bei zwei Madchen
ein Aromatasemangel.

Untergruppe 2 (DSD-XY-C-F): Madchen mit 46,XY Katyp ohne Androgenwirkungen
(n=7). Vier Jugendliche haben eine cAIS und drgjeddlliche eine komplette Gonaden-
dysgenesie.

Untergruppe 3 (DSD-XY-P-F): Madchen mit 46,XY Katyp' und partiellen
Androgenwirkungen (N=18). Bei funf Jugendlichengtiesine partielle oder gemischte
Gonadendysgenesie vor und bei weiteren funf Jugdredi lautet die Diagnose partielle
Androgeninsensitivitat. Drei Jugendliche haben eih@&R3-HSD-Mangel sowie zwei einen
LH-Rezeptordefekt. Bei je einer Jugendlichen wiideeKloakenextrophie bzw. eine
schwere Hypospadie beschrieben. Bei einer Jugérediicst die genaue Diagnose bisher
unbekannt.

Untergruppe 4 (DSD-XY-P-M): Jungen mit DSD und Wsierungsdefizit (n=6). Ein
Jugendlicher hat ein pAIS und einer einen 173-HS&hgel. Zwei Jugendliche haben eine
schwere Hypospadie. Ein Junge mit 46,XX Karyotym winem Virilisierungsdefizit
wurde dieser Gruppe zugeteilt, da arztlichersaing &RY-Translokation vermutet wird
und ein AGS ausgeschlossen werden konnte. Bei ellngi@ndlichen ist die genaue bisher

Diagnose unbekannt.

* In den Untergruppen 2 und 4 befinden sich auckddiiche mit Chromosomenanomalien, z.B.
45,X0/46,XY. Die Zuordnung erfolgte nach den AspekErziehungsgeschlecht und
Androgenisierungseffekte.
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Im Durchschnitt sind die Jugendlichen mit DSD 14ghire alt (SD 1,2), der Median liegt
bei 14,9 Jahren. 17 Jugendliche waren zum ZeitpdektBefragung 13 Jahre alt, 13
Jugendliche waren 14 Jahre alt, 15 JugendlichenvaBeJahre alt und 15 Jugendliche
waren 16 Jahre alt. 41 Jugendliche (68,3%) lebdrbeiden biologischen Eltern zusam-
men. Zehn Jugendliche (16,7%) sind Einzelkinder etidJugendliche (19,6%) haben
einen Migrationshintergrund. In der Stichprobe smlte Stufen der weiterfihrenden
Schulbildung reprasentiert. Statistische Untersagbku zeigen keine signifikanten Unter-
schiede der soziodemographischen Daten zwischexieeDiagnosegruppen (Tabelle 3).
54 Jugendliche werden als Madchen erzogen und s¢sldsingen. Bei funf Jugendlichen
wurde in der Kindheit ein Geschlechtsrollenwechaejenommen (einmal von weiblich
zu mannlich und viermal von mannlich zu weiblicBgi drei Jugendlichen wurde dieser
Wechsel in den ersten 6 Lebensmonaten vorgenontmerinem Jugendlichen mit einem
Jahr und bei einem Jugendlichen mit drei Jahre¥h 86r Jugendlichen (n=54) wurden im
Zusammenhang mit der DSD bereits operiert (inkin&tektomie), davon wurde bei 40
Jugendlichen eine Genitalkonstruktion durchgefit8tder 60 Jugendlichen mit DSD sind
drei Mal oder ofter im Zusammenhang mit der DSD rigpe worden. Bezlglich der
chirurgischen und medizinischen Interventionen die=t signifikante Unterschiede
zwischen den Diagnosegruppen: Bei Madchen mit 46, X%aryotyp ohne
Androgenwirkungen wurden im Gegensatz zu den Juighed der anderen Gruppen
keine Genitalkonstruktionen durchgefiihrt und egtzgich, dass bei den Jungen mit DSD
der Anteil derer, die haufig im Zusammenhang mitl@8D operiert worden sind, signifi-
kant hoher ist. Etwa die Hélfte der Jugendlichdrakreine Hormonersatztherapie, um die
korperliche Pubertéat einzuleiten. Vor allem die ktéeh mit 46,XY Karyotyp (Unter-
gruppe 2 & 3) sind davon betroffen. Bei den Madchen46,XX Karyotyp (Untergruppe
1) ist der Anteil der Jugendlichen mit einer spaeta Pubertdt am hdchsten und bei den
Madchen mit 46,XY Karyotyp und Androgenwirkungennfergruppe 3) am niedrigsten.
Dieser Unterschied ist signifikant. Bei lediglicmem Jungen musste die Pubertat einge-
leitet werden. Im Durchschnitt waren die Jugendic!®,4 Jahre (SD 3,3) alt als sie das
erste Mal von ihrer DSD gehdrt haben, die Spantédmeicht von drei Jahren bis zu 16

Jahren, der Median liegt bei zehn Jahren.
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5.1.1. Kontrollgruppe - Befragung an weiterfuhrend&xhulen in Norddeutschland

546 Jugendliche haben an der Kontrollgruppenbefrggan weiterfihrenden Schulen in
Norddeutschland teilgenommen (240 Jungen, 306 M&gcthm Durchschnitt sind sie 14,4
Jahre alt (SD 1,0). 358 (65,6%) leben mit beideslogischen Eltern zusammen, 79
(14,5%) sind Einzelkinder und 98 (17,4%) haben rikiégrationshintergrund (Tabelle 3).
In der klinischen DSD-Stichprobe sind Madchen delutiiberreprasentiert. Dies erklart

sich durch die grof3e Gruppe mit AGS, da JungenA@is keine genitalen Fehlbildungen

aufweisen und nicht in die Studie eingeschlosserdemnu Auferdem werden noch immer

mehr Menschen mit 46,XY Karyotyp und Virilisierunigdizit als Madchen erzogen.

Tabelle 3: Stichprobenbeschreibung

DSD- DSD- DSD- DSD- Studiengruppe®  Kontrollgruppe *

XX-P- XY-C- XY-P- XY-P- N=60 N=546 (weiter-

Fhe Fhe Fhe M filhrende Schu-

N=29 N=7 N=18 N=6 len)
Durchschnittsalter (SD) 14,5 14,3 14,5 14,5 14,5 14,4

(1.2) (1.,6) 1.1) 1.2) 1.2) (1,0
Erziehungsgeschlecht
Weiblich 29 7 18 - 54 306

(100%) (100%) (100%) (90%)*** (56%)***
Mannlich - - - 6 6 240

(100%)  (10%)*** (44%)***

Geschwister
Einzelkind 4 1 3 2 10 79

(13,8%) (14,3%) (16,7%) (33,3%) (16,7%) (14,1%)
Zusammenleben mit 19 6 13 3 41 358
beiden biologischen (65,0%) (85,7%) (72,2%) (50%) (68,3%) (63,5%)
Eltern
Migrationshintergrund 4 1 5 1 11 98

(13,8%) (14,3%) (27,8) (16,7%) (18,3%) (17,4%)
Gymnasium/Oberschule 3 1 8 2 14 312

(10,3%) (14,3%) (44,4%) (33,3%) (23,3%)*** (55,3%)***
Durchschnittsalter, von 8,8 (3,0) 10,5 10,2 4,5 9,4 -
DSD erfahren (SD) (3,3 (3,2 (0,7) (3,3)
OP %° 24 6 18 6 54 -

(82,8%) (85,7%) (100%) (100%) (90%)
Genitalkonstruktion % ° 23 Q *x* 11 6 40 -

(79,3 (61,1%) (100%) (66,7%)
Spontane Pubertat 9%  20*** 1 rrx 4 26 -

(76,9%) (14,3%) (5,6%) (66,7%) (45,6%)

Missing:6

*p<0,05; **p<0,01; *** p<0,001;’ANOVA fiir Vergleiche der vier DiagnosegruppétTest fir Vergleiche DSD-Studiengruppe vs.

Kontrollgruppe, %?Test fiir Vergleiche zwischen Diagnosegruppen beidiminischen und chirurgischen Interventionédie

Klassifizierung der Diagnosegruppen erfolgte nachrykityp (XX/XY), Androgenisierungszeichen (partellEffekte=P/keine

Effekte=C) und Erziehungsgeschlecht (weibliche bemale=F/mannlich bzw. male=M)
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5.2. Gesundheitsbezogene Lebensqualitat (KINDY) von Jugendlichen mit DSD

Zur Berechnung der Mittelwertunterschiede zwisctien Diagnosegruppen wurde immer
eine Varianzanalyse (ANOVA) durchgefihrt. Die Ustdriede zwischen den M&adchen
mit DSD sowie den Jungen mit DSD und den JungenMéadchen der Referenzgruppe
wurden mit einem T-Test berechnet (vgl. 4.3.). Blms Auswertungsschema erfolgte bei
den Outcomes psychische Gesundheit, GeschlechisiderKorperbild, Coping und
Umgang mit DSD.

Die gesundheitsbezogene Lebensqualitat der Jugledlimit DSD ist weder bei den
Jungen noch bei den Madchen im Vergleich zu deefeakzgruppe eingeschrankt. Bei der
Betrachtung der Unterskalen zeigt sich allerdintgss die Lebensqualitat im Zusammen-
hang mit dem kdrperlichen Wohlbefinden bei den Mighcmit DSD grof3er ist als bei den
Madchen der Referenzgruppe. In diesem Bereich s#fy dass die Lebensqualitat der
Madchen eher der von den Jungen der Referenzgrepispricht (Tabelle 4). Hierbei
geben die Madchen mit DSD ein recht homogenes &ildin den anderen Bereichen der
gesundheitsbezogenen Lebensqualitat finden sicte Kénterschiede zwischen den Jungen
und Madchen mit DSD und den Jugendlichen der Retgreppe. Bei den Jungen mit
DSD zeigt sich die Tendenz, dass es Einschrankudgehebensqualitat in den Bereichen
Psyche, Selbstwert, Familie, Freunde und Schule igibVergleich zu den Jungen der
Referenzgruppe. Die Mittelwertunterschiede konnienkanisch relevant angesehen wer-
den. Es bestehen keine Unterschiede zwischen deiagnosegruppen, weder allgemein

noch auf dem Niveau der Unterskalen (Tabelle 4).

Es finden sich keine Unterschiede zwischen openeff=54) und nicht-operierten (N=6)
Jugendlichen mit DSD. Auch das Erleben einer Ghlsaitestruktion oder die Notwendig-
keit einer medikamentosen Behandlung bewirken ksigieifikanten Unterschiede bei der
gesundheitsbezogenen Lebensqualitat (Tabelle 5 nimaAg). In der Tendenz zeigt sich
aber, dass Jugendliche mit DSD, bei denen einet&@lemmstruktion stattgefunden hat, in
den Bereichen Psyche (80,7814,74 vs. 75,63 46,21) und Freunde (72,9716,16 vs.
66,56 +17,48) eine bessere Lebensqualitat haben alsudiendlichen bei denen keine
Genitalkonstruktion durchgefiihrt wurde. Tendenzellt sich, dass bei den Jugendlichen,
deren Pubertat medikamentts eingeleitet werdente(ids26), die Lebensqualitat insge-
samt niedriger ist als bei Jugendlichen, bei detierPubertat spontan eingetreten (N=26)
ist (69,58 +10,93 vs. 72,33 8,84). AulRerdem ist die selbstwertbezogene Lehehsét
der nicht-operierten Jugendlichen geringer alsogerierten Jugendlichen (61,811%,39
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vs. 48,96 _+18,29). Diese Unterschiede sind aufgrund kleiralzBhlen nicht signifikant
(vgl. Tabelle 5 im Anhang).

Tabelle 4: Lebensqualitat: DiagnosegruppenverglerahReferenzgruppenvergleiche

Kontrollgruppe Madchen DSD- DSD- DSD- |DSD- Kontrollgruppe Signifikante

Méadcher? mit DSD* XX-P- XY-C- XY-P- | XY-P- Jungerf Ergebnisse
Fl,3 Fl,3 F1,3 M 1,2,3
N 54 29 7 18 6
Korper 65,96 (16,89) 71,3 71,12 73,21 7083 [750 73,54 (14,92) DSD-Mad-
(18,47)  (19,86) (10,02) (19,41)|(18,96) chen>
Kontroll-
madchen*

Psyche 79,95 (14,36) 77,89 77,37 80,36 77,78 |89,58 81,82 (11,85)
(15,48)  (15,88) (16,31) (15,34)| (8,54)

Selbstwert 56,17 (18,45) 59,49 57,54 56,25 63,89 69,79 61,29 (17,93)
(15,39)  (17,63) (7,21) (13,31)| (19,93)

Familie 80,02 (17,20) 82,06 80,60 8571 82,99 |90,62 81,84 (15,34)
(13,63)  (11,73) (10,65) (17,39)| (11,0)

Freunde 75,50 (15,22) 71,64 70,69 68,75 74,31 |63,54 77,68 (14,45)
(16,19)  (17,76) (12,5) (15,14)| (21,44)

Schule 64,03 (17,25) 63,48 59,13 70,54 67,01 5521 64,52 (16,64)
(19,01) (18,73) (18,3) (19,15)| (21,44)

Gesamtwert 70,28 (10,71) 71,09 69,69 72,47 728 |73,96 73,43 (9,58)
(10,03) (9,53) (6,72) (11,87)|(11,1)

Gesundheitsbezogemebensqualitat - Kiddo-KINDE Selbstbeurteilunghéhere Werte = bessere Lebensqualitat), Mittel(@R); * p

< 0,05, * p< 0,01, * p < 0,001,’ANOVA fiir Vergleich der vier Diagnosegruppeft; Test fir Vergleiche DSD-Madchen vs.
Referenzgruppe/Madchen sowie DSD-Jungen vs. Refgmeppe/Jungen; Referenzgruppe KIGGH%ie Klassifizierung der
Diagnosegruppen erfolgte nach Karyotyp (XX/XY), Aadenisierungszeichen (partielle Effekte=P/keinefeldé=C) und
Erziehungsgeschlecht (weibliche bzw. female=F/mi&hrdzw. male=M)

5.3 Psychische Gesundheit (SDQ) von Jugendlichent®iSD

Weder bei der allgemeinen psychischen Gesundheit hei den Unterskalen zeigen sich
Beeintrachtigungen der Jugendlichen mit DSD im V&ch zu der Referenzgruppe.
Tendenziell wird aber deutlich, dass JugendlicheD&D mehr Probleme mit Gleichaltri-
gen haben als die Jungen und Méadchen der Refetgpagrauch wenn dieser Unterschied
nicht signifikant ist. Dies betrifft v.a. Madchenitrd6,XY Karyotyp und Androgenwir-
kung und Jungen mit DSD. Es zeigen sich keine fkgmten Unterschiede zwischen den
vier Diagnosegruppen, weder allgemein noch auf démerskalenniveau (Tabelle 6).
Madchen mit 46,XY Karyotyp und Androgenwirkungerbba im Durchschnitt den héch-

sten Gesamtproblemwert.
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Tabelle 6: Psychische Gesundheit: Diagnosegruppgieveh und Referenzgruppenver-

gleiche
Kontroll- Madchen mit DSD- DSD- DSD- |DSD- Kontroll- Signifi-
gruppe Mad- DSD? XX-P-  XY-C- XY-P- | XY-P- gruppe Jun- kante
cherf F3 F3 F3 M2 gerf Ergeb-
nisse
N 54 29 7 18 6 -
Emotionale 3,08 (2,07) 2,54 (2,26) 2,41 2,00 294 |217 1,88(1,60)
Probleme (2,24) (2,77) (2,15) |(2,64)
Verhaltenspr. 1,95 (1,36) 1,76 (1,01) 1,59 2,00 1,94 (2,33 2,05(1,43)
(0,95) (1,15) (1,06) |(1,03)
Hyperaktivitat/ 3,61 (2,01) 3,48 (2,09) 3,69 329 322 (3,33 3,58(2,01)
Aufmerksam- (2,00) (2,50) (2,16) |(1,97)
keitsdefizit
Verhaltenspr. 2,01 (1,55) 2,43 (1,77) 2,14 2,29 2,94 2,83 1,91 (1,52)
mit Peers (4,73) (0,76) (2,04) |(2,32)
Prosoziales 8,21 (1,52) 8,33 (1,52) 8,34 857 822 8,00 7,24(1,75)
Verhalten (1,82) (0,98) (1,17) |(1,26)
Gesamtwert 10,65 (4,52) 10,20 (4,78) 9,839,57 11,06 [10,67 9,43 (4,30)
(4,91) (6,05) (4,18) |(6,35)

Psychische Gesundheit - SDQ Selbstbeurtgilinedrige Werte = weniger Verhaltensprobleme; prides Verhalten umgekehrt),
Mittelwert (SD); * p< 0,05, ** p< 0,01, *** p < 0,001,"ANOVA fiir Vergleich der vier Diagnosegruppéty, Test fiir Vergleiche DSD-
Méadchen vs. Referenzgruppe KIGGS/Madchen sowie D@ipen vs. Referenzgruppe KIGGS/Jungitie Klassifizierung der

Diagnosegruppen erfolgte nach Karyotyp (XX/XY), Aadenisierungszeichen (partielle Effekte=P/keinefeldé=C) und

Erziehungsgeschlecht (weibliche bzw. female=F/m&hrdzw. male=M)

Klinisch bestehen beim gré3ten Teil der Jugendhiamé DSD nach Auswertung des SDQ
keine psychischen Auffalligkeiten. Dennoch zeigam $ei zehn Jugendlichen Auffallig-

keiten der allgemeinen psychischen Gesundheit mdeleren Unterbereichen. Bei zwei
Madchen mit DSD ist der Gesamtproblemwert fur eormatie und Verhaltensprobleme
auffallig, so dass das Risiko fur eine psychiscti@udg erhoht ist. Bei fiunf Madchen und
zwei Jungen mit DSD liegt der Gesamtwert im gremiageen Bereich. Die Unterschiede in
der Verteilung der Risikogruppen zwischen den Desgrgruppen sind nicht signifikant. In
Kapitel 5.8. werden die Jugendlichen mit DSD miffélligen Werten im Bereich der

psychischen Gesundheit im Rahmen von Einzelfalldbmsgen néher beschrieben.

Bei der Untersuchung der Unterschiede zwischenJigendlichen, die im Zusammen-
hang mit der DSD operiert worden sind und denesbiBher nicht operiert worden sind,
finden sich keine signifikanten Unterschiede in Bgzauf die psychische Gesundheit
(Tabelle 7 im Anhang). Jugendliche, deren Pubemit einer Hormonersatztherapie
eingeleitet wurde, zeigen im SDQ signifikant meholieme mit Gleichaltrigen und

tendieren zu mehr emotionalen und Verhaltensproéhef®,19 +1,79 vs. 2,12 4,75). Bei

den Jugendlichen, deren Pubertat spontan erfagigen in der Tendenz weniger emotio-
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nale und Verhaltensprobleme als bei den Jugendijdieren Pubertat medikamentos ein-
geleitet wurde (Tabelle 7 im Anhang).

5.4. Geschlechtsidentitat (UGDS) von JugendlichenitDSD

Im Bereich der Geschlechtsidentitat wird deutlidass Jugendliche mit DSD im Allge-

meinen sehr niedrige Werte haben, die dafur spreafess kein Risiko fur eine Gender-
dysphorie vorliegt. Im Durchschnitt liegt der Wéit die Madchen mit DSD bei 18,7 und

bei den Jungen mit DSD bei 14,0 (Tabelle 8). Egtzeich in den Analysen, dass die
Werte der Jungen und Madchen mit DSD niedriger aladlie Werte der Kontrollgruppe,

bei den Madchen ist dieser Unterschied sogar skamif. In der Tendenz haben Madchen
mit Androgenwirkungen die hochsten Werte im UGDi8, Xungen mit DSD die niedrigs-

ten (Tabelle 8).

Im Vergleich mit Jugendlichen mit einer diagnostitétn Geschlechtsidentitatsstorung
(GIS) haben sowohl jugendliche Madchen mit DSDaalsh jugendliche Jungen mit DSD
deutlich niedrigere Werte (Tabelle 8). Keiner dé€& Bugendlichen hat einen Wert im
UGDS uber 40, bei dem von einem erhdhten Risikeefiie Genderdysphorie gesprochen
werden kann. Eine Jugendliche liegt mit einem Wert 40 im Grenzbereich und wird in

den Einzelfalldarstellungen in Kapitel 5.8.2. ndbeschrieben.

Tabelle 8: Geschlechtsidentitat: Diagnosegruppeaieieh und Kontrollgruppenvergleiche

Madchen Kontroll- Mad- DSD- DSD- DSD- DSD- Kontroll-  Jungen
mit GIS*® gruppe  chen XX-P- XY-C- XY-P- XY-P- |gruppe  mit GIS®®
Méad- mit F2 o 8 3 M3 | Jungert®
cher®  DSD?
N 66 54 29 7 18 6 58
Gesamt- 55,4 (4,1) 20,3(5,9) 18,7 18,7 175 19.1 14,0 15,4 (6,9) 48,1 (10,0
wert 46) (,1) ((2.2) (45) (4,0
Signifi- DSD Madchen < Kontrollmadchen*; DSD Madchen < Matmit GIS***, DSD Jungen <
kante Er- Jungen mit GI&**
gebnisse

Geschlechtsidentitat - UGDS Selbstbeurteil(mihere Werte = weniger Sicherheit der eigenen @esatsidentitat), Mittelwert (SD);
*p < 0,05, * p< 0,01, ** p < 0,001,"ANOVA fiir Vergleich der vier Diagnosegruppéit, Test fiir Vergleiche DSD-Madchen vs.
Kontrollgruppe Schulbefragung/Madchen sowie DSDgéum vs. Kontroligruppe Schulbefragung/Jungdalie Klassifizierung der

Diagnosegruppen erfolgte nach Karyotyp (XX/XY), Aadenisierungszeichen (partielle Effekte=P/keinfel&&=C) und Erziehungs-

geschlecht (weibliche bzw. female=F/mannlich bzvaleaM), GIS: GeschlechtsidentitatsstérungénTest fiir Vergleiche GIS-
Méadchen vs. DSD-Madchen sowie GIS-Jungen vs. DSigelu
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In Bezug auf die Geschlechtsidentitdt bestehen ekdimterschiedene zwischen den
Jugendlichen, die operiert worden sind und deneén,nttht operiert worden sind. Der
Unterschied zwischen den Jugendlichen, bei denenPdibertdt hormonell eingeleitet
wurde und denen, die spontan in die Pubertat gel@msind, ist nicht signifikant. Der

Wert der Jugendlichen bei denen eine pharmakologi®ehandlung notwendig war ist
aber am hdchsten in der Gruppe der JugendlicheD&tit (Tabelle 9 im Anhang).

5.5. Koérperbild (Body-Image-Scale) von Jugendlichemit DSD

Der Gesamtwert fir das Korperbild liegt bei den Btégh mit DSD im Durchschnitt bei
2,45 und bei Jungen mit DSD bei 2,0. Bezogen asifallgemeine Korperbild unterschei-
den sich weder die Madchen noch die Jungen mit B&Dder Kontrollgruppe. Es zeigt
sich, dass Jungen mit DSD ein negativeres Koérgerbiézogen auf die priméren
Geschlechtsorgane im Vergleich zu den Jungen au¥Kalrollgruppe haben. Bei den
Madchen mit DSD zeigen sich diese Unterscheidetnidie Diagnose hat keinen nach-
weisbaren Einfluss auf das Kdrperbild der Jugehdiic Madchen mit 46,XY Karyotyp
ohne Androgenwirkungen haben im Durchschnitt damineste Korperbild, auch bezogen

auf die primaren Geschlechtsorgane (Tabelle 10).

Tabelle 10: Korperbild: Diagnosegruppenvergleicd Referenzgruppenvergleiche

Kontrollgruppe Méadchen DSD- DSD- DSD-|DSD- Kontrollgruppe Signifikan-
Méadcher? mit DSD* XX- XY- XY- |XY- Jungerf te Ergeb-
P-F* Cc-  P-F2|P- nisse
F1'3 Ml,2,3
N 54 29 7 18 6 -
Gesamtwert 2,45 (0,55) 234 233 260 2,25 |2,09 2,00(0,61)
(0,62) (0,59) (0,77) (0,63)|(0,44)
Primare Ge- 2,41 (0,56) 2,36 2,24 2,74 242
schlechtsorgane (0,712) (0,60) (0,96) (0,74)
Madchen (N=54)
Primare Ge- 2,61 1,94 (0,65) DSD Jun-
schlechtsorgane (0,78) gen<
Jungen (N=6) Kontroll-
jungen*

Kdrperbild (niedrigere Werte = besseres KérperbiMittelwert (SD), * p< 0,05, ** p< 0,01, *** p < 0,001,
'ANOVA fiir Vergleich der vier Diagnosegruppét, Test fiir Vergleiche DSD-Madchen vs. Kontrollgpep
Schulbefragung/Madchen sowie DSD-Jungen vs. Kdgtigpe Schulbefragung/Jungeitie Klassifizie-
rung der Diagnosegruppen erfolgte nach Karyotyp /&¥, Androgenisierungszeichen (partielle
Effekte=P/keine Effekte=C) und Erziehungsgeschléakibliche bzw. female=F/méannlich bzw. male=M)
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Es finden sich keine Unterschiede zwischen deniepen und den nicht-operierten
Jugendlichen. Auch die Notwendigkeit einer pharnhadischen Behandlung zur Einlei-
tung der Pubertat bewirkt keine nachweisbaren Jolteede im Korperbild (Tabelle 11 im

Anhang).

5.6. Freundschaft, Partnerschaft und Sexualitat vodugendlichen mit DSD

Jungen mit DSD haben genauso oft einen besten démgiendie Jungen aus der Kontroll-
gruppe. Bei Madchen mit DSD zeigt sich, dass dterser einen besten Freund oder eine
beste Freundin haben, vor allem die Madchen mitrégehwirkungen (Untergruppe 1 &
3). Madchen und Jungen mit DSD unterscheiden sicht von den Jugendlichen der
Kontrollgruppe in der Haufigkeit, einen festen Frdwder eine feste Freundin zu haben
(Tabelle 12).

Jungen mit DSD unterscheiden sich in ihren sexaektivitaten nicht von den Jungen
der Kontrollgruppe, wahrend Madchen mit DSD wenigexuelle Erfahrungen haben als
Madchen der Kontrollgruppe (Tabelle 12): Sie halserh bisher seltener verliebt, sie
haben seltener Verabredungen, weniger Erfahrungerzumgenkissen und Schmusen.
Vergleiche beziglich der Erfahrungen mit Petting @eschlechtsverkehr sind nicht még-
lich, da die Haufigkeiten sexueller Erfahrungenden Untergruppen zu gering ist, um
statistische Tests durchzufiihren. Es bestehen leggmfikanten Unterschiede zwischen
den vier Diagnosegruppen, wobei tendenziell Madcehem6,XX Karyotyp und partiellen

Androgenwirkungen die meisten sexuellen Erfahrurtggsen (Tabelle 12).

Aufgrund der zum Teil sehr geringen Fallzahlen @m @inzelnen Gruppen, war die statis-
tische Analyse der Bedeutung medizinischer Intergaen in Bezug auf Freundschatft,
Partnerschaft und sexuelle Aktivitaten nicht mdgliBei Betrachtung der Haufigkeiten in
der Studiengruppe zeigt sich, dass sich, dass dliges, bei denen eine Genitalkons-
truktion durchgefihrt wurde sexuell aktiver sinde 8aben mehr Erfahrung mit dem Zun-
genkussen (47,5%/N = 19 vs. 15%/N = 3), mit derm8sen (47,5%/N = 19 vs. 25%/N =
5), mit Petting (30%/N = 12 vs. 10%/N = 2) und @ischlechtsverkehr (12,5%/N = 5 vs.
5%/N = 1, vgl. Tabelle 18n Anhang). Insbesondere Jugendliche, deren Puliesténo-
nell induziert wurde, unterscheiden sich in deneBd#ren Freundschaften, Partnerschaft
und Sexualtat von den spontan pubertierenden Jigead. Jugendliche deren Pubertat

eingeleitet wurde, haben durchgehend weniger hiskgme sexuellen Erfahrungen: sie
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sind seltener verliebt (53,8%/N = 14 vs. 84,6%/R2}, sie hatten seltener Dates (38,5%/N
= 10 vs. 61,5%/N = 16), sie haben weniger ErfahmiigZungenkissen (23,1%/N = 6 vs.
50%/N = 13) sie haben bisher seltener geschmust¥&@8I = 6 vs. 53,8%/N = 14) und sie
haben seltener Erfahrung mit Petting (15,4%/N s.430,8%/N = 8) als spontan Pubertie-

rende (vgl. Tabelle 13m Anhang). Aul3erdem berichtet keiner der Jugehdlic von

Erfahrungen mit Geschlechtsverkehr, wéahrend funf dieggendlichen, deren Pubertat

eingetreten ist, bereits Geschlechtsverkehr hgttgin Tabelle 13m Anhang).

Tabelle 12: Freundschaft, Partnerschaft & sexuwdttevitaten: Diagnosegruppenvergleich

und Kontrollgruppenvergleiche

Kontroll-  Mad- DSD- DSD- DSD- |[DSD- Kontroll-  Signifikante
gruppe chen mit XX-P- XY-C- XY-P- | XY-P- gruppe Ergebnisse
Madchen' DSD' F2 F? F2 M2  Jungen
N 54 29 7 18 6 -
Hast Du...?
... eine/n besten 88,8 74,1 72,4 857 72,2 (833 833 DSD Mad-
Freund/beste Freun-(N=270) (N=40) (N=21) (N=6) (N=13)|(N=5) (N=199) chen<
din? Kontroll-
madchen**
... eine/n feste 24,8 16,7 24,1 143 5,6 16,7
Freund/feste Freun- (N=76) (N=9) (N=7) (N=1) (N=1) |[(N=1)
din?
...Dich jemals ver- 90,1 68,5 828 429 556 |83,3 88,8 DSD Madchen
liebt? (N=276) (N=37) (N=24) (N=3) (N=10)|(N=5) (N=213) < Kontroll-
madchen***
...Dich jemals mit 70,6 50,0 62,1 429 33,3 |[66,7 729 DSD Madchen
jmd. verabredet, in (N=216) (N=27) (N=18) (N=3) (N=6) |(N=4) (N=175) < Kontroll-
den Du verliebt madchen**
warst?
...jemals jmd. mit 54,9 35,2 448 143 278 |50,0 554 DSD Madchen
einem Zungenkuss (N=168) (N=19) (N=13) (N=1) (N=5) [(N=3) (N=133) < Kontroll-
gekusst? madchen**
...jemals mit jmd. in 62,7 37,0 51,7 14,3 22,2 |66,7 67,1 DSD Madchen
den Du verliebt (N=192) (N=20) (N=15) (N=1) (N=4) |(N=4) (N=161) < Kontroll-
warst geschmust? madchen***
...Petting gemacht? 27,7 22,2 276 143 16,7 |33,3 31,9
(N=85) (N=12) (N=8) (N=1) (N=3) |(N=2) (N=79)
...Geschlechtsver- 14,1 111 17,2 143 O 0 25,4
kehr gehabt? (N=43) (N=6) (N=5) (N=1) (N=61)
...Dich jemals 20,3 16,7 13,8 143 22,2 |50,0 59,6
selbstbefriedigt? (N=62) (N=9) (N=4) (N=1) (N=4) |(N=3) (N=143)

Freundschaft, Partnerschaft und sexuelle Aktivit{8 der Antworten mit ja), * g 0,05, ** p< 0,01, *** p < 0,001,%*Test fur
Vergleiche der vier Diagnosegruppen und der VethleiDSD-Studiengruppe vs. Kontrollgruppe/Schullzefrey fir Jungen und

Madchen getrenntdie Klassifizierung der Diagnosegruppen erfolgtem&aryotyp (XX/XY), Androgenisierungszeichen (pelte

Effekte=P/keine Effekte=C) und Erziehungsgeschlégitbliche bzw. female=F/mannlich bzw. male=M)
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5.7. Copingstrategien (CODI) und Umgang von Jugenathen mit DSD

Jugendliche mit DSD unterscheiden sich von Jugelneli mit anderen chronischen
Erkrankungen (Asthma, Diabetes, Arhtritis) beziglicrer Copingstrategien. Jungen mit
DSD haben mehr Abstand zu ihrer besonderen Gestbéadwicklung als Jungen mit

einer der drei chronischen Erkrankungen (Tabelle M#&dchen mit DSD unterscheiden

sich in ihren Bewaltigungsstrategien deutlicher wtam chronisch kranken Madchen als
dies der Fall bei den Jungen ist: Sie akzeptiened besondere Geschlechtsentwicklung
eher als chronisch kranke Madchen und zeigen wemigstand. Aul3erdem neigen sie
weniger zu emotionalen Reaktionen und WunschdenKeischen den vier Diagnose-

gruppen zeigen sich keine signifikanten Untersahiéal den Bewaltigungsstrategien

(Tabelle 14).

Tabelle 14: Coping: Diagnosegruppenvergleich uncgéech chronisch kranke Jugendli-

che
Kontroll- Madchen DSD- DSD- DSD- DSD- Kontroll-  Signifikante Er-
gruppe mit DSD* XX-P-  XY-C- XY-P- |XY-P- gruppe gebnisse
Madchen? Fhe Fhe Fhe M***  Jungerf

N 54 29 7 18 6 -

Akzeptanz 59,07 71,43 71,13 67,86 73,29 |60,0 63,44 DSD Madchen
(18,74) (20,85) (23,51) (25,2) (14,77) |{(30,7) (18,29) >Kontroll-

madchen***

Vermei- 50,17 47,45 41,52 5595 53,70 |50,0 39,98

dung (29,29) (26,01) (26,92) (25,33) (23,61) [(25,0) (31,90)

kognitiv- 35,35 32,78 29,31 42,86 34,44 |34,0 32,53

palliative B. (18,66) (15,32) (15,45) (17,99) (12,6) |[(18,51) (20,93)

Abstand 55,10 41,32 43,75 37,5 38,89 27,92 56,76 DSD Jun-
(18,75) (19,85) (20,66) (19,43) (19,24) [(10,68) (22,08) gen<Kontroll-

jungen**, DSD

Madchen<Kon-

trolljungen.***

Emotio- 33,20 26,85 26,72 32,14 25,0 30,83 22,84 DSD Méadchen

nale Reak- (19,77) (17,26) (16,31) (23,54) (16,73) |(19,0) (17,32) >Kontrollmad.**

tion

Wunsch- 72,19 54,32 52,3 66,67 52,78 |68,33 71,46 DSD Méadchen

denken (20,34) (30,45) (31,72) (33,33) (27,71) |(37,45) (23,78) >Kontrollmad.***

Allgemei- 3,81 3,74 (1,2) 3,86 3,57 3,61 3,0 4,07

nes Coping (1,03) (1,24) (0,98) (1,24) |(1,41) (1,10)

Coping — CODI Selbstbeurteilur{pohere Werte stehen im Zusammenhang mit Anwendumey spezifischen Bewaltigungsstrategie),
Mittelwert (SD), * p< 0,05, ** p< 0,01, *** p < 0,001,"ANOVA fiir Vergleich der vier Diagnosegruppéty, Test fiir Vergleiche DSD-
Méadchen vs. Kontrollgruppe DISABKIDS/Méadchen sowi§D-Jungen vs. Kontrollgruppe DISABKIDS/Jungédie Klassifizierung
der Diagnosegruppen erfolgte nach Karyotyp (XX/XYAndrogenisierungszeichen (partielle Effekte=P/keigffekte=C) und
Erziehungsgeschlecht (weibliche bzw. female=F/mi&hrdzw. male=M)

Es zeigen sich keine signifikanten Unterschiedeseien den Jugendlichen, die operiert

worden sind und denen, die nicht operiert wordewl.sdugendliche, deren Pubertat hor-
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monell eingeleitet wurde, neigen zu mehr kognitaliptiven Bewaltigungsstrategien
(36,73 + 15,87 vs. 28,85 + 12,67; p=0.05; vgl. Tlekks im Anhang).

Es ergeben sich bedeutsame Zusammenhange zwigmmfisshen Copingstrategien und
der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat sowie dsikoRUr psychische und Verhal-
tensprobleme bei den Jugendlichen. Jugendlicheerdtional auf ihre DSD reagieren ist
die allgemeine Lebensqualitat eingeschrankt (r2,.92<0.001), wahrend die Jugendli-
chen, die ihre Diagnose akzeptieren eine bessigenaine gesundheitsbezogene Lebens-
gualitat (r=.563, p<0.01), ein positiveres Sellddtfri=.564, p<0.01) und weniger Probleme
in der Schule haben (r=.577, p<0.05).

Auch zwischen bestimmten Copingstrategien und ematéen und Verhaltensproblemen
bestehen bei den Jugendlichen mit DSD Zusammenh&ageaben Jugendliche mit DSD,
die emotional auf ihre Diagnose reagieren mehr emale Probleme (r=.662, p<0.01) und
hohere Gesamtproblemwerte (r=.653, p<0.01), wahdegeéndliche, die auf ihre DSD mit
mehr Akzeptanz reagieren, weniger emotionale Pnoblg=-.526, p<0.01) und niedrigere
Gesamtproblemwerte haben (r=-.592, p<0.01). Jugdrei, die mehr Abstand zu ihrer
DSD haben, haben weniger emotionale Probleme (%;.5<0.01) und einen niedrigeren
Gesamtproblemwert (r=-.508, p<0.01).

Die Regressionsanalyse kommt zu ahnlichen Ergedmidasbesondere emotionale Reak-
tionen auf die DSD wirken sich negativ auf das psgoziale Wohlbefinden und das
Korperbild der Jugendlichen mit DSD aus. Wenigerotomale Reaktionen, eine hohe
Akzeptanz und eine kognitiv-palliative Verarbeitsagise gehen bei den Jugendlichen
mit einer besseren Lebensqualitat einher (Tabé&l)eHine gute Lebensqualitat im Bereich
des Selbstwertes zeigt sich vor allem bei Jugemeitic die ihre Besonderheit annehmen
und akzeptieren ([3=.624, p>.000). JugendlicheihleeDSD eher akzeptieren, haben auch
eine bessere Lebensqualitdt im Bereich Schule T37.<.000). Fur die psychische
Gesundheit sind wenige emotionale Reaktionen une leohe Akzeptanz von Bedeutung
(Tabelle 16). Jugendliche mit DSD, die mehr Abstandihrer Diagnose haben, haben
weniger Probleme mit Gleichaltrigen (3=-.367, p$)0Q@ugendliche mit DSD, die mit der
DSD emotional umgehen, haben ein negativeres Kibitderllgemein und bezogen auf
die primaren ([3=424, p<.002) und sekundaren (R+.357004) Geschlechtsorgane.
Tendenziell haben die Jugendlichen, die zum Wuresdkeh neigen ein negativeres Kor-

perbild, wobei die Varianzaufklarung beim Korpedbdls gering anzusehen ist (Tabelle
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16). Es besteht kein Zusammenhang zwischen den n@uoeichanismen und der
Geschlechtsidentitat der Jugendlichen mit DSD.

Tabelle 16: Multiple Regressionsanalyse (schritbakiCopingmechanismen und gesund-

heitsbezogene Lebensqualitat, psychische Gesundldegerbild (Gesamtwert)

Lebensqualitat Psychische Gesundhéit| Korperbild *
Akzeptanz B =.372%T = 3,024 B =-315*/T=-2,696 |B=-093/T=-0,607
Vermeidung B =.107/T = 0,997 B=-144/T =-1,419 B =.048/T = 0,374
kognitiv-palliative B. B =.301*%/T = 2,68 B =-.073/T =-0,680 B =.022/T = 0,159
Abstand B =.002/T = 0,015 B =-.218/T =-1,955 B =.022/T = 0,150
Emotionale Reaktion B =-.463**T =-3,474 | B =.477**T = 4,077 B =.372*T = 2,999
Wunschdenken B =-.046/T =-0,366 B =-.012/T =-0,106 B =.251/T =1,901
(P<.063)

Anteil der R® = .459 (der signifi- | R*=.501 (der signifi- | R*=.138 (der signifi-

. . kanten Ergebnisse) kanten Ergebnisse) kanten Ergebnisse)
erklarten Varianz

* p < 0.05, * p< 0.01, ** p < 0.001,* héhere Werte = bessere Lebensqualftiigdrigere Werte = weniger Verhaltensprobleme,

3niedrigere Werte = besseres Kérperbild

5.7.1. Spezifischer Umgang und Erfahrungen vonrdigdgen mit DSD

Bei den diagnosespezifischen Erfahrungen und im ahggnit der DSD zeigen sich keine
signifikanten Unterschiede zwischen den Diagnoggugn, weder auf der Ebene der Ein-
zelitems noch bei der Faktorenldésung (vgl. 4.208skriptiv zeigt sich in den Studiener-
gebnissen, dass Madchen mit 46,XY Karyotyp ohnerdgehwirkungen sowie Jungen
mit DSD Uber mehr Scham/Stigmatisierung berichfemgen mit DSD und Madchen mit
46,XY Karyotyp und Androgenwirkungen gehen in dendenz am wenigsten offen mit
ihrer DSD um (Tabelle 17 im Anhang).

Nicht-operierte Jugendliche (N = 6) gehen offémeit der DSD um (.09:87 vs. -.96493,
p<.05), dieser Trend zeigt sich auch bei Jugendlichen einer Genitalkonstruktion.
Jugendliche, deren Pubertat hormonell eingeleitede; haben tendenziell mehr Scham-
gefuihle und ofter Stigmatisierungen erlebt und geiveniger offen mit der DSD um
(Tabelle 18 im Anhang).

Der Faktor ,Scham/Stigmatisierung® korreliert sighant mit den Outcomes Lebens-
gualitat (r = .595, p <01), emotionale und Verhaltensprobleme (r = -,5& .01) und

® Hohere Werte signalisieren einen offeneren Umgaitgler DSD
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Korperbild (-.381, p_<.01), wobei der Zusammenhang zwischen Koérperbild dem
Faktor als gering anzusehen ist. (Tabelle 19 imakgf).

Ergebnisse der Regressionsanalyse zeigen eineitoiflkante Bedeutung des Faktors
~SCcham/Stigmatisierung” fur die gesundheitsbezodesl@ensqualitdt und die psychische
Gesundheit: Je seltener die Jugendlichen sich sam&md stigmatisierende Erfahrungen
gemacht haben, desto besser ist ihre Lebensquatitpsychische Gesundheit. Ein offe-
ner Umgang mit der besonderen Geschlechtsentwigkldie Schulbildung und/oder die

Diagnose wirken sich nicht auf das psychosozialdéM&dinden aus (Tabelle 20).

Tabelle 20: Multiple Regressionsanalyse (schritbeeiGesundheitsbezogene

Lebensqualitat und psychische Gesundheit (Gesamtwer

Lebensqualitat Psychische Gesundhéit
Scham/Stigmatisierurig B =.599***/T = 5.243 B =-.675***T =-6.40
OffenheiP B =.075/T = .656 B =-.109/T = -1.032
Schulbildung B =-.010/T = -.087 B =.071/T =.670
DSD-XX-P-F f=.132/T =1.161 B =.090/T =.847
DSD-XY-C-F B =-.035/T=-.304 B =.026/T =.241
DSD-XY-P-F B =-.017/T =-.143 B =-.147/T =-1.401
DSD-XY-P-M f=-.148/T =-1.302 B =.052/T =.484
Anteil der aufgeklarten Varianz | R” = .381 (der signifikanten Er- | R® = .453 (der signifikanten Er-
gebnisse) gebnisse)

*p <0.05, * p< 0.01, ** p< 0.0012 positive Werte = wenig Scham/Stigmatisieruhgesitive Werte = mehr Offenhetthéhere

Werte = bessere Lebensqualitaiedrigere Werte = weniger Verhaltensprobleme
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5.8. Einzelfallbeschreibungen

An dieser Stelle werden die Jugendlichen mit DSBendeschrieben, die im Screening zu
emotionalen und Verhaltensproblemen und zur Gesltdelentitat klinisch-auffallige

Werte erreicht haben. Hierbei ist hervor zu helslss es sich um die Darstellung von
Fakten aus den Fragebdgen handelt und nicht unEdjebnisse klinischer Untersu-
chungen der Autorin. Fir die Beschreibung der Hfalte wurden verschiedene Bereiche
aus dem DSD-Fragebogen fur Jugendliche betrachietAnhang S. 115ff. Den Selbst-

einschatzungen der Jugendlichen werden im BerekchLdbensqualitat und der psychi-

schen Gesundheit die Fremdeinschatzungen der Eiégrenibergestellt.

5.8.1. Jugendliche mit Auffalligkeiten im Berei@r gsychischen Gesundheit

Fall 1: 13jahrige mit kompletter AndrogenresistétxIS)/DSD-XY-C-F:
ANAMNESE: Im Alter von 2% Jahren wurde die Diagnose cAIStgkt. Grund fur den

Verdacht war die Diagnose einer cAlS bei der neaggten Schwester nach einem Leis-
tenbruch. Im Alter von funf Jahren erfolgte einedseitige Gonadektomie. Die Pubertat
wurde im Alter von elf Jahren mit einer Ostrogendipée eingeleitet. Aktuell wird die
Pubertatsentwicklung arztlicherseits mit P1 (Pubkahrung) und B3 (Brustentwicklung)
eingeschatzt. Die Jugendliche selber ist im Altar zwolf Jahren von der Mutter Gber die
DSD informiert worden. Sie kennt weder die genauagbose noch den Karyotyp. Sie
weil3, dass ihre Gonaden entfernt wurden, die Patbemgeleitet werden musste und sie
keine Gebarmutter hat. Die Jugendliche sprichteioer Krankheit und berichtet, dass sie
die Informationen zur Diagnose nicht verstanden Alst einzige Informationsquelle nennt
sie die Eltern.

AKTUELLE LEBENSUMSTANDE Die Jugendliche besucht die 6. Klasse einer Real-
/Sekundarschule. Sie lebt mit den Eltern, der lligien Schwester und dem einjahrigen
Bruder zusammen in einer mittelgrof3en Stadt. BEitkyn sind erwerbstétig. Die Jugend-
liche ist sozial integriert. Eine Liebesbeziehuresteht nicht. Die Jugendliche berichtet
sich mit acht Jahren das erste Mal verliebt undethilahren das erste Mal mit einem Jun-
gen verabredet zu haben. Sie verfugt Uber keineellen Erfahrungen.

KLINISCHE BEFUNDE AUS DERSTUDIE: Im SDQ sind neben de@esamtwertie Teilberei-
che emotionale Problemend Hyperaktivitatauffallig und die Werte im Bereicterhal-
tensproblemegrenzwertig. Im Elternrating zeigen sich grenzwertErgebnisse bei den

emotionalen Problemeund bei dernVerhaltensproblemerDie allgemeine gesundheitsbe-
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zogene Lebensqualitat ist weder im Selbst- nochEmlernrating eingeschréankt. Die
Geschlechtsidentitat ist eindeutig weiblich. Daslser negativ.

INTERPRETATION Die Tatsache, dass die Jugendliche erst kurdeoBefragung von ihrer

DSD erfahren hat, kann die auffalligen Werte esdérDie Jugendliche befindet sich
aktuell in der Verarbeitung der Diagnose und defdzeptanz. Dies fuhrt zu mehr
Schwierigkeiten bei der Bewaltigung der Entwicklsagfgaben ,Akzeptanz der kérper-
lichen Veranderungen“ und ,Aufnahme neuer Bezielemngum anderen Geschlecht" als

bei Gleichaltrigen.

Fall 2: 15%jahrige mit Adrenogenitalem Syndrom 8adzverlust/DSD-XX-P-F:

ANAMNESE: Aufgrund uneindeutiger Geschlechtsorgane erfolgteedsten drei Tage nach

der Geburt des Kindes keine Geschlechtszuweisurgew des auffalligen Genitales und
einer Salzverlustkrise kurz nach der Geburt stsilte der Verdacht eines AGS mit Salz-
verlust. Diese Diagnose wurde nach drei Monatetabgs Der Grad der Virilisierung
nach der Geburt wurde mit Prader 3 angegeben. ber Abn acht Monaten wurde eine
Klitorisreduktion durchgefuhrt. Fir das 17. Lebahsjist eine Scheideneingangsplastik
geplant. Die Menarche erfolgte spontan mit 13 Jaldie Menstruation ist unregelmafig.
Die Jugendliche hat im Alter von neun Jahren varereirztin von der DSD gehort. Sie
kennt die genaue Diagnose nicht. Sie gibt an, eihidormationen verstanden zu haben.
Als einzige Informationsquelle nennt sie die Muttait ihrem Arzt kdnne sie nicht reden.
AKTUELLE LEBENSUMSTANDE Die Jugendliche besucht eine hohere berufsbikel&uahule.
Sie lebt mit der Mutter alleine in einer Grof3stadiim Vater besteht kein Kontakt. Im
Grundschulalter ist sie mit ihrer Mutter nach Ew@opmigriert. Die Mutter verfligt Uber
einen Universitatsabschluss, arbeitet aktuell aésniBungskraft. Die Jugendliche hat
wenige, daflr aber enge Freunde. Eine Liebesbeziebesteht nicht. Die Jugendliche
berichtet sich mit 14 Jahren das erste Mal in ethergen verliebt und mit ihm verabredet
zu haben. Der erste Zungenkuss sei mit siebenrlglergesen und mit zwolf Jahren habe
sie das erste Mal mit jemand geschmust. Die elBtdtingerfahrungen habe sie mit 15
Jahren gemacht. Sie hat keine Erfahrungen mit Gadudisverkehr und Selbstbefriedi-
gung.

KLINISCHE BEFUNDE AUS DERSTUDIE: Im SDQ sind neben de@esamtwertie Teilberei-
che Hyperaktivitdtund Verhaltensprobleme mit Peeasiffallig. Im Elternrating sind der
Gesamtwerund die Teilbereichemotionale Problemeé/erhaltensproblemend Verhal-

tensprobleme mit Peeruffallig. Der TeilbereictHyperaktivitatist grenzwertig. Die all-
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gemeine gesundheitsbezogene Lebensqualitat idictlentedriger als der Mittelwert von
Madchen mit DSD. Diese Abweichung zeigt sich imeHitating nicht. Die Geschlechts-
identitat ist eindeutig weiblich. Das Korperbildrdigendlichen ist unauffallig.
INTERPRETATION Bei dieser Jugendlichen stehen vor allem Verhaltand soziale Prob-
leme im Vordergrund, welche héaufig bei Madchen A@S beschrieben werden (Oner et
al. 2009). Zusatzlich fihren Wissenslicken und 8gediihle im Zusammenhang mit dem
AGS sowie die bevorstehende Scheideneingangsplasi&k akute Belastung dar. Der
Jugendlichen fehlen aul3erfamiliare Ansprechparnen und Ansprechpartner, die vor
allem eine umfassende Aufklarung dbernehmen, daBdmihungen der Mutter nicht

auszureichen scheinen.

Fall 3: 15 % jadhrige mit Adrenogenitalem Syndromdufonadeninsuffizienz bei
46, XY/DSD-XY-P-F:
ANAMNESE: Aufgrund der ausbleibenden Pubertatsentwickluetjts sich im Alter von

13,9 Jahren der Verdacht auf eine DSD. In der Mi@iate dauernden Diagnostik stellte
sich ein 46,XY Karyotyp sowie testikulares Gewelnel dlas Fehlen von Eierstécken und
Miiller'schen Strukturen heraus. Von der behandeinélieztin wurde die Diagnose AGS
bei Gonadeninsuffizienz gestellt. Im Alter von 14d%hren erfolgte eine beidseitige Gona-
dektomie. Die Pubertat wurde mit 14 Jahren mit refdstrogen-Gestagentherapie einge-
leitet, parallel erfolgt eine Behandlung mit Glukotkkoiden aufgrund der Nebennierensto-
rung. Aktuell wird die Pubertatsentwicklung arztikeseits mit P2 (Pubesbehaarung) und
B4 (Brustentwicklung) eingeschatzt. Die Eltern halmer Jugendlichen von der DSD
erzahlt. Sie kennt die Diagnose 17-Hydroxylasemiaader nicht ihren Karyotyp. Sie
weil3, dass sie keine Gebarmutter hat, und dassicesusn eine Nebennieren- und
Gonadeninsuffizienz handelt. Sie berichtet, dassar ein paar Informationen zur Diag-
nose verstanden hat. Als einzige Informationsquetient sie die Eltern. Das Méadchen ist
untergewichtig (BMI=16,5).

AKTUELLE LEBENSUMSTANDE Die Jugendliche besucht die 9. Klasse einer Real-
/Sekundarschule. Sie lebt mit den Eltern und d@ht#yen Schwester in einer Kleinstadt.
Beide Eltern sind erwerbstétig. Sie hat wenige,obaygt weibliche Freunde. Sie hat
keinen besten Freund/Freundin, obwohl sie sich wd&sschen wirde. Eine Liebesbe-
ziehung besteht nicht. Die Jugendliche hat sicthrue verliebt. Sie verfugt Gber keine

sexuellen Erfahrungen.
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KLINISCHE BEFUNDE AUS DERSTUDIE: Im SDQ ist der Teilbereickmotionale Probleme
auffallig, und derGesamtwertsowie der TeilbereicWerhaltensprobleme mit Peessnd
grenzwertig. Im Eltern- und Selbstbericht si@dsamtwersowie der TeilbereicNerhal-
tensprobleme mit Peegrenzwertig. Die allgemeine gesundheitsbezogemensqualitat
ist sehr niedrig im Vergleich zu den Madchen mifpSowohl im Selbst- als auch Eltern-
rating. Sie hat den niedrigsten Wert aller Madcimeih DSD und dieser liegt fast 3
Standardabweichungen unter dem Mittelwert. Die Glestitsidentitat ist eindeutig weib-
lich. Thr Korperbild ist eher positiv.

INTERPRETATION Die Auffalligkeiten im Bereich der Lebensqualitétd der psychischen
Gesundheit bilden die akuten Belastungen aufgremdedstdiagnose und der Operation im
Zusammenhang mit der DSD ein Jahr vor der BefragungAuRerdem hat sie aul3er den
Eltern keine Ansprechpartnerinnen und -partnerwkd ein Widerspruch offensichtlich,
da die Jugendliche kein gutes Gefiuhl bezogen abf slber zu haben scheint und auch
untergewichtig ist, wahrend das Korperbild sehritposst. Das kdnnte ein Hinweis auf

eine Magersucht sein, was im Auge behalten werdiie s

Fall 4: 15jahriger mit schwerer Hypospadie bei 4dB3SD-XY-P-M
ANAMNESE: Unmittelbar nach der Geburt fiel den Geburtshalfend Geburtshelferinnen

und den Eltern das uneindeutige Genitale des KiadésDirekt nach der Geburt erfolgte
eine mannliche Geschlechtszuweisung. Eine Hebamnes vauf eine mdogliche
Wachstumsstorung hin. Klinisch zeigten sich eineotsite Hypospadie und ein Hoden-
hochstand. Diese wurden als isoliert betrachtet esmcarfolgte keine endokrinologische
und/oder molekulargenetische Diagnostik. Er wunsgndal operiert: Penisaufbau mit vier
Monaten, Harnrohrenkorrektur mit einem Jahr und étegrlagerung mit vier Jahren. Die
Pubertatsentwicklung wird arztlicherseits mit Peul{fsbehaarung) eingeschéatzt. Die
Pubertat begann spontan mit 13 Jahren. Nach &etlidngabe ist der Junge fertil und
Erektions- und Ejakulationsfunktion sind normal.

Der Jugendliche kann sich nicht erinnern, wann void wem er das erste Mal von der
DSD gehoért hat. Er selber spricht von einer Behimadg. Er weil3, dass die Harnréhre zu
klein war und dass ,etwas mit den Hoden war“. Enrkaveder die Diagnose noch den
Karyotyp benennen. Der behandelnde Urologe ishfiiAnsprechpartner in Bezug auf die
DSD. Wegen des Verdachts auf ADHS war der Jungkinderpsychotherapeutischer
Behandlung, aul3erdem war die kindliche Entwickluegzégert. Der Jugendliche ist mit

153cm eher klein und er ist grenzwertig untergetigc{BMI 17,5).
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AKTUELLE LEBENSUMSTANDE Der Jugendliche besucht die 9. Klasse einer Hahpte.

Er lebt mit den Eltern in einer Kleinstadt. Die Nertist Hausfrau. Der Vater ist arbeitslos.
Der Jugendliche hat wenige, in der Regel mannlfteeinde. Er hat einen besten Freund
und winscht sich eine Beziehung zu einem Madchen.JDgendliche berichtet, sich mit
14 Jahren das erste Mal in ein Madchen verliebt mitdhm verabredet zu haben. Zum
gleichen Zeitpunkt habe er die ersten Erfahrunggrzomgenkuss, Schmusen und Petting
gemacht, bisher aber keinen Geschlechtsverkehrbgekit 14 Jahren habe er sich das
erste Mal selbst befriedigt.

KLINISCHE BEFUNDE AUS DERSTUDIE: Im SDQ sind die Teilbereichemotionale Probleme
und Verhaltensprobleme mit Peemuffallig und derGesamtwertist grenzwertig. Im
Elternrating sind derGesamtwertsowie die Teilbereicheemotionale Problemeund
Verhaltensprobleme mit Peesffallig. Der TeilbereichHyperaktivitatist grenzwertig.
Die allgemeine gesundheitsbezogene Lebensquatt&tader im Eltern- noch im Selbst-
rating im Vergleich zu den Normwerten nicht einde&okt, aber er hat im Selbstrating
den zweitniedrigsten Wert aller Jungen mit DSD. Gieschlechtsidentitat ist eindeutig
mannlich. Das Korperbild des Jugendlichen ist uiddiid.

INTERPRETATION Der Umgang mit Gleichaltrigen, insbesondere médehen, ist durch
die schméchtige Gestalt des Jungen und die Unsietben bezogen auf die Geschlechts-
organe erschwert. Dieser Aspekt kann sowohl dietiemaen als auch die sozialen
Schwierigkeiten des Jungen erklaren. Zusatzlicleisem hyperaktive Verhaltensauffallig-

keiten in der Vergangenheit zu sozialen Schwiertgkegefuhrt zu haben.

Fall 5: 14%jahrige mit partieller Gonadendysgenbsiet6,XY/DSD-XY-P-F:
ANAMNESE: Bei der Geburt des Kindes waren die Genitalierinoheutig. Unmittelbar

nach der Geburt erfolgte eine Zuweisung zum manaticGeschlecht, da die Eltern die
Geschlechtsorgane eher méannlich beurteilt habenAltar von drei Jahren erfolgte auf
den Wunsch der Eltern ein Wechsel in die weibliGeschlechtsrolle, in der die Jugendli-
che bis heute lebt. Eine genaue Ursache fiir die @8ide bis heute nicht gefunden und
die Eltern sehen die klinische Diagnose einer plighh Gonadendysgenesie als endgiiltige
Diagnose an. Der Grad der Virilisierung wurde ndeln Geburt mit Prader 2 angegeben.
Laut arztlicher Befunderhebung existieren keine Isttdchen Strukturen und bei den
Gonaden habe es sich um Streakgonaden gehandgierBivurden drei feminisierende
Operationen durchgefiihrt: Scheideneingangsplastikier Jahren, Gonadektomie mit 10

Jahren, Scheidenkorrektur mit 14 Jahren. Die Pabemirde im Alter von 10 Jahren mit
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einer Ostrogen-Gestagentherapie eingeleitet. Akwiedl die Pubertatsentwicklung arztli-
cherseits mit P4 (Pubesbehaarung) und B3 (Brustekitmg) eingeschatzt. Die Jugend-
liche wurde im Alter von zehn Jahren von der Muiiker ihre DSD informiert. Die
Jugendliche hat die Informationen zu ihrer Diagnoisét verstanden und sie hat nieman-
den, bei dem sie sich informieren kann. Aus dererBEftagebogen ist bekannt, dass die
Eltern die Diagnose und den Karyotyp kennen undreligh davon ausgehen, dass sie ihr
Kind umfassend aufgeklart haben. Die Eltern halmeder Vergangenheit psychologische
Unterstitzung bei schwierigen Entscheidungen ima#usenhang mit der DSD erhalten.
Wahrend die Jugendliche davon ausgeht, dass nurdiBeltern und einige Freunde von
der DSD wissen, berichten die Eltern, dass auclGeéschwister, Verwandte, Freunde der
Eltern und einige Lehrer von der DSD wissen.

AKTUELLE LEBENSUMSTANDE Die Jugendliche besucht die 9. Klasse eines Gganss.
Sie lebt mit beiden Eltern und zwei Brudern (10 &dhre) in einer Grof3stadt. Beide
Eltern sind erwerbstéatig. Die Jugendliche bericktah vielen, in der Regel mannlichen
Freunden. Sie hat sowohl eine beste Freundin als amen besten Freund. Sie hat einen
festen Freund. Mit zwdlf Jahren habe sie sich dateeVal verabredet und mit Zunge
gekusst. Die ersten Erfahrungen mit Schmusen uttth@éabe sie mit 13 Jahren gemacht
und sich auch das erste Mal selbst befriedigth&iee noch keinen Geschlechtsverkehr.
KLINISCHE BEFUNDE AUS DERSTUDIE: Im SDQ sind die Teilbereichemotionale Probleme
Hyperaktivitatund Verhaltensproblemauffallig und derGesamtwerist grenzwertig. Die
allgemeine gesundheitsbezogene Lebensqualitateidfich niedriger als der Mittelwert
der Madchen der Stichprobe. Es fallt auf, dassHEfigebnisse der Elternratings keine
Einschrankungen im Bereich der psychischen Gesuindimel in der Lebensqualitat
zeigen. Die Geschlechtsidentitat des Madchendirgs&h unauffallig, dennoch weicht sie
mehr als eine Standardabweichung vom MittelwertMdadchen mit DSD ab. lhr Kérper-
bild ist unauffallig.

INTERPRETATION Die akuten Belastungen durch die kirzlich duréilgee Scheidenkor-
rektur erklaren die Auffalligkeiten im Bereich d@sychischen Gesundheit und der
Lebensqualitat. Aul3erdem treten deutliche Diskreparzwischen der Wahrnehmung der
Jugendlichen und den Eltern hervor. Wahrend dierkltlas Gefuhl vermitteln, dass bezo-
gen auf die DSD alles gut lauft, widerspricht dilesn Gefiuihl der Jugendlichen, die sich
nicht ausreichend aufgeklart fihlt und keine Ansppartnerinnen und —partner hat. Die

Eltern scheinen den Leidensdruck der Tochter raatgrkennen.
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Fall 6: 13 %jdhrige mit 46,XY-DSD bei ungeklartersdche/DSD-XY-P-F:
ANAMNESE: Im Alter von zwolf Jahren fallen Mutter und Toehteine Vergréf3erung der

Klitoris sowie eine tiefere Stimme auf. Es erfolgiae ausfihrliche endokrinologische und
genetische Diagnostik bei der sich herausstelfis éi&i dem Madchen ein 46,XY Karyotyp
vorliegt und die inneren Geschlechtsorgane méanrdiod. Eine genaue Ursache wurde
bisher nicht gefunden. Arztlicherseits wird einé@r8hg der Androgenbiosynthese ver-
mutet. Um Zeit zu gewinnen wurde im Einverstandnis der Jugendlichen das Voran-
schreiten der mannlichen Pubertatsentwicklung dutieh Gabe von GnRH-Agonisten
gestoppt. Im Alter von fast 14 Jahren wurde auf ¥¢hnder Jugendlichen eine beidseitige
Gonadektomie vorgenommen. AnschlieRend erfolgte €istrogentherapie zur Einleitung
der weiblichen Pubertat. Der Grad der Virilisierungd aktuell mit Prader 1 angegeben
und die Pubertatsentwicklung mit P4 (Pubesbehaamuumd) B3 (Brustentwicklung) einge-
schatzt. Die Jugendliche hat sich mit dem Thema&iaasdergesetzt und holt sich Infor-
mationen bei der Mutter, dem behandelnden Arztionthternet. Sie kennt ihren Karyo-
typ, weild weswegen sie die Hormone nimmt und keent genauen Grund fir die Gona-
dektomie. Sie hat sich bis zu der Gonadektomie sghder Frage auseinandergesetzt, ob
sie sich ein Leben als Junge vorstellen kénne, ma# der Fall ist. In der Zukunft sind
eine Reduktion der Klitoris sowie eine Scheidenanggplastik geplant. Damit mdchte sie
sich aber Zeit lassen.

Aufgrund einer intrauterinen Dystrophie erfolgtender 36. Schwangerschaftswoche ein
Kaiserschnitt und anschlie3end eine neonatologibtkasivbehandlung. Im Vorschulalter
wurde ein ADHS diagnostiziert. Die Jugendlicheaistuell in kinderpsychotherapeutischer
Behandlung, insbesondere um die Diagnose- und githngsphase im Zusammenhang
mit der DSD zu begleiten.

AKTUELLE LEBENSUMSTANDE Die Jugendliche besucht die 7. Klasse einer Hapte.
Sie lebt mit der Mutter in einer Kleinstadt. Der idakt zum Vater ist sporadisch. Die
Mutter arbeitet halbtags. Die Jugendliche hat wenlgevorzugt weibliche Freunde. Sie
berichtet von einer besten Freundin. Eine Liebdsbeng besteht nicht. Sie hat sich noch
nie verliebt hat und hat keine sexuellen Erfahrunge

KLINISCHE BEFUNDE AUS DERSTUDIE: Im SDQ ist der Teilbereicierhaltensprobleme mit
Peersauffallig und deiGesamtwergrenzwertig. Dies entspricht dem Elternrating. &ex
allgemeinen gesundheitsbezogenen Lebensqualiggrzsich weder in den Selbst- noch
in den Elternratings Einschrankungen. Die Geschésbéntitat ist eindeutig weiblich.

Im Bereich der primaren und sekundaren Geschleg#se ist ihr Korperbild negativ.
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INTERPRETATION Die Belastungen der Jugendlichen im Zusammenkmaihgler DSD in

dem Jahr vor der Befragung erklaren die Auffallig® im Bereich der psychischen
Gesundheit. Sie musste in kurzer Zeit viele Entsicimgen treffen. Zusatzlich fuhren
Entwicklungsdefizite und die Verhaltensproblemefgeund des ADHS zu Problemen mit
Gleichaltrigen. Die Jugendliche verfugt Uber eindmmisches und psychosoziales Netz-
werk und auch die Mutter stellt eine wichtige Resse bei der Bewaltigung der jugend-
und diagnosespezifischen Anforderungen dar, wasvaiestarkeren psychischen Prob-

lemen und Einschrankungen der Lebensqualitat béwahraben scheint.

Fall 7: 13jahrige mit Adrenogenitalem Syndrom matZverlust/DSD-XX-P-F:
ANAMNESE: Nach der Geburt des Kindes blieb das Geschlecigrand des uneindeutigen

Genitales drei Tage unbestimmt, danach wurde sieMildchen erzogen. Die Mutter
beurteilte die auReren Geschlechtsorgane damalshals méannlich. Es stellte sich der
Verdacht eines AGS. Die Diagnose AGS mit Salzvériuarde nach wenigen Tagen
bestatigt. Aufgrund mehrerer Umziige kam es zu banfiwechseln von Arztinnen und
Arzten und Behandlungsunterbrechungen. Der GradVitéisierung wird mit Prader 3
angegeben, wobei in alten Befunden unterschiedliéheschatzungen vorliegen. Der
genaue Genitalstatus ist unbekannt, da die Jugdredéine Untersuchung verweigert. Sie
ist trotz arztlicher Empfehlungen bisher nicht imsZmmenhang mit der DSD operiert
worden. Aktuell wird die Pubertatsentwicklung arctierseits mit P1 (Pubesbehaarung)
und Bl (Brustentwicklung) eingeschatzt. Aufgrundeei Adipositas (BMI = 33) ist die
Beurteilung jedoch erschwert. Bisher ist keine Meha erfolgt. Die Jugendliche kann
sich nicht erinnern, wann und von wem sie das dviievon der DSD gehort hat. Sie
kennt die Diagnose, verweigert aber Gesprache dar@ie wisse nicht, ob in der Zukunft
Operationen geplant sind, da ,...ich nie zuhdre, wesnum AGS geht". Als einzige
Informationsquelle nennt sie die Mutter. Die Mutkennt die Diagnose und gibt an, alle
Informationen verstanden zu haben. Als Grundschdlkiar die Jugendliche wegen des
Verdachtes einer Geschlechtsidentitatsstorungndetpsychotherapeutischer Behandlung.
AKTUELLE LEBENSUMSTANDE Die Jugendliche besucht die 7. Klasse einer Hapte.
Sie lebt mit der Mutter alleine in einem Dorf. Déater turkischer Herkunft lebt seit 26
Jahren in Deutschland. Sie hat einen 24jahrigeBdater (véaterlicherseits). Zu Vater
und Bruder besteht kein Kontakt. Eine 14jahrigebidehwester (mutterlicherseits) lebt
wegen Erziehungsschwierigkeiten im Heim. Aufgrunshee schweren psychischen

Erkrankung der Mutter (aktuell remittiert) war dlagendliche in der Vergangenheit zeit-
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weise in einem Heim untergebracht. Die Mutter istelntet. Die Jugendliche hat viele
mannliche und weibliche Freunde und berichtet Vaerebesten Freundin und einem bes-
ten Freund sowie einem festen Freund. Die Jugdralerichtet, dass sie sich schon als
Vorschulkind in einen Jungen verliebt habe. Mit #fwkahren hat sie das erste Mal mit
einem Jungen geschmust, ansonsten hat sie keinellsexErfahrungen.

KLINISCHE BEFUNDE AUS DERSTUDIE: Im SDQ ist der TeilbereicHyperaktivitatauffallig.
Das Elternrating zeigVerhaltensprobleme mit Peesswie einen grenzwertigghesamt-
wert und ein grenzwertiges Ergebnis im Bereminotionale ProblemeDie allgemeine
gesundheitsbezogene Lebensqualitat ist im SelbstElternrating niedriger als im Durch-
schnitt bei den Madchen mit DSD. Die Geschlechttith ist eindeutig weiblich. Sie hat
im Bereich der priméren und sekundaren Geschleg#se ein negatives Korperbild.
INTERPRETATION Die schwierige familidre Situation ist eine Ursacfir die Auffallig-
keiten im Bereich der psychischen Gesundheit umd_dbensqualitat. Die Probleme auf-
grund der Genitalfehlbildung und die wenig kontemlich verlaufende endokrinologische

Behandlung verscharfen die psychosozialen Probtemdugendlichen.

Fall 8: 14jahrige mit Adrenogenitalem Syndrom olfadzverlust/DSD-XX-P-F:

ANAMNESE: Die Jugendliche wurde von Geburt an als Madchewgen. Die Mutter
berichtet, dass das Genitale bei der Geburt unfgfi@ar und es keine Hinweise auf eine
DSD gegeben habe. Im Alter von vier Jahren kommtz®esSchambehaarung, einem
Wachstumsschub und einer dezenten VergréRerunilderis. Dies fihrt zum Verdacht
eines AGS, insbesondere, da beim alteren Brudeitberin AGS mit Salzverlust bekannt
ist. Ein AGS ohne Salzverlust wurde nach wenigerchéa bestatigt. Der Grad der Virili-
sierung wurde mit Prader 1 angegeben. Bisher h&bare Operationen stattgefunden.
Arztlicherseits wird eine zu enge Scheide vermuBait ihrem 5. Lebensjahr wird die
Jugendliche mit Glukokortikoiden behandelt. Aktueltd die Pubertatsentwicklung &arzt-
licherseits mit P5 (Pubesbehaarung) und B5 (Bristeklung) eingeschatzt. Die Menar-
che erfolgte spontan mit elf Jahren, die Menstamaist unregelmafig. Die Jugendliche hat
im Alter von vier Jahren von den Eltern von der Dgihort. Sie kennt die Diagnose AGS.
Als belastend erlebt die Jugendliche die Kortisonahme, da diese fir sie in einem engen
Zusammenhang zur Gewichtszunahme steht, vor westbekngst hat. Sie fuhlt sich von
den Eltern gut informiert und geht davon aus, diaster Zukunft keine Operationen not-

wendig sein werden.
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AKTUELLE LEBENSUMSTANDE Die Jugendliche besucht die 8. Klasse eines Gganes.
Sie lebt mit den Eltern und der 19jahrigen Schwesteeinem Dorf. Die 29jahrige
Schwester und der 26jahrige Bruder leben nicht nmhrHause. Beide Eltern sind
erwerbstatig. Sie hat viele, in der Regel weibliémeunde und berichtet von einer besten
Freundin und einem besten Freund. Eine Liebeshazielhesteht nicht, wobei sie sich
dies winscht. Die Jugendliche hat sich mit zwolirda das erste Mal in einen Jungen
verliebt und mit 13 Jahren verabredet. Sie hate&kegxuellen Erfahrungen.

KLINISCHE BEFUNDE AUS DERSTUDIE: Im SDQ ist der Teilbereicemotionale Probleme
auffallig. Im Elternrating zeigt sich ein auffalédg Wert im TeilbereichVerhaltensprob-
leme mit PeersDie gesundheitsbezogene Lebensqualitat ist ingleieh zu den anderen
Madchen der Stichprobe eingeschrankt. Dies zeigh sm Elternrating nicht. Die
Geschlechtsidentitat ist eindeutig weiblich. Siedia negatives Korperbild.
INTERPRETATION Die emotionalen und kérperbezogenen Probleme dgmdllichen erkla-
ren sich durch ihre Angst vor dem Ubergewicht, dgch aufgrund der notwendigen Kor-
tisoneinnahme ausgeliefert fuhlt. Sie hat keindliahen Ansprechpartnerinnen und —part-
ner, die sie bei den fir sie brennenden Fragenerginstellend beraten und ihr Hilfestel-

lung geben kénnen.

Fall 9: 14 Yjahrige mit Kloakenextrophie bei 46 X8D-XY-P-F:

ANAMNESE: In der 36. Schwangerschaftswoche kam es aufgsahkéchter Vitalwerte des

Kindes intrauterin zu einem Notkaiserschnitts. ksl zeigte sich das Bild einer Kloaken-
fehlbildung, so dass eine neonatologische Inteessorgung erfolgte. Unmittelbar nach
der Geburt erfolgte eine Zuweisung zum weibliches¢blecht. Aufgrund der Fehlbildung
sei kein Geschlecht erkennbar gewesen. Ein Veilisigsgrad war nicht einschatzbar,
allerdings zeigte sich ein gespaltenes Skrotum eowine Hodenanlage, keine
Mullerschen' Strukturen. Eine Chromosomenanalysedeunie durchgefuhrt. Parallel
bestehen eine Nierenfehlbildung mit einer dyspaktn Niere, eine Fehlbildung im Gast-
rointestinaltrakt, eine Anusfehlbildung sowie eifehlbildung der Wirbelséaule. Im Alter
von einem Monat erfolgte eine KlitorisreduktionneiLabienplastik, eine beidseitige
Gonadektomie sowie eine Ductus Deferens Reduk#arigrund von Komplikationen

(Miktionsbeschwerden, Inkontinenz) waren funf Namt&kturen notwendig und im 16.
Lebensjahr ist eine Scheideneingangsplastik gephint12,9 Jahren wurde die Pubertat
mit einer Ostrogentherapie eingeleitet. Aktuelldvitie Pubertatsentwicklung arztlicher-

seits mit P3 (Pubesbehaarung) und B4 (Brustentumgll eingeschatzt. Die Jugendliche
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hat im Alter von vier Jahren von den Eltern von 88D gehort. Sie kennt nicht ihren
Karyotyp. Sie habe die Informationen zu ihrer Diagg kaum verstanden und hole sich
ihre Informationen bei den Eltern und bei dem A&ie weil3, dass Operationen wegen des
offenen Bauches, der Darm- und Nierenprobleme nutigewaren, dass es einen Leisten-
bruch gab und dass in der Zukunft eine Scheidenamgplastik geplant ist. Weder sie
noch die Eltern wissen, dass sie Hoden hatte,rdferat worden sind.

AKTUELLE LEBENSUMSTANDE Die Jugendliche besucht die 8. Klasse eines Ggans.
Sie lebt mit beiden Eltern und der 9jahrigen Schere einem Dorf. Beide Eltern sind
erwerbstatig. Sie hat wenige, eher in der Regeblebie Freunde. Sie hat eine beste
Freundin. Es besteht keine Liebesbeziehung. Migdl#en hat sie sich das erste Mal in
einen Jungen verliebt, aber noch keine sexuell&ahEmgen.

KLINISCHE BEFUNDE AUS DERSTUDIE: Im SDQ ist der Teilbereicierhaltensprobleme mit
Peersauffallig. Im Elternrating ist der Teilbereid¥erhaltensprobleme mit Peeasiffallig
und der Teilbereichprosoziales Verhaltergrenzwertig. Die allgemeine gesundheits-
bezogene Lebensqualitat ist im Vergleich zu deresemdMadchen der Stichprobe einge-
schrankt. Im Elternrating zeigen sich keine Abwaithen. Die Geschlechtsidentitat
eindeutig weiblich. Sie hat ein negatives Korpetbil

INTERPRETATION Die komplexen Fehlbildungen der Jugendlichen&eédd das negative
Korperbild und kénnen auch als Ursache der sozidesbleme angesehen werden.
Zusatzlich muss sie sich aktuell mit einer weite@enitaloperation auseinandersetzen,
was eine akute Belastung darstellt. Es entstehtBileidruck, dass die Aufklarung der
Jugendlichen grof3e Licken aufweist, was die Veranbg der DSD im Zusammenhang
mit den pubertatsspezifischen Veranderungen ersthiveffallig ist die ungestérte weib-
liche Geschlechtsidentitatsentwicklung, da bei Dexgnose Kloakenfehlbildung bei dem

Karyotyp 46,XY von eine normalen pranatalen Androgiekung auszugehen ist.

Fall 10: 14jahrige mit Aromatasemangel bei 46 XXIBXX-P-F:

ANAMNESE: Bei der Geburt des Kindes zeigte sich eine \gigliung des &ulReren Genita-

les. Die Jugendliche wurde von Geburt an als Madareogen. Aufgrund der Virilisie-
rung und einer Salzverlustkrise nach der GeburtiseMerdacht AGS formuliert worden,
der sich aber nicht bestatigte. Die genaue abgesecibiagnose eines Aromatasemangels
wurde erst im Alter von 13 Jahren gestellt. Derd=dar Virilisierung wurde mit Prader 4
angegeben, Vagina und Uterus waren hypoplastisod. @hromosomenanalyse ergab

einen 46,XX Karyotyp. Im Alter von 1% Jahren isi bder Jugendlichen eine Klitorisre-
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duktion, eine Scheidenengangsplastik sowie einéebalastik durchgefihrt worden. Laut
den Eltern besteht mit 14 Jahren erneut die Notw&ed einer Nachkorrektur der
Scheideneingangsplastik. Seit die Jugendliche 184 eifolgt eine Ostrogentherapie.
Aktuell wird die Pubertatsentwicklung arztlichetsemit P4 (Pubesbehaarung) und B1
(Brustentwicklung) eingeschatzt. Bisher ist keinendrche erfolgt. Die Jugendliche kann
sich nicht erinnern, wann sie das erste Mal vonRED gehort hat. Sie weil3, dass die
Eltern ihr davon erzahlt haben. Sie kennt die geraiagnose nicht. Sie weil3, dass ihr
Kdrper mannliche Hormone produziert und diese nichteibliche umwandeln kann, dass
sie Ostrogene nimmt, um ihre Menstruation zu bekemmmnd, dass sie wegen der DSD
operiert worden ist. Sie ist nicht Uber Details derchgefiihrten und geplanten Opera-
tionen informiert. Sie hat nicht alle Informationgarstanden, aber eine Arztin steht fir
Fragen zur Verfigung.

AKTUELLE LEBENSUMSTANDE Die Jugendliche besucht die 8. Klasse einer Real-
/Sekundarschule. Sie lebt mit beiden Eltern zusamiBeide Eltern sind erwerbstétig. Das
Madchen hat wenige, in der Regel mannliche FreuBgkehat weder einen besten Freund
oder eine beste Freundin noch eine LiebesbezieHdiegJugendliche hat sich noch nie
verliebt und hat bisher keine sexuellen Erfahrunggmacht.

KLINISCHE BEFUNDE AUS DERSTUDIE: Im SDQ sind die Teilbereichéerhaltensprobleme
mit Peersund prosoziales Verhalteauffallig. Im Elternrating zeigen sich ein aufigér
Wert im Teilbereich/erhaltensprobleme mit Peeusd ein grenzwertiggeesamtwertDie
allgemeine gesundheitsbezogene Lebensqualitat icstt reingeschrankt, wahrend der
Gesamtwert im Elternrating unterdurchschnittlich Bie Geschlechtsidentitat ist klinisch
unauffallig, dennoch weicht sie eine Standardablaig vom Mittelwert der Madchen
mit DSD ab. Ihr Kérperbild ist negativ.

INTERPRETATION Eine Erklarung fur ihre sozialen Probleme kanngheties jungen-
typisches Verhalten sein, das oft bei Madchen mdih@talen Androgenwirkungen auftritt.
Dies trifft oft bei Gleichaltrigen auf Unverstandnind fiihrt zu Ablehnung. Parallel sind
psychosoziale Probleme auch durch das negative riiigheund die Unsicherheiten

bezogen auf die DSD erklarbar.
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5.8.2. Jugendliche mit Auffalligkeiten im Berei@dr Geschlechtsidentitat

Fall 11: 14jahrige mit Adrenogenitalem Syndrom Batzverlust/DSD-XY-P-F:
ANAMNESE: Das Kind kam mit auffalligen Genitalien auf dieeW Nach der Geburt blieb

das Geschlecht wenige Tage unbestimmt, danachytrfelne weibliche Geschlechtszu-
weisung. Das auffallige Genitale und eine Salzwtkiise kurz nach der Geburt flhrten
zum Verdacht eines AGS mit Salzverlust. Diese Disgnwurde nach drei Wochen besta-
tigt. Der Grad der Virilisierung wurde mit PradeaB8gegeben. Im Alter von 17 Monaten
erfolgten eine Klitorisreduktion sowie eine Scheigiegangsplastik. In der Folge wurde
das Madchen zwischen dem 3. und 11. Lebensjati8cklal (die genaue Anzahl kénnen
weder behandelnder Endokrinologe, noch Mutter ermnambulant in der kinderchi-
rugischen Abteilung bougiert. Im Alter von elf Jahrhat die Jugendliche weitere Bougie-
rungen abgelehnt. Aktuell wird die PubertatsentWiol arztlicherseits mit P4 (Pubesbe-
haarung) und B3 (Brustentwicklung) eingeschatze Bubertat setzte spontan mit zehn
Jahren ein, bisher keine Menarche. Die Jugendlatam Alter von elf Jahren von der
Mutter von der DSD gehort. Sie kennt die Diagnose inren Karyotyp 46,XX. Sie weil3,
dass sie bei der Geburt ,ein anderes Geschlechi@z)“ hatte. Mittlerweile habe sie die
Informationen zu ihrer Diagnose verstanden, zu Begei dies noch nicht so gewesen. Sie
informiert sich bei der Mutter und im Fernsehere 8at eine Frauenarztin, mit der sie
offen reden kann.
AKTUELLE LEBENSUMSTANDE Die Jugendliche besucht die 7. Klasse einer Hapte.
Sie lebt mit der Mutter, deren Lebensgefahrten dedsechsjahrigen Schwester in einer
mittelgrofRen Stadt. Sie hat einen 19jahrigen Bruder nicht mehr zu Hause lebt. Zum
Vater besteht wenig Kontakt. Die Mutter und ihr eabgefahrte sind erwerbstétig. Sie hat
viele ménnliche und weibliche Freunde und berichet einer besten Freundin und einem
besten Freund. Aktuell besteht eine Liebesbezielmunginem Madchen. Daruber ist die
Mutter informiert. Sie hat sich mit elf Jahren daste Mal in ein Madchen verliebt. Mit
dem habe sie sich das erste Mal verabredet, deanefangenkuss erlebt und Erfahrungen
mit Petting gemacht. Sie hatte keinen Geschlectkshie und auch keine Erfahrungen mit
Selbstbefriedigung.
KLINISCHE BEFUNDE AUS DER STUDIE: Die Jugendliche erreicht im Screening zur
Geschlechtsidentitat (UGDS) einen Wert von 40,ateder Grenze zur klinischen Auffal-
ligkeit liegt (vgl. Smith et al., 2005) und vier &idardabweichungen hoéher ist als der
Mittelwert der Madchen mit DSD. Bei der psychisci&esundheit und der Lebensqualitét
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zeigen sich weder im Selbst- noch im Elternratingfélligkeiten. Sie hat ein positives
Kdrperbild.

INTERPRETATION Neben den Anzeichen fir eine Genderdysphorié dél homosexuelle
Orientierung des Madchens auf. Es besteht die Makgit, dass beides nicht mit der
Diagnose AGS zu tun hat. Andererseits zeigt sictleinBehandlungsgeschichte durch die
wiederholten Bougierungen eine massive Verletzwergmtimsphare, die Ursache fir eine
Ablehnung weiblicher Anteile sein kann. Es ist @usilich, dass die Jugendliche trotz der
Erfahrungen emotional stabil ist. Eine wichtige $tesce scheint hierbei die positive

Beziehung zu der Mutter sowie der offene Umgangd@itDSD zu sein.
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VI. Diskussion und Ausblick

6.1. Diskussion der Ergebnisse zur gesundheitsbezogn Lebensqualitat

Die allgemeine Lebensqualitat der JugendlichenDSD ist im Vergleich mit Gleichaltri-
gen nicht eingeschrankt, trotz der DoppelbelasttorgDSD und der Bewaltigung jugend-
spezifischer Entwicklungsaufgaben. Dies entsprabdmh Ergebnissen bisheriger Studien
mit prapubertaren Kindern und Erwachsenen FraueiB8D (Frisén et al., 2009; Hines et
al., 2003; Jaaskeleinen und Voutilainen, 2000; eésgn, 2008; Kuhnle et al., 1995). Die
Anpassung an die Herausforderungen auf dem GrupgEnnist gut gelungen. Die Ein-
zelfalle (vgl. 5.8.1) zeigen aber, dass es im isghdere im Zusammenhang mit aktuellen
Ereignissen (bevorstehende/kirzlich erfolgte OpmmatDSD als neue Diagnose) zu
Beeintrachtigungen der Lebensqualitat kommen k¥on.den Jugendlichen bei denen die
gesundheitsbezogene Lebensqualitat eingeschrardteieen zwei kurz vor der Durchfuh-
rung einer Scheideneingangsplastik (Fall 2, 8) n@idzwei Jugendlichen ist erst kurz vor
der Befragung eine Operation im Zusammenhang miD&D durchgefuhrt worden (Fall
3, 5). Eine dieser Jugendlichen (Fall 3) muss pmtfallel mit einer verlangsamten Puber-
tatsentwicklung und der DSD als neue Diagnose nasdersetzen, was von einem hohen
akuten Belastungsniveau zeugt. Zudem handelt Bsusiceine Querschnittstudie, bei der
Diagnosestellung und notwendige Operationen im @usanhang mit der DSD, und
damit die akuten Belastungen, zum Teil lAnger zZutiggen. In der Literatur zeigt sich,
dass es bei Jugendlichen mit chronischen Erkrardtuag Beginn der Erkrankung und im
Zeitraum belastender Interventionen zu Einschrég&nrder Lebensqualitdt kommt. Lan-
gerfristig zeigt sich aber eine bessere Anpass8agyer et al., 2004).

In den meisten Teilbereichen zeigen sich keined&irimkungen. Uberraschenderweise ist
die Lebensqualitat im Bereich des kdrperlichen Wefihdens bei Madchen mit DSD bes-
ser ist als bei Madchen der Referenzgruppe undWeee entsprechen eher denen von
Jungen. Generell sinkt insbesondere das korperii¢bielbefinden von Madchen mit dem
Beginn der korperlichen Pubertatsentwicklung (Mlatteal., 2009; Ravens-Sieberer et al.,
2007a); die Ursachen daflr sind bislang unklar. nsicherheit, die Gber weibliche Rol-
lenvorbilder in westlichen Gesellschaften trangpdriwird, kann als eine Quelle dieses
zurickgehenden Wohlbefindens bei weiblichen Teamagagesehen werden. Es besteht
die Vermutung, dass sich préanatale und aktuellerdgeheffekte positiv auf das korperli-
che Wohlergehen von Madchen mit DSD auswirken. &veih sind die meisten Madchen

mit DSD nicht den hormonellen Schwankungen im Zusamhang mit der ,normalen®
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Pubertatsentwicklung ausgesetzt. Keine dieser Enkgien ist zufriedenstellend, da man
wenig Uber die pranatale und die nicht auf Sexgaloe bezogene Androgenwirkung weif3.
Bei den Jungen mit DSD zeigen sich keine signifikarJnterschiede zu den Jungen der
Referenzgruppe. Es ist aber zu beachten, dass itielvirtunterschiede aufgrund der

kleinen Fallzahl (N = 6) bei den Jungen mit DSDhhisignifikant werden, so dass den
Einschrankungen der Lebensqualitat in den BereicRegyche, Selbstwert, Familie,

Freunde und Schule Beachtung geschenkt werdere.sdlingen mit DSD haben in der

Regel eine Vielzahl an Operationen erlebt habenbemdtigen haufig Nachkorrekturen im

Jugendalter, was eine eingeschrankte Lebensquatitérten lie3e (Reiner et al., 1999;

Wang et al., 2009).

6.2. Diskussion der Ergebnisse zur psychischen Geslheit

Trotz der vielfaltigen Herausforderungen, die Juljehe mit DSD bewaltigen muissen,

zeigen sich in dieser Studie keine schweren psgiolis Probleme wie sie in anderen
Studien beschrieben werden (Diseth et al., 199&)eReet al., 1999; Slijper et al., 1998).

Auch wenn die Unterschiede zwischen den vier Diaggouppen nicht signifikant sind,

zeigt sich, dass Madchen mit 46,XY Karyotyp und Aagegnwirkungen (Untergruppe 3)

im Durchschnitt den héchsten Problemwert habens®Méadchen mussen nicht nur lernen
mit den Virilisierungserscheinungen umzugehen, samgarallel auch die Diskrepanz

ihres Karyotyps akzeptieren. In der Literatur zesgth, dass prapubertare Madchen mit
pranatalen Androgenwirkungen zu eher jungentypisckBeschlechtsrollenverhalten und
Interessen neigen (Auyeung et al., 2009; Jurgeetsah, 2010). Es besteht die Vermutung,
dass sich dieser Verhaltensphanotyp in der Pubegdid¢r zeigt. Gleichaltrige akzeptieren

im Jugendalter abweichendes Verhalten oft nichts wa emotionalen Problemen aber
auch Verhaltensproblemen fuhren kann, wie es siclem Fall einer Jugendlichen mit
Aromatasemangel (vgl. Kapitel 5.8.1, Fall 10) zeigt

Unter Einbeziehung der Einzelfalle, bei denen eomatie und Verhaltensprobleme vor-
liegen (vgl. Kapitel 5.8.1), ergibt sich bei diféezierter Betrachtung zwar kein einheit-
liches Bild, dennoch zeigen sich bestimmte Belagtunund Herausforderungen, die
gehauft auftreten. Bei zwei Jugendlichen ist dieDO#6tzlich und unerwartet ins Leben

getreten (Fall 3, 6) und zwei Jugendliche habenhiergler spaten Kindheit bzw. frihen

Adoleszenz von ihrer Besonderheit/inrer DSD erfal{fall 1, 5). Es ist zu vermuten, dass
diese Jugendlichen bereits im Vorfeld das Gefulileha dass es mit ihnen etwas ,nicht
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stimmt*, die Eltern und Arztinnen/Arzte mit innebex nicht dariiber sprechen. Geheim-
nisse gehen haufig mit Scham einher und fuhren imgscBrankungen des psychischen
Wohlbefindens (Groveman, 1998; Preves, 1998; Rkaetal., 2004; Slijper et al., 2000).
Auch akute Belastungen scheinen sich auf das psgtohiBefinden auszuwirken: Zwei der
Jugendlichen missen sich mit anstehenden Genistlkidtionen auseinandersetzen und
eine der Jugendliche hatte eine solche Operation kor der Befragung. In drei Fallen
(Falle 2, 5, 7) wird deutlich, dass familiare uriale Probleme die Situation der Jugend-
lichen verscharfen, so dass es zu psychischen el kommen kann (Wille et al.,
2008). Fall 6 demonstriert aber auch, dass diehEisfey einer plotzlichen Virilisierung und
der damit einhergehende Entscheidungsdruck durghgite fachliche Aufklarung, Bera-
tung und Behandlung sowie familiare Unterstitzunggefangen werden und eine
Dekompensation verhindert werden kann. Auch wenrieser Jugendlichevierhaltens-
probleme mit Peersorliegen, so ist es aufgrund der Krankheitsges$dhi@rstaunlich,
dass in anderen Bereichen kaum Einschrankungeregen. Bei fast allen Jugendlichen
mit emotionalen und Verhaltensproblemen zeigt sddss sie nur liickenhaft Gber ihre
DSD aufgeklart sind und ihnen kompetente und vetrgr@nsprechpartnerinnen und -part-

ner fehlen.

6.3. Diskussion der Ergebnisse zur Geschlechtsidét

Die Ergebnisse zur Geschlechtsidentitat bei jugeheh Jungen und Madchen mit DSD
zeigen kein erhohtes Risiko fir eine Genderdysphdmzogen auf das Erziehungs-
geschlecht. Keine Jugendliche und kein Jugendlicheeaktuell einen Geschlechtswechsel
initilert. Es fallt auf, dass Jugendliche mit DSi2drigere Werte haben als die Jugend-
lichen der Kontrollgruppe, was fir eine hohe Sibleérbezogen auf die Geschlechtszu-
gehorigkeit sprechen wirde, aber auch durch eiremuderungsbias erklart werden kann.
Die eindeutig mannliche Geschlechtsidentitat bei dengen mit DSD entspricht der bis-
herigen Datenlage (Reiner, 2005; Szarras-Czapnil.e2007). Unsere Ergebnisse der
jugendlichen Madchen mit DSD entsprechen der Dagenkur eindeutigen Geschlechts-
identitat bei Kindern, Jugendlichen und Frauen @&S (Arlt und Krone, 2007;
Berenbaum und Bailey, 2003; Meyer-Bahlburg et 2004). Entgegen der Literatur
(Praveen et al., 2008; Reiner, 2005) finden wir #éen Madchen mit DSD und XY-
Karyotyp keine Hinweise fir eine Genderdysphorierogine Haufung von Geschlechts-
wechseln. Dennoch haben Madchen mit Androgenwirknnignerhalb der Gruppe der
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Jugendlichen mit DSD die hochsten Werte im UGDSerAbiese Werte sind nicht klinisch

auffallig. Einerseits besteht die Mdglichkeit, dags Madchen mit DSD eine gute Adapta-
tion zeigen. Andererseits besteht die Vermutungsdsie bei der Befragung sozial
erwunscht antworten oder mdogliche Unsicherheitefgrand des Konformitatsdrucks

versuchen zu vertuschen. Bei naherer Betrachtuhgtd, dass nur wenige Madchen mit
46,XY Karyotyp in der Stichprobe sind, bei denemeeiAndrogenbiosynthesestdérung
vorliegt, bei der es zu einer unerwarteten Viddising in der Pubertat kommt. Insbeson-
dere bei diesen Madchen wird in der Literatur amofigdten von Geschlechtsrollen-

wechseln bereits im Jugendalter berichtet (CohetteKis, 2005; Praveen et al., 2008).

Bei einer Jugendlichen mit 46,XY Karyotyp und Angeawirkungen (Fall 5) ist es erst im

Kindergartenalter mit drei Jahren zu einem Gestitdéegechsel von mannlich zu weiblich

gekommen. Diese Jugendliche hat einen etwas emndtezt in der UGDS, dennoch gibt

es aber keine Anzeichen fur eine gravierende Gegdphorie. Sie zeigt im psychoso-

zialen Wohlbefinden Einschrankungen, was Hinweigk eane mangelhafte Anpassung
gesehen werden und auch mit einer moglichen Geysieindrie im Zusammenhang stehen
kann. Ansonsten bestatigen die Ergebnisse dieselieSmit Jugendlichen mit DSD die

These, dass das in der frihen Kindheit zugewie€asehlecht als guter Pradiktor fur die
spatere Geschlechtsidentitdt angesehen werden(Rassens et al., 2005; Mazur, 2005).

6.4. Diskussion der Ergebnisse zu Freundschaft, Raerschaft, Sexualitat und

Korperbild

Im Bereich Sexualitdt und Partnerschaft zeigen bmhMadchen mit DSD mehr Schwie-
rigkeiten als bei gleichaltrigen M&adchen ohne DSl sind insgesamt deutlich weniger
sexuell aktiv. Bei allen initiierenden sexuellenti&kéaten scheinen Madchen mit DSD
gehemmt zu sein. Wir vermuten eine UnsicherheitZmsammenhang mit der eigenen
Anatomie und der Angst, potentiellen Partnern etillasr die DSD erzahlen zu muissen
(Cohen-Kettenis und Pfafflin, 2003) als Ursacheufitischdmen sich die Madchen ihrer
Besonderheit und haben den Wunsch, genau so zweefaleichaltrige. Die Vermeidung
sexueller Kontakte erscheint im Jugendalter wenlgearohlich als die Enthillung der
DSD bei potenziellen Partnerinnen und Partnern.Hdgebnisse der Madchen spiegeln die
Erfahrungen von Erwachsenen mit DSD der letzteddé0e wider, deren sexuelle Zufrie-
denheit beeintrachtigt ist (Gastaud et al., 200urtig et al., 1987; Kuhnle et al., 1993;
Meyer-Bahlburg et al., 1999; Meyer-Bahlburg et 2003; Schénbucher et al., 2010) und
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sie bestatigen andere Studien, die von einer redeni sexuellen Aktivitat bei Jugendli-
chen mit DSD berichten (Diseth et al., 1998; Ditimaet al., 1992; Ebert et al., 2005;
Krege et al., 2001). Im Gegensatz zu anderen Sty@iko et al., 2000; Mondaini et al.,
2002; Reiner et al., 1999) finden wir bei Jungen DD keine Einschrankungen im
sexuellen Bereich, obwohl sie am meisten Uber shtdeErfahrungen berichten und weni-
ger offen mit ihrer DSD umgehen. Wir vermuten, dassgen mit DSD und deren Eltern
haufig ,nur* die Penisfehlbildung als isoliertesoBlem ansehen und mdgliche Phanomene
wie Gynakomastie, Impotenz und Infertilitat nicteriscksichtigen. Darliber hinaus ist die
Gruppe der Jungen mit DSD sehr klein, was die @sehrendenden Ergebnisse im Bereich
der Sexualitat bei den Jungen erklaren kann.

In der Pubertat ist die Identitdtsentwicklung, estndere die Herausbildung einer
sexuellen Identitat eine entscheidende Entwicklanfgabe, die bei Madchen mit DSD
durch die Diskrepanz von Karyotyp und Erziehungsglesht, pranataler Androgen-
wirkung und/oder uneindeutigen Genitalien erschwartl. Dartiber hinaus werden Mad-
chen mit DSD aufgrund des Ausbleibens der Menstmafriiher mit verletzlichen
Themen konfrontiert, die bei Jungen oft erst im &shsenenalter thematisiert werden
(z.B. Infertilitat). Moglicherweise verspuiren si@@n Druck bestimmte Aspekte ihrer DSD
(z.B. Ausbleiben der Regelblutung, Infertilitat, #sehen ihrer Geschlechtsorgane) zu
verheimlichen, was wiederum die Vermeidung sexudldivitaten fordert. Madchen mit
AGS miissen sich zusatzlich mit der regelmaRigenikdédn, moglichem Ubergewicht

und Wachstumsproblemen auseinandersetzen.

Wie in der Literatur (Mondaini et al., 2002; Mureat al., 1997; Reiner et al., 1999)
beschrieben, haben Jungen mit DSD ein negativeigseibild in Bezug auf ihre priméren
Geschlechtsorgane im Vergleich zu gleichaltrigemgém. Dieses Ergebnis verdeutlicht die
Fokussierung auf die sichtbare Penisfehlbildungt Rusnahme bei dem XX-Jungen
besteht bei Jungen mit DSD keine Diskrepanz zwiscliem Karyotyp, den internen
Geschlechtsorgangen und dem Erziehungsgeschleelst.Kbrperbild der Madchen mit
DSD unterscheidet sich entgegen anderer Studiemeisgge (Krege et al., 2000; Schober,
2001; Warne et al., 2005a; Wisniewski et al., 20@itht von dem Koérperbild der Mad-
chen der Kontrollgruppe, es ist sogar etwas pasitwobei dieser Unterschied nicht signi-
fikant ist. Dieses Ergebnis entspricht dem besskéeperlichen Wohlbefinden der Mad-
chen mit DSD im Vergleich zu ihren Altersgenossimifegl. 5.2.). Wie auch in der Allge-

meinbevdlkerung ist das Korperbild jugendlicher leldeh mit DSD schlechter als das
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Kdrperbild der jugendlichen Jungen mit DSD (Betégeal., 2008; Davison und McCabe,
2006; Knauss et al., 2008; Oerter und Dreher, 28080, 2002). Das negative Korperbild
der Madchen mit 46,XY Karyotyp ohne Androgenwirkaengiberrascht einerseits, da bei
ihnen fast keine sichtbaren Zeichen der DSD vorbargind und bei einigen die Entwick-
lung der Brust spontan erfolgte. Aber bereits Mietoal. (2003a) haben gezeigt, dass
Frauen mit cAlS selbst dann mit ihren primaren Gesshtsorganen unzufrieden waren,
wenn keine aul3erlich sichtbaren Auffalligkeiten lagen. Auch bei diesen Madchen
scheint die Diskrepanz zwischen Geschlechterraitk Kiaryotyp zu Unsicherheiten bezo-

gen auf die eigene Kdrperwahrnehmung zu fuhren.

6.5. Diskussion der Ergebnisse zu Copingmechanismand dem Umgang mit der
DSD

Bei Jugendlichen mit DSD zeigen sich Zusammenhéamgschen Copingstrategien und
der gesundheitsbezogenen Lebensqualitat und delkoRis psychische und Verhaltens-
probleme. Insbesondere die Akzeptanz als Form adigmzentrierten, aktiven Bewalti-

gung und das emotionszentrierte Coping stehenjnadler Literatur beschrieben, im Vor-

dergrund (Bonica und Daniel, 2003; Compas et D12 Meijer et al., 2002; Moos, 2002).

Eine hohe Akzeptanz wirkt sich auch bei Jugendhch@t DSD positiv aus, wahrend

emotionsreguliertes Coping eher negative Folgendaés psychische und koérperliche
Wohlbefinden hat (Petersen et al., 2006).

Jugendliche mit DSD gehen anders mit ihrer DSD Usngéeichaltrige Jugendliche mit

ihren chronischen Erkrankungen. Es scheint, datsdie Belastungen von Jugendlichen
mit einer DSD von denen mit einer chronischen Kkherik unterscheiden. Jungen und
Madchen mit DSD haben weniger Abstand zu ihrer Bdstheit als chronisch kranke
Jugendliche. Der Geschlechterdualismus von Mann Eral wird bei den meisten

Menschen nicht in Frage gestellt. Jugendliche n8DDmissen sich kontinuierlich mit

dieser rigiden Dualitdt auseinandersetzen und mvitFtage, welchen Ort sie innerhalb
dieses Dualismus einnehmen. Eine mogliche, wenh aypothetische Erklarung ware,
dass diese Auseinandersetzung die Identitatsbildymepdiegend beeinflusst und ein
distanziertes Umgehen mit der DSD erschwert. Balew chronischen Erkrankungen liegt
ein physisches Problem vor, das das psychische W&fidlen beeintrachtigen kann aber
nicht als grundlegend identitatsstiftend angesetieth Mangelnder Abstand wirkt sich in

diesen Fallen nicht negativ auf das psychische Wé&dimden und die Lebensqualitat der
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betroffenen Jugendlichen aus. Insofern handeliagtsrscht um eine inadaquate Bewalti-
gungsstrategie, sondern um eine Auseinandersetmingich, die sich positiv auf das
spatere Leben auswirken kann (Moos, 2002).

Der Unterschied zwischen Madchen mit DSD und Madchet chronischen Erkran-
kungen in der Bewadltigung ihrer Besonderheit istmgrol3er als dies bei den Jungen der
Fall ist. Sie scheinen ihre Besonderheit eher zeptkeren als Madchen mit einer chroni-
schen Erkrankung und sie neigen weniger zu emdéaorfaeaktionen und Wunschdenken.
Die bessere Akzeptanz der Krankheit bei MadchenDSID kann daran liegen, dass sie
weniger Alltagsbeschrankungen ausgesetzt. Jugéediat chronischen Krankheiten sind
haufiger mit strengen Didten und Verhaltensbes&udgen konfrontiert, die die Partizi-
pation am Leben mit anderen Jugendlichen behind@@nweniger emotionale und realis-
tischere Umgang im Vergleich zu Jugendlichen miontschen Erkrankungen kann im
Zusammenhang mit der starkeren intellektuellen Aaselersetzung der Jugendlichen mit
ihrer DSD gesehen werden. Diese aktive Auseinaati®nsg mit der eigenen Besonder-
heit kann eventuell erklaren, dass JugendlicheD8ID trotz der Interferenz der Entwick-
lungsaufgaben selten gravierende psychische Preblmwickeln. Es existierten bisher
keine Erkenntnisse zu Bewaltigungsmechanismen uggntllichen mit DSD. Die Ergeb-
nisse dieser Studie entsprechen aber Studien weicksenen Frauen mit AGS, die zeigen,
dass die Frauen sich aktiv mit ihrer Besonderhgsemandersetzen, diese annehmen und
nicht verleugnen (Frisén et al., 2009, Kuhnle etl8B5). Dabei muss aber beachtet wer-
den, dass es sich um ein Artefakt handeln kannnsleesondere Jugendlichen an der
Studie teilgenommen haben, die sich mit ihrer D3Beamandersetzen. Es gibt Jugend-
liche, die explizit nicht an der Studie teilnehmenliten. Diese Studie stellt ein erstes
Ergebnis dar. Weitere Studien mit verbesserten WRigkungsstrategien kénnen zu einem

anderen Ergebnis kommen.

Die Zusammenhangsanalysen zum stérungsspezifiddnegang mit DSD zeigen, dass
Erfahrungen von Scham und Stigmatisierung bezogédas psychosoziale Wohlbefinden
der Jugendlichen bedeutsamer sind als die Fragepffien sie mit ihrer DSD umgehen.
Jugendlichen, die offen mit ihrer DSD umgehen suhes nicht besser zu gehen als denen,
die diese Besonderheit eher fur sich behalten nedclentraler sind die eigene Bewer-
tung der DSD sowie die erlebten und wahrgenomm@&ueaktionen der Umwelt. Jugend-

liche, die weniger Schamgefiihle haben, haben diB Dft groRer Wahrscheinlichkeit
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schon eher als Teil der eigenen Identitat akzepiied beziehen mdgliche negative Reak-
tionen der Umwelt weniger auf ihre Personlichkeit.

Die Ergebnisse des stérungsspezifischen Umgangsrz&eine signifikanten Unterschiede
zwischen den Diagnosegruppen, so dass die Thesetearwerden kann, dass trotz aller
Heterogenitat der verschiedenen DSD-Formen gloBadbleme existieren wie z.B. Ent-
scheidungen im Zusammenhang mit chirurgischen Eiegrund Auseinandersetzungen
mit Diskrepanzen bezogen auf chromosomale, gonadade anatomische Geschlechts-
merkmale (Hughes et al., 2006). Es ist aber zuHieacdas einige Diagnosegruppen sehr
klein sind, so dass eventuelle Gruppenunterschiécte aufgedeckt werden konnten. In
der Tendenz zeigt sich, dass Madchen mit 46,XY &i3ry ohne Androgenwirkungen
(Untergruppe 2) sowie Jungen mit DSD am meistem Glediihle der Scham und Stigmati-
sierung berichten, wahrend Madchen mit 46,XX Kaypotund Androgenwirkungen
(Untergruppe 1) am wenigsten uber Stigmatisierurggithten.

In der Untergruppe 1 sind haben die meisten MadeineAGS. Dabei handelt es sich um
eine chronische Stoffwechselstorung und fir viedr&fene spielt der DSD-Aspekt keine
oder nur eine geringe Rolle. So sind unter andetteammeisten Jugendlichen mit AGS
fruchtbar und kdnnen in vielen Bereichen den welildh Rollenerwartungen entsprechen.
Auch wenn viele Frauen mit AGS keine Kinder bekomnfidagenfeldt et al., 2008) und
eher mannerspezifische Interesse zeigen (Friséh, @009), so sind sie aber im Vergleich
zu Frauen mit 46,XY Karyotyp nicht mit der Unmoglkeit der Fertilitat konfrontiert.
Zieht man hinzu, dass Madchen mit DSD und Androgekungen (Untergruppe 1 und 3)
eine bessere Lebensqualitat im Bereich des kocperi Wohlbefindens haben so kann die
Hypothese formuliert werden, dass diese viellejobibuster” sind als Madchen ohne DSD
oder die Madchen ohne Androgenwirkungen (Untergeudp

Jungen mit DSD stehen unter einem enormen Konfétsutuck. Fir Jungen ist es im
Jugendalter zentral, stark und mannlich zu seinauszusehen (Oerter und Dreher, 2008).
Diese Mannlichkeit sehen Jungen mit DSD bei siclyrand der Genitalfehlbildung oft

eingeschrankt und versuchen dies in der Offentédtdu verdecken.

6.6. Diskussion der Ergebnisse zu medizinischen Mag8hmen bei Jugendlichen mit
DSD

Generell lassen sich aus den Ergebnissen zu deizimschen Mal3nhahmen nur begrenzt
Konsequenzen ableiten. Insbesondere die Frage derciBedeutung und dem Einfluss
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chirurgischer Eingriffe auf das Wohlbefinden von ndehen mit DSD wird von Betrof-
fenen und Eltern aber auch medizinischen und psg#ialen Fachkraften als zentraler
Aspekt formuliert. Bisher sind alle Studien gestdréi nitzliche Ergebnisse im diesem
Bereich zu liefern. Auch in dieser Studie ist efgaund der Heterogenitat von Diagnosen,
Operationszeitpunkten- und arten nicht gelungefrieenstellende Ergebnisse zu liefern.
Die im Ergebnisteil darstellten Ergebnisse zu medizhen Interventionen haben deskrip-
tiven Charakter. Es ist nicht gelungen zwischerr sd&dinen Gruppen, die statistische
Berechnungen unmaglich machen und groR3eren Grupygen, die inhaltlich nicht sinn-
voll sind, einen befriedigenden und statistischbsaen Analyseweg zu finden. Letztend-
lich muss aufgrund dieses Dilemmas an erster SteeForderung nach einheitlichen
Kriterien im Bereich der Behandlung gestellt werdem in der Zukunft systematischere
Analysen anstellen zu kénnen. Momentan hat jededbitung ihre ,eigene Politik® was
den Umfang und Zeitpunkt von Operationen bei Kindand Jugendlichen mit DSD
angeht. Einerseits existiert die Forderung naclereindividualisierten Behandlung im
Bereich DSD, die neben anatomischen, atiologiseheh kulturelle und soziale Faktoren
in die Entscheidungsfindung und Behandlungsplareinezieht (Mieszczak et al., 2009).
Auf der anderen Seite besteht auch die Notwendigkeheitlicherer Behandlungsleit-
linien, insbesondere im Feld der konstruktiven Qigie, um tber das Niveau der Einzel-
fallevidenz bei Entscheidungen fir oder gegen Qeran hinaus zu kommen. Diese

Balance stellt eine der gréf3ten HerausforderungeeBereich Forschung und Praxis dar.

6.6.1. Pharmakologische Induktion der Pubertatsesiing

Vor allem bei Jugendlichen, bei denen die pharn@ksthe Induktion der Pubertét not-
wendig war, kommt es zu Einschrankungen des psgeimden Wohlbefindens und der

sexuellen Entwicklung. Dies mag damit zusammenhé&ndass bei ihnen die sichtbaren
pubertaren Veranderungen spater eintreten. Dieatgréthied wird von den meisten als
stigmatisierend und belastend erlebt (Patton untkli2007). Auch wenn Jugendliche
einerseits nach Individualitat streben, so istAlieleszenz durch einen starken normativen
Druck nach Anpassung charakterisiert. Jugendlichew sich nicht von Gleichaltrigen

unterscheiden. Scham und Stigmatisierung beeiritgggch das psychosoziale Wohlbe-
finden. Viele Jugendliche mit DSD vermeiden einéeim¢ Kommunikation tber ihre

Storung und leben mit einem Geheimnis, was weit&teeass flr den einzelnen mit sich

bringt. Zusatzlich kénnen Nebenwirkungen der Horereatztherapie das Wohlbefinden

88



beeintrachtigen, da die meisten Jugendliche im-laidel-use” mit Sexualhormonen

behandelt werden, da randomisierte Studien bei [2R8[2n.

6.6.2. Chirurgische Eingriffe bei DSD

Es wurde kein negativer Einfluss operativer Eirigrduf das psychosoziale Wohlbefinden
und die sexuellen Aktivitdten bei Jugendlichen B8D nachgewiesen, auch wenn es in
der Literatur Hinweise auf einen solchen Einflugdst §Oner et al., 2009, Wang et al.,
2009). Entgegen eigener Erwartungen sind die Eigebrder operierten Jugendlichen in
manchen Bereichen sogar besser als die der nienteoien Jugendlichen. Wir vermuten,
dass Jugendliche sich aufgrund des normativen Broékschnell fir irreversible Inter-
ventionen entscheiden. Diese Beweggrinde solltenatd nicht zwangslaufig zu frihen
chirurgischen Maflinahmen in der Kindheit fihren. Aesichten von Erwachsenen ist
bekannt, dass viele von ihnen friihere operativeridafen im Jugendalter bereuen, selbst
wenn sie ihr Einverstandnis gegeben und den Eingrilugendalter gewinscht haben.

Bei der Einschatzung der Ergebnisse bezogen algediendheitsbezogene Lebensqualitat
sollte beachtet werden, dass mit dem KINie Lebensqualitat bezogen auf die letzten
sieben Tage untersucht wird, so dass sehr weitkliegende Ereignisse wie medizinische
Interventionen im Neugeborenenalter und in der Keidkeine Auswirkungen zeigen,
diese sich aber auf andere Lebensbereiche denmsehriken kdnnen. In den Einzelfallen
(vgl. 5.8.1.) wird deutlich, dass bei akuten Belagen, die Lebensqualitat eingeschrankt
ist. Bisher existieren nur Querschnittstudien za éeiswirkungen von Operationen bei
DSD. Es ist unbekannt, ob die unterschiedlichenaBdlhungsmethoden zu den verschie-
denen Zeitpunkten die Unterschiede zwischen deiclden von heute Erwachsenen und
Jugendlichen erklaren. Generell scheint es abét s zu sein, dass eine Operation in der
Vergangenheit zwangslaufig zu einem eingeschranktehlbefinden fuhrt, sondern dass
eine Vielzahl von unterschiedlichen Einflussfaktoreine Rolle spielen. Nur in gut
geplanten Langzeitstudien wird es mdglich sein Adiswirkungen von operativen Eingrif-
fen sinnvoll zu bewerten. Hierbei zeigt sich dietWendigkeit einer Verpflichtung der
operativen Fachkrafte, selber im Rahmen von aulstien Falldokumentationen und

regelmafigen Nachuntersuchungen, diesem Ansprueblgezu werden.
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6.7. Methodendiskussion und Beschrankungen der Stiel

Methodische Méangel und Grenzen muissen bei derpietittion der Daten beachtet wer-
den. Es handelt sich nicht um eine reprasentatwelesn um eine naturalistische Studie,
so dass die Verallgemeinerbarkeit der Aussagenhbéskt ist. Insbesondere die Gruppe
der Madchen ohne Androgeneffekte (Untergruppe #)dia Gruppe der Jungen mit DSD

sind kleiner als erhofft, so dass mégliche Unteestd zwischen den verschiedenen Diag-
nosegruppen verdeckt sein konnen. Madchen ohneo@adeffekte sind oft nicht Gber

ihre Diagnose aufgeklart, wodurch eine Teilnahmeuaserer Studie nicht moglich war.

Auch Jungen mit DSD haben seltener als erwartigietgdmmen, maglicherweise weil da

viele Eltern bei ihren Kindern ,nur* die Penisfeidlung sehen und den Begriff DSD bzw.

Intersexualitat in diesem Zusammenhang ablehnen.

Statistisch haben sich keine Unterschiede zwisdnegen mit DSD und Jungen der Refe-
renzgruppe im Bereich des psychosozialen Wohlbefiadgezeigt, auch wenn sich zum
Teil in den Mittelwerten Klinisch bedeutsame Einsetkungen der Jungen mit DSD

abzeichnen, die plausibel erscheinen. Aufgrund seéw kleinen Fallzahl wurden diese
Ergebnisse aber nicht signifikant. Zukinftige Sémdisollten auf diese beiden Gruppen

eine verstarkte Aufmerksamkeit richten.

Es ist davon auszugehen, dass ein Rekrutierungsbibsgt. Es existieren keine Informa-
tionen Uber Jugendliche, die von ihren behandeldteten und Arztinnen zu der Studie
eingeladen wurden, aber nicht teilgenommen habsrbeSteht die Vermutung, dass sich
diese Jugendlichen mit DSD von denen unterscheidiensich fir eine Teilnahme ent-
schlossen haben. Mdglicherweise haben sie mehidPnebund Belastungen, so dass das
recht gute Abschneiden auf dem Gruppenniveau inei8lee des psychosozialen Wohlbe-
findens damit erklart werden konnte. Vielleichtlist&ir die Jugendlichen, die eine Teil-
nahme abgelehnt haben, eine Befragung eine zut@Aielastung dar, der sie sich nicht
aussetzen wollten. Andererseits besteht auch diglidhi&eit, dass gerade die Jugend-

lichen, denen es gut geht, eine Teilnahme eheralntigiist.

Bei dieser Studie handelt es sich um eine Quergehmebung, so dass alle Jugendlichen

zum Zeitpunkt der Befragung an einem ganz andewumktPstehen. Wahrend bei einigen

konstruktive Operationen weit zurtick liegen, simel Isei den anderen Jugendlichen das

aktuelle Thema. Einige Jugendliche haben geradeilwen DSD erfahren, andere sind

damit aufgewachsen. Um den intraindividuellen Mgfrland Reaktionen auf akute Belas-
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tungen erheben zu koénnen, waren in der Zukunft keibgfudien notwendig. Dartber
hinaus bestehen Grenzen im Bereich der standatdisi8efragung. In Rahmen solcher
Langzeitstudien ware die parallele Erfassung catalgér Daten winschenswert, um ein

besseres Verstandnis Uber das individuelle Wohibefi der Jugendlichen zu erhalten.

Die Anwendung generischer Verfahren im ZusammenhaingdDSD wurde in der Ver-
gangenheit oft kritisiert, da sie nicht sensibejjaggiber den spezifischen Problemen bei
DSD seien. Der Zusammenhang zwischen DSD-speztfis€inagen und den Fragebégen
zur Lebensqualitat und psychischen Gesundheit (lEab2) legitimiert den Einsatz gene-
rischer Instrumente bei Studien mit JugendlichenD&D. Es wird dennoch deutlich, dass
parallel spezifische Fragen zum Umgang, der Sedétaind Partnerschaft gestellt werden
missen, um ein ganzheitliches Bild von der Lebémesson und —welt der Jugendlichen zu
bekommen. Aus diesem Grund empfiehlt sich die Ardueg einer Mischung generischer

und diagnosespezifischer Verfahren (Meyer-Bahld@@p).

6.8. Ausblick

Die Frage eines mdglichen protektiven Effekts dé&mptalen Androgenwirkung auf das
psychische Wohlbefinden und die Lebensqualitattesahh der Zukunft in verhaltens-
endokrinologischen Studien naher untersucht werdeiferdem sollte der Einfluss und
die Abwesenheit von Sexualhormonen auf das kogberlund psychische Wohlbefinden

bei Menschen mit DSD systematischer analysiert arerd

Da es sich bei chirurgischen Interventionen umkeintroverses Thema im Bereich DSD
handelt, waren kontrollierte Untersuchungen notugndie aufgrund ethischer Aspekte
nicht umsetzbar sind. Daher misste eine systerhatisd&ekrutierung unter Einbeziehung
des Operationszeitpunktes, der Operationsform wndHéufigkeit der Operationen erfol-
gen, um Aussagen Uber die langfristigen Auswirkandeser Interventionen machen zu
konnen. Daflr stellt sich aber die Notwendigkeitnvbangzeitstudien, die von den
Behandlungszentren initilert werden mussen. Furddieen mit DSD, insbesondere wenn
Operationen durchgefiihrt werden, missen regelnréiguntersucht werden, sowohl auf
der kérperlichen Ebene, als auch im Bereich deshmsozialen Wohlbefindens, dem Kor-

perbild und im Bereich der psychosexuellen Entwinil
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Auch wenn keine psychologischen Einschrankungedibgendlichen mit DSD auf Grup-
penebene gezeigt werden konnten, so werden ihreifisppen Bedurfnisse deutlich.
Jugendliche brauchen insbesondere UnterstitzungldreiFragen Scham und Stigmati-
sierung sowie bei dem Umgang mit dem normativercikrden sie erleben. Diese Punkte
missen proaktiv von dem Behandlungsteam aufgegrifferden, da Jugendliche sie in
den seltensten Fallen selber ansprechen. Die Mahtea Jugendlichen spricht nicht von
selber Uber eigene Probleme im Zusammenhang mia8git, Aussehen und Nebenwir-
kungen der medizinischen Behandlungen. Behandleags missen diese Themen behut-

sam und empathisch mit den Jugendlichen erarbeiten.

Die Ergebnisse zum Coping und dem spezifischen Wogardeutlichen, dass die prob-
lemzentrierten und aktiven, auf Akzeptanz basiezan€opingmechanismen bei den
Jugendlichen mit DSD gestéarkt werden mussen, um eptimale psychosoziale Anpas-
sung zu gewahrleisten. Die Jugendlichen missen Besonderheit als Teil von sich
akzeptieren, um selbstbewusst und eigenverantalofintscheidungen treffen zu kénnen.
Dazu gehort, dass die Jugendlichen so friih wie ietdgiber die Details ihrer DSD auf-
geklart werden. Nur so kdnnen sie selber Verantwgrtfr sich und ihren Kdper tber-

nehmen und Entscheidungen im Zusammenhang mit misdizen Interventionen treffen.

Aufgabe der Fachkréfte ist es, die Jugendlichen D8D ernst zu nehmen mit ihren
Angsten, Problemen und Bedurfnissen. Die BehandiamyJugendlichen mit DSD st in
der Kinder- und Jugendmedizin verortet, wo nochwiehgkeiten vorhanden sind, auf die
spezielle Ubergangssituation von Jugendlichen gielzen. Haufig fallt es den Fachkraften
schwer, den Entwicklungsschritt vom Kind zur Judeheén nachzuvollziehen und den
eigenen Umgang zu verandern und mehr Verantworangden Eltern auf die Jugend-
lichen zu Ubertragen. Ziel sollte es sein, die ddiehen als Experten und Expertinnen zu
sehen bzw. sie in dieser Entwicklung zu unterstitfester Bestandteil daflr sind vor
allem eine ehrliche und altersgerechte Aufklarubgridie eigene korperliche Entwick-
lung.

Bei DSD handelt es sich um einen Bereich mit vidlerbekannten und Unsicherheiten.
Daraus ergibt sich aus eigener klinischer ErfahrdiegForderung, dass in den Behand-
lungszentren alle beteiligten Fachdisziplinen ingean Austausch stehen, um gemeinsam

mit den Jugendlichen zu zufriedenstellenden Behengdiverlaufen zu kommen.
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Hormonelle, chirurgische und psychologische Behamglimissen auf die individuellen
Bedurfnisse der Jugendlichen zugeschnitten wer8eithe individuellen Fahrplane flur
den einzelnen sollten in der Behandlung und Begpamwickelt werden und regelméafige
Kontrollen, Monitoring, ethische Aspekte und einentinuierliche Aktualisierung der

Einwilligung beinhalten.
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VIl. Zusammenfassung

Diese Studie stellt einen ersten Versuch dar, digaton und die Bedurfnisse von
Jugendlichen mit DSD zu beschreiben. Stérungen Gkeschlechtsentwicklung (DSD)
umfassen eine heterogene Gruppe angeborener Ahwngieh der geschlechtlichen
Determinierung und Differenzierung. Gemeinsamesri€eithen dieser Stérungen ist die
fehlende Ubereinstimmung zwischen chromosomalemadmlem und phanotypischem
Geschlecht. Neben der Auseinandersetzung mit d& K@nmt es bei Jugendlichen zu
einer Interferenz der allgemeinen Entwicklungsabégades Jugendalters (z.B. Sexualitat,
Partnerschaft) und Anforderungen im Zusammenhangleri DSD (z.B. Ausbleiben der
korperlichen Pubertatsentwicklung). Insbesondere¢ der Pubertatsentwicklung wird
Jugendlichen mit DSD ihr ,Anderssein* bewusst. @andBereichen der Lebensqualitat und
der psychischen Gesundheit unterscheiden sichugjendilichen mit DSD nicht grundle-
gend von Gleichaltrigen. Dies kann damit zusammegéd, dass Jugendliche mit DSD
ihre Besonderheit nicht verdrangen und sich aktiv it auseinandersetzen, was sie
vermutlich vor schwereren psychischen StorungeritgthDie Jugendlichen bendtigen
Unterstitzung beim Aufbau akzeptierender und akt@epingmechanismen. Im Bereich
des psychischen Wohlbefindens scheinen die Jugdedlimit DSD &hnliche Einschran-
kungen zu erleben wie Gleichaltrige ohne DSD. Dehnwird sichtbar, dass Jugendliche
mit DSD spezifische Probleme haben. Dies zeigt gahallem in den zentralen Entwick-
lungsaufgaben der Jugendlichen. Sie haben Prohlemem Bereich Partnerschaft, beim
Aufbau einer eigenen Sexualitat und auch bei desefandersetzung mit dem eigenen
Kdrper. Diese Ergebnisse geben einen Hinweis agihEmbereiche, die in der Zukunft

zentral in der Beratung und Behandlung von Jugeheii mit DSD sein missen.
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1. Tabellen

Tabelle 2: Instrumente

Messinstrument Zielgruppe Literatur Unterskalen & psychometrische Eigenschaften Modifizierungen Kontroll- und
Normdaten

Gesundheitsbezogene Lebensqualitat

KINDL R Fragebogen  Kiddo- Ravens- 6 Unterskalen: Kdrper, Psyche, Selbstwert, Familie, verfigbar aus KiGGS

zur Erfassung der KINDL® Sieberer & Freunde, Schule; Cronbach’s alpha: .70 biso = (Ravens-Sieberer et al

Lebensqualitat bei Selbstbeurtei- Bullinger, .80; Validitat: r > .60 2007a)

Kindern und lung: 13-16 2000; Ravens-

Jugendlichen Jahre Sieberer, 2001

Psychische Gesundheit

Selbstbeurtei-
lung: 11-16

Jahre

Strengths and Health
Questionnaire (SDQ)

Goodman et 5 Skalen: Emotionale Probleme,
al., 1998;
Woerner et al., Verhaltensprobleme mit Gleichaltrigen, prosoziales

2002 Verhalten; Validitat (dt. Version): r = .77 bis r.82

eingesetzt ab 13

Verhaltensprobleme, Hyperaktivitat,

verfugbar aus KiGGS$
(Ravens-Sieberer et al
2007b)

Copingmechanismen

Selbstbeurtei-
lung: 8-16

Jahre

CODI

Petersen et al., 6 Copingstrategien: emotionale Reaktion, kognitiveingesetzt 13-16
2004 palliative Copingmechanismen, Akzeptanz, Jahre, ,Krankheit"
Abstand, Wunschdenken, Vermeidung; Cronbachigurde durch

Alpha: o = .69 bisa = .83 Bezeichnung von

Jugendlichen ersetzt.

verfligbar aus
DISABKIDS-Studie
(Petersen et al., 2006)
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Kontroll- und

Messinstrument Zielgruppe Literatur Unterskalen & psychometrische Eigenschaften Madifizierungen

Normdaten
Geschlechtsidentitat
Utrecht Gender Selbstbeurtei- Cohen- Einfaktorielle Lésung verfigbar aus der

Dysphoric Scale
(UGDS)

lung ab 12
Jahre

(Jugendliche)

Kettenis und
van Goozen,
1997

Schulbefragung sowie
Jugendliche mit
Geschlechtsidentitats-
stdérung aus den
Niederlanden (Cohen-
Kettenis,

unveroffentlicht)

Korperbild
Body Image Scale Selbstbeurtei- Lindgren und 3 Skalen: primére Geschlechtsmerkmale, sekundére eingesetzt verfugbar aus der
(BI-1) lung: ab 12 Pauly, 1975  Geschlechtsmerkmale, hormonabhangige Kérpermerkmaleab 13 und Schulbefragung
Jahre Cronbach’s Alphao = .68 bisa = .88 alter
DSD-Fragebdgen
DSD-Fragebogen fir  Jugendliche - Bereiche: soziographische Daten, neu entwickelt, max. verfligbar aus der
Jugendliche (13-16) mit Freunde/Freundinnen, Sexualitat, Wissen Uber 53 Items Schulbefragung
DSD DSD, medizinische/chirurgische Behandlungen im
Zusammenhang mit DSD, Sexualitat, Umgang und
Erfahrungen mit DSD
Fragebogen behandelnder - Bereiche: Schwangerschaft und Geburt, Diagnostilgeu entwickelt, max.

“Medizinische Daten”

Arzt/behandeln
de Arztin

Behandlungsgeschichte, aktuelle Befunde

64 ltems
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Tabelle 5: Lebensqualitat: Mittelwertvergleiche nze@dsche Interventionen

OP vs! Keine OP  Genital- Keine Induzierte ~ Spontane
konstruk-  Genital- Pubertat?®  Pubertat?
tion vs. ! konstuktion vsl

N 54 6 40 20 26 26

Korper 71,52 (18,24 72,92 (21,53) 71,41 72,19 69,23 71,39
(18,88) (17,85) (17,67) (20,09)

Psyche 79,86 (15,44) 71,88 (12,96) 80,78 75,63 76,68 80,29
(14,74) (16,21) (17,01) (14,44)

Selbstwert 61,81 (15,39 48,96 (18,29) 61,41 58,75 58,89 61,3 (14,90)
(15,88) (16,52) (14,05)

Familie 83,56 (13,75, 77,08 (10,94) 82,34 84,06 (9,61) 82,69 (14,5) 85,1 (13,00)
(15,24)

Freunde 71,41 (16,94 65,63 (15,18) 72,97 66,56 68,03 71,39
(16,16) (17,48) (19,23) (13,48)

Schule 62,87 (17,92, 60,42 (30,53) 60,30 66,88 62,0 (19,92) 63,02
(17,32) (22,22) (15,52)

Gesamtwert 71,96 (10,27, 66,15 (6,55) 71,72 70,68 (10,3) 69,58 72,33 (8,84)
(10,07) (10,93)

Gesundheitsbezogehebensqualitat - Kiddo-KINDE Selbstbeurteilunthdhere Werte = bessere

Lebensqualitat), Mittelwert (SD); * g 0,05, ** p< 0,01, *** p < 0,001,t-Test Vergleich Interventionen,

“hei acht Jugendlichen hatten wir keine Informatiotiber die Pubertatsinduktion

Tabelle 7: Psychische Gesundheit: Mittelwertverieimedizinische Interventionen

OP vs! Keine OP Genitalkons- Keine Induzierte  Spontane
truktion vs.'  Genital- Pubertat?  Pubertat?
konstuktion | vs.
N 54 6 40 20 26 26
Emotionale Pr. 2,54 (2,28) 2,17 (2,49) 2,38(2,1) 2,75 (2,65) 3,15(2,62) 2,23(2,03)
Verhaltensprobl. 1,76 (1,03) 2,33(0,82) 1,80(1,09) 1,85(0,88) 1,96 (1,11) 1,62 (0,94)
Hyperaktivitat/ 3,30 (2,02) 5,00 (1,90) 3,40(1,97) 3,60(2,28) 13,31(2,17) 3,42 (1,92)
Aufmerksampr.
Verhaltenspr. P. 2,52 (1,88) 2,00(0,89) 2,38 (2,03) 2,65(1,27) 3,19(1,79) 2,12 (1,75)
Prosoz. Verhalter 8,31 (1,50) 8,17 (1,47) 8,20(1,64) 8,50 (1,15) 8,23 (1,45) 8,42 (1,53)
Gesamtwert 10,11 (5,09) 11,50 (2,59) 9,95 (5,00) 10,85 (4,75) 11,62 (5,05) 9,38 (4,93)

Psychische Gesundheit - SDQ Selbstbeurtgi{niedrige Werte = weniger Verhaltensprobleme; prades
Verhalten umgekehrt), Mittelwert (SD); *$0,05, ** p< 0,01, *** p < 0,001,t-Test Vergleich

Interventionen’bei acht Jugendlichen hatten wir keine Informatiotiber die Pubertatsinduktion
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Tabelle 9: Geschlechtsidentitat: Mittelwertvergheanedizinische Interventionen

OP vs! Keine OP  Genitalkons- Keine Induzierte Spontane
truktion vs.>  Genital- Pubertat? Pubertat?
konstruktion 'vs!
N 54 6 40 20 26 26
Gesamtwert 18,3 (4,9) 17,5(2,4) 18,5 (55) 17,6 (2,5) 19,1 (4,1) 17,9 (5,6)

Geschlechtsidentitat - UGDS (hdhere Werte = wergjeherheit der eigenen Geschlechtsidentitét),
Mittelwert (SD), * p< 0,05, ** p< 0,01, *** p < 0,001,t-Test Vergleich Interventionefbei acht

Jugendlichen hatten wir keine Informationen tUberRlibertatsinduktion

Tabelle 11: Kérperbild: Mittelwertvergleiche mediiche Interventionen

OP vs! Keine OP Genitalkons- Keine Induzierte Spontane
truktion vs.!  Genital- Pubertat? Pubertat®
konstuktion  vs!

N 54 6 40 20 26 26
Gesamt-wert 2,27 (0,62) 2,74 (0,29) 2,31(0,53) 2,33(0,76) |2,38(0,75) 2,20 (0,50)
Primare 2,36 (0,74) 2,36(0,37) 2,36 (0,57) 2,36(0,92) 2,52 (0,90) 2,20 (0,52)
Geschl.
organe
Madchen
(N=54)
Primare 2,61 (0,79) 2,61 (0,79) 3,83 (-) 2,46 (0,60)
Geschl.
organe
Jungen (N=6)

Korperbild (niedrigere Werte = besseres Kérperbitg) < 0,05, ** p< 0,01, *** p < 0,001,t-Test

Vergleich Interventionerfbei acht Jugendlichen hatten wir keine Informatioiiber die Pubertatsinduktion
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Tabelle 13: Freundschaft, Partnerschaft & sexuwdttevitat: Vergleiche der

medizinischen Interventionen

OP vs. Keine OP  Genital- Keine Induzierte Spontane
konstruk-  Genitalkons- Pubertat’ Pubertat
tion vs. truktion VS.

N 54 6 40 20 26 26

Hast Du...

... eine/n besten Freund 72,2 100 (N=6) 75,0 75,0 (N=15) 57,7 88,5
Freundin? (N=39) (N=30) (N=15) (N=23)

... eine/n festen Freund; 14,8 (N=8) 33,3 (N=2) 17,5 (N=7) 15,0 (N=3) 3,8(N=1) 19,2 (N=5)
Freundin?

...Dich jemals verliebt? ' 68,5 83,3 (N=5) 75,0 60,0 (N=12) 53,8 84,6

(N=37) (N=30) (N=14) (N=22)

...Dich jemals mit jmd. 50,0 66,7 (N=4) 52,5 50,0 (N=10) 38,5 61,5
verabredet, in den Du | (N=27) (N=21) (N=10) (N=16)
verliebt warst?

...jemals jmd. mit Zunge 38,9 16,7 (N=1) 47,5 15,0 (N=3) 23,1 (N=6) 50,0
gekusst? (N=21) (N=19) (N=13)
...jemals mit jmd. in den 40,7 33,3 (N=2) 47,5 25,0 (N=5) 23,1 (N=6) 53,8

Du verliebt warst (N=22) (N=19) (N=14)
geschmust?

...Petting gemacht? 25,9 0 30,0 10,0 (N=2) 15,4 (N=4) 30,8 (N=8)

(N=14) (N=12)

...Geschlechtsverkehr 11,1 (N=6) O 12,5 (N=5) 5,0 (N=1) 0 19,2 (N=5)
gehabt?
...Dich selbstbefriedigt? 18,5 33,3 (N=2) 20,0 (N=8) 20,0 (N=4) 19,2 (N=5) 15,4 (N=4)

(N=10)

Freundschaft, Partnerschaft und sexuelle Aktivit4% der Antworten mit ja)bei acht Jugendlichen hatten

wir keine Informationen tber die Pubertatsinduktion
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Tabelle 15: Coping: Mittelwertvergleiche medizirhiscinterventionen

OP vs! Keine OP Genitalkon- Keine Induzierte ~ Spontane
struktion Genitalkons- Pubertat®  Pubertat?
vst truktion vst

N 54 6 40 20 26 26
Akzeptanz 71,20 63,89 71,71 73,72
(21,35) (26,18)  (20,89)  ©0804(23:66)67,1(23.03) ;g 75y
Vermeidung 47,41 50,0 47,12 53,21 41,51
@473) (3613) (24,00  8750928) (o345 (2583)
kognitiv-palliative 33,87 24,17 32,56 33,5 (16,79) 36,73 28,85
Bewaltigungsstrategi (15,08) (17,51) (14,91) ' ' (15,87) (12,67)
Abstand 40,02 41,67 41,56 37,5 (20,38) 36,78 44,07
(19,3) (23,61) (19,24) ' ' (20,94) (18,10)
Emotionale Reaktion 26,49 33,33 24,68 32,08 (20,6) 29,97 23,56
(17,22) (18,07) (14,97) ' "/ (20,31) (15,36)
Wunschdenken 55,19 58,33 59,62
(31.4) (29.34) 56,2 (30,63) 54,17 (32,39) (29,69) 52,56 (31,6)
Allgemeines Coping '3 69 (1,21) 3,50 (1,38) 3,76 (1,17) 3,50 (1,32) 3,40 (1,29) 3,92 (1,09)

Coping — CODI Selbstbeurteiluiflgdhere Werte stehen im Zusammenhang mit Anwendingg
spezifischen Bewaltigungsstrategie), Mittelwert JSDp < 0,05, ** p< 0,01, *** p < 0,001,t-Test

Vergleich Interventionerfbei acht Jugendlichen hatten wir keine Informatiotiber die Pubertatsinduktion

Tabelle 17: Umgang mit DSD (Faktorenlésung): Diagggyuppenvergleich

DSD all girls EED-XX—P- II?EzD-XY—C— EED-XY—P- II\DASLIZD—XY-P-
N 54 29 7 18 6
Scham/Stigmatisierufc .24 (.95) .11 (1.01) -.14 (.92) .10 (.91) -21 (1.4)
Offenheif -.04 (1.0) -.22 (.91) -.47 (1.05) .38 (1.4) .35 (1.01)

2hohere Werte = mehr weniger Scham und StigmatisigPhéhere Werte = offenerer UmgarngNOVA
fiir Vergleich der vier Diagnosegruppédie Klassifizierung der Diagnosegruppen erfolgtelmiaryotyp
(XX/XY), Androgenisierungszeichen (partielle EffektP/keine Effekte=C) und Erziehungsgeschlecht

(weibliche bzw. female=F/ménnlich bzw. male=M)
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Tabelle 18: Umgang mit DSD (Faktorenldsung): Mittettvergleiche medizinische

Interventionen

OPvs! Keine Genitalkons- Keine Induzierte Spontane
oP truktion vs.>  Genitalkons- 'Pubert&t Pubertat?
truktion vsl!

N 54 6 40 20 26 26

Scham/Stigmatisierufic .04 -.40 .08 (1.08) =17 (.78) -.14 (1.05) .07 (.98)
(2.01) (.84)

Offenheif .09 -.96 .16 (.85) -.36 (1.21) .26 (1.06) -.25 (.80)
(.97)* (:93)

ahohere Werte = mehr weniger Scham und StigmatisgePhohere Werte = offenerer Umgang, 1,05,
**p < 0,01, ** p< 0,001, -Test Vergleich Interventionefhei acht Jugendlichen hatten wir keine

Informationen Uber die Pubertatsinduktion

Tabelle 19: ZusammenhahgINDLR, SDQ, Kérperbild mit Umgangsfaktoren

Scham/ Stigmatisierund Offenheit”
Gesundheitsbezogene Lebensqualitat - Kiddo- .595** .054
KINDL ®/Gesamtwert
Psychische Gesundheit - SDQ/Gesamtivert -.650** -.109
Korperbild — Gesamtwett -.381* 041
Geschlechtsidentitat — UGDS/GesamtWert -.010 .030

*p < 0.05, ** p< 0.01, *** p < 0.001,% positive Werte = wenig Scham/Stigmatisieruhgositive Werte =
mehr Offenheit®Pearson-Korrelatiort,héhere Werte = bessere Lebensqualitaedrigere Werte = weniger
Verhaltensprobleméniedrigere Werte = besseres Kérperblihohere Werte = weniger Sicherheit der

eigenen Geschlechtsidentitat)

114



2. Fragebogen

2.1. DSD-Fragebogen fur Jugendliche (inkl. Body-ge&cale 1, Soziale Unterstiitzung -
SS-A)

Klinische Evaluationsstudie:

Medizinische und chirurgische Behandlungsergebnisse,

psychosexuelle Entwicklung und gesundheitsbezogene Lebensqualitat NETZWERK

bei Stérungen der somatosexuellen Differenzierung INTERSEXUALITAT
P br. med. U, Thyen

Studienleiterin: PD Dr. med. Ute Thyen A i

Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Liibeck, B ey oy 2debura

Klinik fur Kinder und Jugendmedizin e s Sesen

Ratzeburger Allee 160 Siensakretanat S, Loronz o

23538 Lubeck :;K\:ai[;:"lsolr-egzu%)ngggia.ukl.mu-lueheck.de
Fax: 0451- 5006867

Fragebogen fur Jugendliche (13-16 Jahre)

Hallo,

vielen Dank, dass Du bei dieser Untersuchung mitistac

Bevor Du startest, hier ein paar wichtige Hinweisélr Dich:

*  Wir verwenden immer den Begriff ,besondere Gesditlmntwicklung®. Wir befragen
Menschen, die sehr unterschiedliche Ursachen férBlesonderheit haben. Da ist es
schwer einen Begriff zu finden, den alle gut undgead finden. Wir haben uns fir den
Begriff ,besondere Geschlechtsentwicklung” entsdare Falls Du einen besseren
Begriff benutzt oder kennst, freuen, wir uns, wé&nnihn in dem Fragebogen
aufschreibst

* In dem Fragebogen findest Du immer wieder Fragdfasten, bei denen Du die
Moglichkeit hast all das zu schreiben, was Dir nathtig ist.

* Wenn Du ein Wort oder einen Satz nicht verstehatjef einfach den Psychologen oder
die Psychologin, der/ die Dich bei der Untersuchbegeut. Auch bei anderen Fragen
hilft er/ sie gerne.

» Bitte beantworte alle Fragen vollstandig!

Datum: Beantwortung des Fragebogens

TTMMJIJJJ
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Fragen zu Dir

1.

4.

Wie alt bist Du?

Jahre

Wie grol3 bist Du?

cm

Wie viel wiegst Du zur Zeit?
kg
Welche Sprache wird bei Dir zu Hause meistens ggrochen?
[ ] Deutsch
[ ] andere Sprache, welche ?
Welche Schule besuchst Du?
[ ] Grundschule
| ] Férderschule/ Sonderschule
[ ] Hauptschule
| ] Realschule
[ ] Gesamtschule
[ ] Gymnasium
[ ] Berufsfachschule/ Lehre
[ ]andere, welche?

[ ] keine

Wenn Du noch in die Schule gehst, in welche Klges gehst Du?
Ich gehe indie| | | Klasse.
Wie sind Deine Leistungen in der Schule insges#Pn

[ ] sehr gut

[ Jout

[ ] mittelmaRig
[ ] schlecht
[ ] sehr schlecht

116



8. Hast Du die Mdglichkeit, ins Internet zu gehenfMehrfachnennungen maglich)
[ ] Nein
[[]Ja
wenn jawo gehst Du meistens ins Internet?
[ ] zu Hause
[ ]in der Schule
[ ]im Jugendclub
[ ]in der Bucherei
[ ]im Internetcafe
[ ] andere Méglichkeit, wo ?
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Fragen zu Freundschaften und Deiner Familie

Als nachstes kommen ein paar Fragen zu Deinen Frelgsohaften und zu Deinen Kontakten
mit anderen Menschen.
9. Wie viele Freunde und Freundinnen hast Du?

[ ]ich habe mehFreunde und Freundinnen als andere Jugendliche

[ ]ich habe &hnlich vielEreunde und Freundinnen wie andere Jugendliche

[ ]ich habe wenigeFreunde und Freundinnen als andere Jugendliche

[ ]ich habe kein€reunde und Freundinnen = bitte weiter mit Frage 13
10. Mit wem schlie3t Du am haufigsten Freundschaften?

[ ] mit Madchen

[ ] mit Jungen

[ ] mit Madchen undungen

D mit Jugendlichen mit einer besonderen Geschlenhscklung/ Intersexualitat
11. Hast Du einen besten Freund oder eine beste Freum®

[ ] nein

[ ] nein, aber ich hatte gerne eine/n

[ ]ja, eine Freundin

[ ]ja, einen Freund

D ja, eine beste Freundin urthen besten Freund

[ ] weiR nicht
12. Hast Du einen festen Freund oder eine feste Freumd{Liebesbeziehung)?

[ ]nein

[ ] nein, aber ich hatte gerne eine/n

[ ]ja, eine Freundin

[ ]ja, einen Freund

[ ] weiR nicht
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13. Fragen zur wahrgenommenen sozialen Unterstitzgr(nach Laireiter, 1996)

Es folgt nun eine Reihe von Aussagen, wie man Bbeaiegen von Menschen zu ihrer Familie
und ihren Freunden beschreiben kdnnte. Uns interess, wie weit diese Aussagen Dein
Verhéltnis zu diesen Menschen beschreiben. Lies @#shalb bitte jeden der folgenden Satze
durch und beurteile, wie weit Du der jeweiligen Asege zustimmst oder sie ablehnst.

Es gibt keine richtigen oder falschen Losungen. Uksmmt es nur darauf an, zu erfahren,

wie Du die einzelnen Aussagen aus Deiner Erfahrubgurteilst.

Wenn bei den folgenden Fragen ,mein Freund/ meinedundin® steht, meinen wir Deinen
festen Freund/ Deine feste Freundin (Liebesbezielgin

Falls Du gerade keinen festen Freund oder keinetie&reundin hast, lass die entsprechenden
Fragen bitte aus.

Ich stimme Ich stimme Ich stimme . J6ln ST
- uberhaupt nicht
stark zu zu nicht zu U

Meine Freunde respektieren | | [ ]
mich.
Meine Familie kimmert sich [ |

sehr stark um mich.

Mein Freund/ meine Freundin [ |
respektiert mich nicht.

Ich bin nicht wichtig fur andere [ ]
Menschen.

Meine Familie achtet mich sehr. | |

Man kann mich gut leiden. [ ]

Mein Freund/ meine Freundin ist [ |
mir gegenuber sehr fursorglich.

Auf meine Freunde kannich [ ]
mich verlassen.

Meine Familie bewundert mich [ |
wirklich.

Ich werde von anderen [ ]
Menschen respektiert.

Ich werde von meiner Familie [ ]
herzlich geliebt.

Meine Freunde kiimmern sich [ |
nicht um mein Wohlergehen.

Meine Familie verlasst sich auf | |
mich.

Ich fuhle mich sehr geachtet. [ ]

I O OO OOy o) O Oy ooy o) o) &) O
L O O O Oy O O Oyojoy O Oy & W

LI Oy OO OO O O oy ooy o) oy o) o
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Ich stimme
Uberhaupt nicht
Zu

Ich stimme Ich stimme Ich stimme
stark zu Zu nicht zu

Wenn ich Unterstitzung brauche
kann ich mich auf meine Familie | |
nicht verlassen.

[ ]

Mein Freund/ meine Freundin [ |
achtet mich sehr.

Man bewundert mich. [ ]

Ich fiihle mich mit Freunden [ ]
stark verbunden.

Meine Freunde kiimmern sich [ |
um mich.

Ich fuihle mich von anderen [ ]
Menschen geschatzt.

Meine Familie respektiert mich | |
wirklich.

Mein Freund/ meine Freundin | |
bewundert mich.

Meine Freunde und ich, wir sind | |
wichtig fareinander.

Ich fiihle mich geborgen und gut [ ]
aufgehoben.

Wirde ich morgen sterben,
wiirden mich nur wenige [ ]
Menschen vermissen

Mein Freund/ meine Freundin | |
liebt mich innig.

L) O O ) O O O O ) O OO0y o) O

Angehdrigen meiner Familie D
fihle ich mich nicht nahe.

Meine Freunde und ich, wir [ ]
haben einiges fureinander getan

L) Oy O Oy O O O oy oy o)
oy oy o) o) oy o) ooy oy oy oy o

L]
[]

Gibt es noch etwas Wichtiges, dass Du zu Deinen aredinnen und Freunden loswerden
mochtest? Dann schreib es einfach auf:

=
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Fragen zur Diagnose

In diesem Abschnitt stellen wir Dir Fragen zu Deinbesonderen Geschlechtsentwicklung.
Hierbei interessiert uns, was Du weil3t und wie Dawibn erfahren hast.

14. Wie alt warst Du als Du zum ersten Mal von Deiner bsonderen
Geschlechtsentwicklung gehért hast?

[ ] || |Jahre
[ ] weiR nicht
15. Wer hat Dir das erste Mal von Deiner besonderen Gehlechtsentwicklung erzahlt?
[ ] meine Mutter
[ ] mein Vater
[ ] meine Eltern gemeinsam
[ ] meine Schwester/ mein Bruder
[ ] meine GroRvater/ meine GroRmutter
[ ] Arzt/ Arztin
[ ] Psychologe/ Psychologin
[ ] andererr, wer?
[ ] weiR nicht

16. Weil3t Du die genaue Diagnose (genaue Bezeichnunig) Deine besondere
Geschlechtsentwicklung?

D nein = wenn Du keine genaue Diagnose weif3t, mach bitt&evenit Frage 18

[ ]Ja

17. Welche Diagnose (Bezeichnung) wurde Dir gesagt?
=

[ ] Keine
18. Welche Bezeichnungen fir die besondere Geschlechtsgicklung kennst Du?
=

[ ] Keine
19. Welchen Begriff verwendest Du und welcher Begriff gfallt Dir am besten?
=
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20. Hast Du die Informationen zu der Diagnose (genauedzeichnung) verstanden?
[ ]ich kann mich nicht mehr daran erinnern
[ ]ich hatte das Gefiihl, die Informationen vollsigneerstanden zu haben
[ ]ich hatte das Gefiihl, einiger Informationen verstanden zu haben
[ ]ich hatte das Gefiihl, die Informationen nigatstanden zu haben

21. Woher hast Du weitere Informationen zu Deiner besateren
Geschlechtsentwicklung bekommen®Mehrfachnennungen méglich)

[ ]ich habe mich noch nie um Informationen gekiimmert

[ ] von meinen Eltern

[ ] von Verwandten/ Freunden

D durch Selbsthilfegruppen/ Elterninitiativen/ arelbetroffene Personen
| ] aus Biichern/ Broschiiren

| ] aus Zzeitschriften/ Zeitungen

| ] aus dem Fernsehen

[ ] durch das Internet

[ ] durch andere Informationsquellen, welche?

22. Weilst Du, welche Chromosomen Du hast?
[ ] nein
[ ia, wenn jawelche Chromosomen hast Dup | XX

[ ]xy

[ ] andere, welche?:

Gibt es zu der Diagnose der besonderen Geschlechtseicklung noch etwas Wichtiges, das
Du loswerden mdchtest? Dann schreib es einfach auf:
=
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Fragen zu medizinischen und chirurgischen Behandlugen

Fast alle Menschen werden wegen ihrer besonderersééechtsentwicklung von Arzten
behandelt und betreut. Einige Kinder und Jugendliemmuissen oder sollen regelmafig
Medikamente einnehmen. Und viele Kinder und Jugeietie sind wegen ihrer besonderen
Geschlechtsentwicklung bereits operiert worden odere Operation ist geplant. Das muss
aber nicht bei allen Kindern und Jugendlichen soiseWir méchten gerne wissen, wie das
bei Dir ist oder war.

23. Wurdest Du bisher wegen der besonderen Geschletiisklung operiert?
|:| nein = wenn Du noch nie operiert worden bist, mach bitteiter mit Frage 27
[ Jia
[ ] weiR nicht

24. Wie oft wurdest Du wegen der besonderen Geschlechtgwicklung operiert?

| | | mal

[ ] weiR nicht
25. Was wurde bei Dir operiert?
[ ] weiR nicht

26. Wie findest Du die Ergebnisse Deiner Operationen?

[ Jout [ ] mittel [ ] unbefriedigend| ] schlecht
27. Sind bei Dir Operationen geplant? Welche?

=

[ ] weiR nicht
|:| bei mir sind keine Operationen geplant

28. Wurde Dir empfohlen, regelméaRig Dilatoren zu benuten?
[ Inein
[ ]ja,  wennja, benutzt Du sie regelm&Rig?|[ | ja [ | nnei
[ ] weiR nicht
[ ] betrifft mich nicht

29. Nimmst Du Medikamente wegen Deiner besonderen Gedebhtsentwicklung?
[ lia
|:| nein = wenn Du keine Medikamente nimmst, bitte weiter rirage 32
[ ] weiR nicht
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30. Wie regelmalig nimmst Du die Medikamente ein?
[ ]immer (mind. 6 von 7 Tagen)
D unregelmafig (mind. 3 von 7 Tagen)
[ ] selten (mind. 1 von 7 Tagen)
[ ] nie
[ ] weiR nicht

31. Weil3t Du warum Du regelmaRig Medikamente nehmen mus? (Mehrfachnennungen
maoglich)

[ ] nein
[ lija,  wennja:
[ ] damit mein Kérper mannlicher aussieht
[ ] damit mein Kérper weiblicher aussieht
[ ] damit ich meine ,Tage* bekomme
D damit ich spater Kinder bekommen kann
[ ] damit ich spéater Geschlechtsverkehr haben kan
[ ] um Salzverlustkrisen zu verhindern

[ ] sonstiges:

32. Hast Du einen Arzt/ eine Arztin, der/ die sich reginafRig um die besondere
Geschlechtsentwicklung kimmert?

[ ] nein
[ lja, wennja:
Was fiir ein Arzt/ Arztin ist das (z.B. Chirurginder- oder Jugendarzt)?

33. Kennst Du einen Arzt oder eine Arztin mit dem oderder Du uber die besondere
Geschlechtsentwicklung reden kannst?

L Jia
[ ] nein, aber ich brauche auch keinen Arzt oderekdiretin zum Reden

[ ] nein, aber ich wiinsche mir einen Arzt/ eine Arziim Reden

Gibt es zu Operationen und Behandlungen wegen Deinkesonderen
Geschlechtsentwicklung noch etwas Wichtiges, das Doswerden mdchtest? Dann
schreib es einfach auf:

=
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Fragen zur Sexualitat

Wir mdchten Dir jetzt einige Fragen zur Sexualitatellen. Einige Jugendliche haben
bestimmte Erfahrungen schon gemacht und andere naogbht. Bei diesen Fragen gibt es
kein Richtig oder Falsch und vor allem kein Gut od8chlecht!

Auch wenn es sich bei Sexualitat um ein sehr perscimes Thema handelt, méchten wir
Dich bitten, diese Fragen zu beantworten. Niemarréhért, was Du dort ankreuzt! Die
Antworten von Dir werden vertraulich behandelt!

34. Hast Du als Kind Doktorspiele gespielt?

| |nein | | ich kann mich nicht erinnern ] ja
wenn ja, wie alt warst Du damals? | | | Jahre
35. Hast Du Dich schon mal verliebt?
[Jrein [ ]ja wenn ja, wie alt warst Du beim erstei Ma | | |Jahre
36. In wen hast Du Dich bisher verliebt?
[ ]in Madchen
[ ]in Jungen

[ ]in Madchen und Jungen
[ ]ich habe mich noch nie verliebt
[_]ich weiR nicht

37. Hast Du Dich schon mal mit einem Jungen/ Madchen vabredet, in den oder das Du
verliebt warst?

[Jrein [ ]ja wenn ja, wie alt warst Du beim erstei Ma | | |Jahre
38. Hast Du schon mal jemanden mit Zungenkuss gekusst?

[Jrein [ ]ja wenn ja, wie alt warst Du beim erstef Ma | | |Jahre
39. Hast Du schon mal mit einem Jungen/ einem Madcheregchmust?

[Jrein [ ]ja wenn ja, wie alt warst Du beim erstei Ma | | |Jahre

40. Hast Du schon mal Petting gemacht?
(Sich zartlich zu streicheln, zu schmusen und aiftdiese Weise Lust machen, nennt man
Petting. Man kann sich auch gegenseitig zum Orgadimuagen und viel Spald haben.)

[Jrein [ ]ja wenn ja, wie alt warst Du beim ersterl Ma Jahre
41. Hattest Du schon mal Geschlechtsverkehr?

[ Jnein [ ]ja wenn ja, wie alt warst Du beim ersteri Ma Jahre
42. Hast Du Dich schon mal selbst befriedigt?
[ Jnein [ ]ja wenn ja, wie alt warst Du beim ersterl Ma Jahre

Befriedigst Du Dich regelmaRig selbdt?]  neif |ja
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Sexualitat...
(Bitte kreuze an, ob die

43. folgenden Fragen zur trifft voll zu

Sexualitat auf Dich
zutreffen!)

...Ist etwas Schones

...ist etwas Wichtiges

...Ist ein peinliches Thema
...macht mir Angst

...interessiert mich nicht

[]
[]

trifft etwas

ZU

Hnnnn

trifft wenig

ZU

Hnnnn

trifft Gberhaupt
nicht zu

HEnnn

44. Uber welche der folgenden Themen mdchtest Du perslich noch mehr wissen?

[ ] wie man dem Freund oder der Freundin Gefiihlet zeig

[ ] wie andere uber Sexualitat denken

[ ] wie man seine sexuellen Wiinsche sagt

[ ] wie man seine sexuellen Wiinsche befriedigen kann

[ ] tiber schwule Liebe
[ ] tiber lesbische Liebe

45. Dein Korper (nach Lindgren & Pauly, 1975)

Bitte kreuze in der nachfolgenden Tabelle an, welshssage Deine Gefuhle in Bezug auf
den genannten Korperteil am besten beschreibt.
Fur jedes Korperteil hast Du folgende Antwortmadgkeiten: 1. sehr zufrieden, 2. zufrieden,
3. weild nicht, 4. unzufrieden, 5. sehr unzufriedésmche Dein Kreuz bitte in der Spalte, die

Deinem Gefuhl entspricht.

sehr
zufrieden

Nase

Schultern

Huften

Kinn

Waden

Brust

Hande

Adamsapfel (Kehlkopfvorsprung)
Hodensack/ Vagina

Grole

Oberschenkel

HiENnnNn.

zufrieden
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weild
nicht

Hinnnnnnnnne

un-

sehr un-

zufrieden zufrieden

Hnnnnnnnnnn

NN nnNEe.



sehr . weild un- sehr un-
zufrieden

zufrieden nicht  zufrieden zufrieden
Arme D D |:| D D
Augenbraue D D D D D
Penis/ Klitoris D D I:l D D
Taille [] [] (] ] []
Muskeln D D I:l D D
Pobacken D D D D D
Gesichtsbehaarung D D D D D
Gesicht D D I:l D D
Gewicht ] ] (] ] []
Bizeps D D I:l D D
Hoden/ Eierstocke-Uterus | | ] [ ] [ ] [ ]
Haare D D I:l D D
Stimme D D |:| D D
FulRe D D D D D
Figur [] [] ] [] [ ]
Korperbehaarung D D D D D
Brustkorb D D I:l D D
Aussehen D D D D D
Statur D D I:l D D

Gibt es zur Sexualitat noch etwas Wichtiges, das Doswerden méchtest? Dann schreib
es einfach auf:
=
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Fragen zum Umgang und Erfahrungen mit der besonderre
Geschlechtsentwicklung

Wir wirden jetzt gerne erfahren, ob Du anderen vdar besonderen
Geschlechtsentwicklung erzahlst. Es ist allein Deikntscheidung ob und wann und wie
viel Du anderen Menschen dariiber erzahlst. Auch bie@sen Fragen gibt es keine
richtigen und keine falschen Antworten!
46. Wer weil3 von der besonderen Geschlechtsentwicklund®ehrfachnennungen mdaglich)

[ ] meine Mutter

[_] mein Vater

D meine Grol3eltern

[ ] meine Geschwister

[ ] nur meine besten Freunde

[ ] meine Clique

[ ] einige Lehrer und Lehrerinnen

[ ] einige Verwandte

[ ] alle verwandte

|| Freunde meiner Eltern

[ ] andere, wer@Bitte nenne nicht den Namen der Person)

47. Wie oft denkst Du an die besondere Geschlechtsentklung?
[ ]taglich
[ ] 1-2 mal in der Woche
[ ] bei Klinik- oder Arztbesuchen
[ ] fast nie

Im Anschluss stehen ein paar Aussagen. Wir mo&itdnbitten, anzukreuzen, inwieweit
diese Aussagen auf Dictutreffen.

trifft etwas  trifft wenig trifft Gberhaupt

trifft voll zu .
zZu zZu nicht zu
Mit meinen Eltern kann ich
offen tiber meine besondere [ ] [ ] ] ]
48. :
Geschlechtsentwicklung
sprechen.

Ich méchte nicht, dass meine
Eltern mit anderen Uber meine
49. besondere [] [ ] [ ] [ ]
Geschlechtsentwicklung
sprechen.
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50.

Mit meinen Freundinnen und
Freunden kann ich offen Gber
meine besondere
Geschlechtsentwicklung reden.

51.

Es macht mir Angst, meinem
festen Freund/ meiner festen
Freundin von der besonderen
Geschlechtsentwicklung zu
erzahlen

[]

[]

[]

[]

52.

Meine besondere
Geschlechtsentwicklung ist mir
peinlich.

53.

Ich bin wegen der besonderen
Geschlechtsentwicklung schon
ausgelacht oder gehanselt
worden.

54.

Ich finde es unangenehm, mich
vor anderen umzuziehen.

55.

Es gibt Veranderungen in
meinem Korper, die mir
unangenehm sind.

56.

Ich mag mich, wie ich bin.

55.

Ich gehe nicht gerne zum
Schwimmen.

I e e B

] ) e e A I O B

] ) e e A I O B

] ) e A I O B
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2.2. KINDLR Fragebogen zur Erfassung der Lebensqualitat bedkin und Jugendlichen,
Kiddo- KINDLR Selbstbeurteilung: 13-16 Jahre

Wir mochten gerne wissen, wie es Dir zur Zeit gehDazu haben wir uns einige Fragen
ausgedacht und bitten Dich um Deine Antwort.

- Lies bitte jede Frage durch,
- Uberlege, wie es bei Dir in der letzten Woche watrr,
- kreuze die Antwort an, die am besten zu Dir passt.

Es gibt keine richtigen oder falschen Antworten.
Wichtig ist uns_DeineMeinung!

Ein Beispiel: nie selten manchmal oft immer

In der letzten Woche habe ich gerne Musik [ | [ ] [ ] el
gehort.

Jetzt geht es los!

Zuerst mochten wir etwas tUber Deinen Korper wissen,.

In der letzten Woche... nie selten manchmal oft immer

1. ... habe ich mich krank gefuhlt.

2. ... hatte ich Schmerzen.

3. ... war ich mude und schlapp.

L
L)
L L
L )
L

4. ... hatte ich viel Kraft und Ausdauer.

... dann etwas dartber, wie Du Dich fuhlst ...

In der letzten Woche... nie selten manchmal oft immer

1. ... habe ich viel gelachtund SpaRgehabt. [ | [ ] [ ] [ ] [

2. ... war mir langweilig. D D |:| D D
3. ... habe ich mich alleine gefuhlt. 1] 1 1

4. ... habe ich mich angstlich und unsichergefuhit.] [ | [ ] [] []

Kiddo-KindIR Jugendversion/13-16 Jahre / Raven®&ier & Bullinger 2000 Klinische EvaluationsstudieNetzwerk Intersexualitat
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... und was Du selbst von Dir haltst.

In der letzten Woche... nie  selten manchmaloft immer
1. ... war ich stolz auf mich. D |:| |:| D D
2. ... fuhlte ich mich wohl in meiner Haut. D |:| |:| D D
3. ... mochte ich mich selbst leiden. D D |:| D D
4. ... hatte ich viele gute Ideen. D |:| |:| D D

In den nachsten Fragen geht es um Deine Familie ...

In der letzten Woche... nie selten manchmal oft Immer

... habe ich mich mit meinen Eltern gut
" verstanden.

[]
[]
[]
[]

N

. ... habe ich mich zu Hause wohl gefunhlt.

3. ... hatten wir schlimmen Streit zu Hause.

... fuhlte ich mich durch meine Eltern
" eingeschrankt.

] o) O
L L O
L] OO
HanEinn.
L IO

... und danach um Freunde.

In der letzten Woche... nie selten manchmal oft Immer

... habe ich etwas mit Freunden zusammen [ | [ | [ ] [ ]
" gemacht.

[]

2. ... binich bei den anderen ,gut angekommen“D

... habe ich mich mit meinen Freunden gut | |
" verstanden.

L1 O
L) O
L)) O
Himnin

.. hatte ich das Gefiihl, dass ich anders bin | |
" als die anderen.

Kiddo-KindI? Jugendversion/13-16 Jahre / Ravens-Sieberer &rigell 2000 Klinische Evaluationsstudie im Netzwhrersexualitéat
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Nun mochten wir noch etwas Uber die Schule wissen.

In der letzten Woche... nie selten manchmal oft immer

... habe ich die AufgabeninderSchulegut [ ] [ ] [ ] [] []
" geschafft.

2. ... hat mich der Unterricht interessiert. [ ]

" gemacht.

]
.. habe ich mir Sorgen um meine Zukunft [ | [ ]
]

HimEin
HimEin
HimEin

4. ... habe ich Angst vor schlechten Noten gehalt. |

VIELEN DANK FUR DEINE MITARBEIT

Kiddo-KindI? Jugendversion/13-16 Jahre / Ravens-Sieberer &rigell 2000 Klinische Evaluationsstudie im Netzwkrersexualitat
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2.3. Strengths and Health Questionnaire (SDQ), Sedurteilung 11-16 Jahre

Wir mdchten Dir nun einige Fragen zu Deinem Verhalt und Deinem seelischen
Befinden stellen.

Bitte markiere zu jedem Punkt ,Nicht zutreffend”, Teilweise zutreffend” oder “Eindeutig
zutreffend”. Beantworte bitte alle Fragen so gut Dkannst, selbst wenn Du Dir nicht ganz
sicher bist oder Dir eine Frage merkwurdig vorkomnRitte bertcksichtige bei der Antwort
Dein Verhalten_im letzten halben Jahr

nicht teilweise eindeutig
zutreffend zutreffend zutreffend

1 Ich versuche, nett zu anderen Menschen zu | | [ ] [ ]
" sein, ihre Gefilihle sind mir wichtig.

5 Ich bin oft unruhig; ich kann nicht lange I:l
" stillsitzen.

3 Ich habe héaufig Kopfschmerzen, I:l
" Bauchschmerzen; mir wird oft schlecht.

4 Ich teile normalerweise mit anderen D
" (SuRigkeiten, Spielzeug, Buntstifte usw.).

5 Ich werde leicht witend; ich verliere oft meinel:l
" Beherrschung.

6 Ich bin meistens fr mich alleine: ich ]

beschaftige mich lieber mit mir selber.

7. Normalerweise tue ich, was man mir sagt. | |

8. Ich mache mir haufig Sorgen. D

Ich bin hilfsbereit, wenn andere verletzt, krank| |
oder betrtibt sind.

10. Ich bin dauernd in Bewegung und zappelig. D

Ich habe einen oder mehrere gute Freunde | |

11 oder Freundinnen.

Ich schlage mich haufig; ich kann andere I:l

12. . , .
zwingen zu tun, was ich will.

1y O Oy Ofdd) Oy g o Op
I L N I A LA A A e N B A e I e I

Ich bin oft unglucklich oder niedergeschlagen;l:l

13. . .o .
ich muss haufig weinen.
14. Ich bin allgemeinen bei anderen beliebt. [ ] [ ] [ ]
SDQ - Jugendversion 13-16/Goodman 1999 Klinisorauationsstudie im Netzwerk Intersexualitét
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15.

nicht

teilweise eindeutig

zutreffend zutreffend zutreffend

Ich lasse mich leicht ablenken; ich finde es |:|
schwer, mich zu konzentrieren.

[] []

Neue Situationen machen mich nervés; ich | |

zu Hause, in der Schule oder anderswo).

23.

Ich komme besser mit Erwachsenen aus als | |
mit Gleichaltrigen.

24.

Ich habe viele Angste, ich fiirchte mich leicht. | |

16. verliere leicht das Selbstvertrauen.
17. Ich bin nett zu jiingeren Kindern. [ ] [ ] [ ]
18. Andere behaupten, dass ich liige oder mogeld. | [ ] [ ]
19 Ich werde von anderen gehanselt oder [ ] [ ] [ ]
" schikaniert.

Ich helfe anderen oft freiwillig (Eltern, ] ] [ ]
20. .

Lehrern oder anderen Kindern).
21. Ich denke nach, bevor ich handle. [ ] [ ] [ ]
22 Ich nehme Dinge, die mir nicht gehéren (von | | [ ] [ ]

25.

Was ich angefangen habe, mache ich zu End¢; |
ich kann mich lange genug konzentrieren.

SDQ - Jugendversion 13-16/Goodman 1999
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2.4. Utrecht Gender Dysphoric Scale (UGDS) fur Mélt

Dieser Fragebogen enthalt Aussagen, die auf Diclireffen kénnen oder nicht.

Bitte kreuze die Antwort an, die am ehesten auf Drutrifft.

Wir geben Dir hier ein Beispiel: Ich mag klassishesik
trifft ein wenig

trifft vollig zu
zu

] X

ich weild nicht

[]

trifft eher nicht

ZU

[]

Diese Antwort kreuzt Du an, wenn Du klassische Meaan bisschemmagst.

vollig zu  wenig zu

Ich benehme mich am liebsten
wie ein Mann.

trifft

[]

trifft ein

[]

ich weil3 trifft eher

nicht

[]

nicht zu

[]

trifft gar nicht

ZU

[]

trifft gar
nicht zu

[]

Immer, wenn ich wie eine
Frau behandelt werde, fiihle
ich mich gekrankt.

Ich finde es schon, als Frau
durchs Leben zu gehen.

Ich wiinsche mir immer, wie
ein Mann behandelt zu
werden.

Ein Leben als Mann ist fur
mich attraktiver als ein Leben
als Frau.

Ich fihle mich ungltucklich,
weil ich mich wie eine Frau
benehmen muss.

Ich erfahre das Leben als Frau
als positiv.

Ich schaue mich gerne nackt
im Spiegel an.

Ich finde es schdn, mich
sexuell als Frau zu verhalten.

10.

Ich finde es scheulRlich, meine
Menstruation zu haben, weil
es mein Frau-Sein betont.

11.

Ich finde es unangenehm,
Bruste zu haben.

oo o o oy ooy o o by O

N s e N I A I A O

O N e A e A I I

1 e N I A AN O O

12.

Ich ware lieber als Junge
geboren.

[]

HigEiaN NN N

[]

[]

[]

Utrechter Fragebogen zur Geschlechterindetifikaidadchen)/ Cohen-Kettenis & van Goozen (1997)

Klinische Evaluationsstudie im Netzwerk Intersditét



2.5. Utrecht Gender Dysphoric Scale (UGDS) fur amg

Dieser Fragebogen enthalt Aussagen, die auf Dichireffen kbnnen oder nicht.

Bitte kreuze die Antwort an, die am ehesten auf Drutrifft.

Wir geben Dir hier ein Beispiel: Ich mag klassishesik

trifft ein wenig trifft eher nicht trifft gar nicht

ich weild nicht
zZu Zu Zu

] X [] [] []

Diese Antwort kreuzt Du an, wenn Du klassische Measn bisschemmagst.
trifft trifft ein  ich weil trifft eher trifft gar
vollig zu wenigzu  nicht nicht zu  nicht zu

trifft vollig zu

Das Leben ist fur mich vollig

1. sinnlos, wenn ich als Mann D D D D D

leben muss.

Immer, wenn ich wie ein
2. Mann behandelt werde, fuhle
ich mich gekrankt.

Ich bin unglicklich, wenn
3. mich jemand mit “Herr”
anredet.

Ich bin ungltcklich, weil ich
einen Mannerkorper habe.

Die Vorstellung, dass ich
5. immer ein Mann sein werde,
finde ich sehr schlimm.

Ich ekele mich vor mir, weil
ich ein Mann bin.

Ich fihle mich immer und
7. Uberall unwohl mit meinem
Mann-Sein.

Das Leben hat fiir mich nur
8. dann einen Sinn, wenn ich als
Frau leben kann.

Es ist mir zuwider, im Stehen
zu pinkeln.

Ich bin unzufrieden mit
10. meinem Bart, weil ich
dadurch mannlich aussehe.

Es ist mir unangenehm, eine
Erektion zu bekommen.

N s N e o N e A O
N s N e o N e A O
N s T o N e A O
N s N e N N e A O
N s T N o N A O

11.

Es wére besser, nicht mehr zu
12. leben, statt als Mann zu leben. D D D D D

Utrechter Fragebogen zur Geschlechterindetifikatlumgen)/ Cohen-Kettenis & van Goozen (1997)
Klinische Evaluationsstudie im Netzwerk Intersditét
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2.6. Copingfragebogen fir Kinder & Jugendliche (QPD

Denke an Situationen, als Du aufgrund Deiner

genervt oder

gestresst warst. Unten findest Du eine Liste, wiadér und Jugendliche mdglicherweise
mit solchen Situationen umgehen.

Bitte sage uns, wie oft Du gewohnlich diese Dingachst oder diese Gedanken in Bezug

auf Deine hast.
nie selten manchmal oft immer
1. Ich versuche, meine 1 1 1 1 [

ZU vergessen.

2. lIchtue so, als ob ich keine D D D D D
habe.
3. Ich versuche, nicht an meine D D l:l D D
zu denken.
nie selten manchmal oft immer

5. Ich glaube, dass Vertrauen in Gott mir e
hilft.

6. Ich bete, dass meine D D |:| D D
weggenht.

7. Ich erfahre so viel wie mdglich Gber D D D D D
meine

8. Ichsage mir, dass sogar berthmte Leute [ | [ ] [ ] [ ] []

haben.
9. Ich denke an schlimmere Situationen. L L L L L
nie selten manchmal oft immer

10. Ich bin witend. D D |:| D D

11. lIch weine. D D |:| D D

12. Ich bin frustriert. D D |:| D D

13. Ich schame mich, D D D D D
zu haben.

14. Ich finde es ungerecht, dass ich el [ ] [ ] ]

habe.
15. Ich wache nachts auf und denke an D D |:| D D

schreckliche Dinge.

Copingfragebogen fir Kinder & Jugendliche (CODIyé#tgsen (2003)
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nie selten manchmal oft immer

16. Ich akzeptiere meine

17. Ich habe mich an meine
gewohnt.

18. Ich kann mit meiner
umgehen.

19. Ich komme mit meiner
gut zurecht.

20. Ich nehme meine Situation mit Humor.

Olo| 0| 0| 0|0
OOl ol o] oo
0|0l ol 0| 0o
0ol ol o] oo
OOl ol o] oo

21. Ich betrachte meine
gelassen.

selten manchmal oft immer

[1]3
[]
[]
[]
[]

22. Ich hoffe, dass meine
weggehen wird.

[]
[]
L]
L]
[]

23. Ich moéchte, dass meine
aufhort.

24. Ich wiinsche mir, ich hatte nicht

[]
[]
L]
L]
[]

nie selten manchmal oft immer

25. Ich glaube, meine
ist nicht so schlimm.

I

[]

[]

26. Meine ist mir egal.

27. Ich denke, meine
ist keine groRe Sache.

[]

LI O e O
L1 O
LI O e O
L1 O

[]

28. Ich vergesse, dass ich
habe.

Insgesamt, wie gut kommst Du mit Deiner zurecht?
1 2 3 4 5

1 = gar nicht gut
29. 5 = sehr gut D D D D D

VIELEN DANK FUR DEINE MITARBEIT

Copingfragebogen fir Kinder & Jugendliche (CODIy#tgsen (2003) Klinische Evaluationsstudie im Newintersexualitat

138




2.7. Fragebogen “Medizinische Daten”

Klinische Evaluationsstudie:

Medizinische und chirurgische Behandlungsergebnisse,

psychosexuelle Entwicklung und gesundheitsbezogene Lebensqualitit NETZWERK

bei Stéorungen der somatosexuellen Differenzierung INTERSEXUALITAT
P br. med. U, Thyen

Studienleiterin: PD Dr. med. Ute Thyen A

Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Liibeck, B e oy 240U

Klinik fir Kinder und Jugendmedizin ot D e T D

Ratzeburger Allee 160 Clsgn Ao et etnaen

23538 Lubeck :;K\:ai[;:"lsolr-egzu%)ngggia.ukl.mu-lueheck.de
Fax: 0451- 5006867

MEDIZINISCHE DATEN FUR DIE KLINISCHE EVALUATIONSSTUDIE IM
NETZWERK INTERSEXUALITAT

Sehr geehrter Kollege, sehr geehrte Kollegin,

wir mochten Sie bitten, diesen Fragebogen zur medschen Versorgungsperson lhres
Patienten oder Ihrer Patientin auszufillen.

Néhere Informationen zur Bearbeitung des vorliegesrd Fragebogens entnehmen Sie bitte
dem ,Informationsblatt fiir Arzte und Arztinnen zunfragebogen Medizinische Daten®,

der sich im Anhang befindet.

1. Wer flllt diesen Fragebogen aus?

Name:

Facharzt/ -arztin fur:

Subspezialisierung/ Zusatzbezeichnung/ Schwerpunki:

Adresse:

Telefonnummer:

Name:
Facharzt/ -arztin fur:
Subspezialisierung/ Zusatzbezeichnung/ Schwerpunki:

Adresse:

Telefonnummer:

Name:
Facharzt/ -arztin fur:
Subspezialisierung/ Zusatzbezeichnung/ Schwerpunki:

Adresse:

Telefonnummer:

2. Geburtsdatum des Kindes bzw. des Patienten/ der Hanhtin

TTMMJIJJJ
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Schwangerschaft & Geburtsverlauf

3.

10.

Wie ist die leibliche Mutter des Kindes bzw. désler Patienten/in schwanger
geworden?
[ ] nicht bekannt

[ ] auf »natiirlichem« Weg

[ ] durch Hormonstimulation

[ ] durch homologe Insemination
[ ] durch heterologe Insemination

D Kunstliche Befruchtung auf3erhalb des Korpers

[ ] vk
[ ] 1csI

Wurde eine Amniozentese oder Chorionzottenbiopsidurchgefihrt?
[ ] nicht bekannt
[ ] Nein
[ ]ja, Befunde:
Hat die leibliche Mutter wéhrend der Schwangerscaft Medikamente genommen?
[ ] nicht bekannt
[ ] Nein

[ ]ja, folgende:

In welcher Schwangerschaftswoche wurde das Kinlazw. der/ die Patient/in
geboren?

[ ] nicht bekannt
| | |.Schwangerschaftswoche
Geburtsmodus
[ | nicht bekannt
[ ] spontan [ ] Sektio [ ] Vakuumextraktion|[ |  Forceps
Geburtsgewicht
[ | nicht bekannt
g
GeburtsgrofRe
[ ] nicht bekannt
| | Jem
Kopfumfang bei der Geburt
[ ] nicht bekannt

| Jem
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11. Apgar-Index 5'/10°
[ ] nicht bekannt
S5min:| | | 10min:| | |
12. pH-Wert der Nabelarterie
[ | nicht bekannt
L)L
13. Traten perinatal Komplikationen auf?
[ ] nicht bekannt
[ ] Nein

[ ]ia, und zwar

Diagnostik untypische Geschlechtsentwicklung und itialer Befund

14. In welchem Alter des/ der Patientin/ Patienten wure eine Stérung der
somatosexuellen Differenzierung vermutet?

[ ] nicht bekannt
| ] Pranatal
[ |bei der Geburt
| | |Jahre | | |Monate
15. Was fuhrte zu der Verdachtsdiagnose?
[ ] nicht bekannt
D auffallige aul3ere Geschlechtsorgane bei der Gebur
[ ] Neugeborenenscreening
[ ] salzverlust
[ ] Chromosomensatz pranatal bekannt, Genitalbefosthatal abweichend
D Wachstumsstdrungen (Kleinwuchs, Hochwuchs)
| ] Leistenbruch
[ ] Primére Amenorrhoe
| ] ausbleibende Pubertatsentwicklung
[ ] VergroRerung der Klitoris
[ ] Auftreten des Stimmbruchs wahrend der Pubertét
| ] Bartwuchs/vermehrter Haarwuchs wéahrend der Pébert
D gynakologische Untersuchung
[ ] urologische Untersuchung
D chirurgischer Eingriff wegen anderer Erkrankung
| | Falle von Intersexualitat in der Familiengesctéch
[ ] anderes:
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16. Ergebnis der Chromosomenanalyse?
[ ] nicht bekannt
D Bisher wurde keine Chromosomenanalyse durchgefihr
[ ]46,XX [ ]46,xY [ ] anderer:

AuReres Genitale
Folgende Angaben (Fragen 17-21) beziehen sich aehdeitpunkt des ersten Verdachtes,
unabhangig vom Alter!

17. Genitaltyp nach Prader zum Zeitpunkt der Verdachtsdiagnos: (Bei Karyotyp 46,XY

bitte nur die obere Zeile -duRere Geschlechtsorghparbeiten, bei Karyotyp 46,XX
bitte auch Angaben zu den inneren Geschlechtsorganmtere Zeile

[ ] nicht bekannt

Normal () | I I v v Normal (3
.-

Lo QO
P U
0 O

Pk

4

VN Y AV \ﬁw

ORRGEROEGENG
T U U T T
Sy \Shy S Wy o
0 0O 0O 0O O O O

18. Hypospadie
[ ] nicht bekannt

[ ] nicht vorhanden [ ] vorhanden
falls vorhanden(Bitte klassifizieren Sie die Hypospadie anhandzschnung)

¢/

...4——— Offnung der Urethra

e O glandular

ey
boo ] 1 koronar
o o A '
f \ [] penile
I )
', J
b e [ skrotal
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19. Scrotum

[ | nicht vorhanden [ ]vorhanden

falls vorhanden:

[ ]normal | |hypoplastisch [ |gespalten [ |gefaltelt [ |pigmentiert
20. Position der Hoden

[ ] nicht bekannt

[ ] nicht vorhanden [ ] vorhanden

falls vorhanden: rechts links

|| nicht palpabel [ ] [ ]

[ ]inguinal [ ] [ ]

[ ] skrotal [] []
21. Grol3e Labien

[ | nicht vorhanden [ ]vorhanden

falls vorhanden:

[ | normal [ ] hypoplastisch [ | fusioniert [ | pigmentieft | efadtelt

Inneres Genitale
a) Mullersche Strukturen

22. Uterus

[ ] nicht bekannt

[ ] nicht vorhanden | ]vorhanden

falls vorhanden: [ |normal [ ]hypoplastisch [ |fehigebildet
23. Tuben

[ ] nicht bekannt

|| nicht vorhanden

[ ] rechts vorhanden [ ]links vorhanden
24. Vagina

[ ] nicht bekannt

|| nicht vorhanden [ ]vorhanden

falls vorhanden: [ ]normal [ | hypoplastisch
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b) Wolffsche Strukturen

25. Samenleiter

[ ] nicht bekannt

[ | nicht vorhanden

[ ] rechts vorhanden [ ]links vorhanden
26. Nebenhoden

[ ] nicht bekannt

[ ] nicht vorhanden

[ |rechts vorhanden [ ]links vorhanden
27. Samenblaschen

[ ] nicht bekannt

[ ] nicht vorhanden | ]vorhanden
28. Prostata

[ ] nicht bekannt

[ | nicht vorhanden [ ]vorhanden

falls vorhanden: [ ]normal [ | hypoplastisch

29. Utriculuszyste
|| nicht bekannt

[ ] nicht vorhanden | ]vorhanden
Gonaden
30. Histologie der Keimdriisen

[ ] nicht bekannt

D Bisher wurde keine Histologie der Gonaden durchggfu
Gonade rechts

| ] testikulares Gewebe

| ] ovarielles Gewebe

[ ] Ovotestes

| ] Streakgonaden

D gemischte Gonadendysgenesie
Gonade links

| ] testikulares Gewebe

| ] ovarielles Gewebe

[ ] Ovotestes

| ] Streakgonaden

D gemischte Gonadendysgenesie
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31. Richtungsweisender endokrinologischer Befund m Zeitpunkt der
Verdachtsdiagnose?

[ ] nicht bekannt
Befund:

32. Gab es zusatzlich zu den bereits beschriebenen Adgltigkeiten im Genitalbereich
Fehlbildungen in folgenden Bereichen?

[ ] nicht bekannt
[ ] nein

[ | Niere, welche:
| ] ableitende Harnwege, welche

D Gastrointestinaltrakt, welche
[ ] Anus, Rektum, welche
| ] Extremitéten, welche

[ | wirbelsaule/ Riickenmark, welche

[ ] ZNS, welche
[ | Sinnesorgane, welche
[ ] andere:

Familienanamnese/ Genetik
33.  Gibt es in der Familienanamnese Auffélligkeitein Bezug auf Intersexualitat und
Infertilitat (z.B. Hypospadie, Amenorrhoe, Unfruchtbark®it)

[ ] nicht bekannt

[ | Nein

[ ]ja, und zwar:

34. Hat eine humangenetische Beratung stattgefunden
[ ] nicht bekannt

[ | nein, — bitte weiter mit Frage 36

[ ]Ja

35.  Wer wurde humangenetisch beraten?
D prénatale Beratung der Eltern
| | postnatale Beratung der Eltern
| | Beratung des Patienten/ der Patientin
D andere: (z.B. Schwester der Mutter)
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36. Welche molekular-genetische Untersuchung wurddurchgefiihrt?
[ ] nicht bekannt
D Bisher wurde keine molekular-genetische Untersaghdurchgefiihrt
[ ] Chromosomenanalyse
[ JFISH
[ | Gentest
37.  Sind die Eltern blutsverwandt?
[ | nicht bekannt

[ ] nein

ja,
D Verwandschaftsgrad:

Falls vorhanden, bitte Familienstammbaum und/ delgrebnis der humangenetischen
Beratung im Anhang beiftigen!

Behandlungsgeschichte des Patienten/ der Patientin
im Zusammenhang mit untypischer Geschlechtsentwickihg

Operationen zur Korrektur der inneren und duf3eren Geschlechtsorgane

38. In welche Richtung wurden Operationen durchgeftirt?

[ ] Maskulinisierung

[ ] Feminisierung

D bisher keine chirurgischen Eingriffe, sind aherdie Zukunft geplant

D bisher keine chirurgischen Eingrifigenn bisher keine chirurgischen Eingriffe

vorgenommen wurden, weiter mit Frage 44

39.  Anzahl der urspriinglich geplanten Operationen?

[ ] nicht bekannt

[ ] primar einzeitig [ | priméar zweizeitig [ | primar mehrzeitig
40.  Anzahl der bisher tatséachlich durchgefihrten Oprationen?

[ ] nicht bekannt

Anzahl

146



41. Maskulinisierung
[ | Testosteron-Vorbehandlung wenn ja, Alter: Jahre

D Dihydrotestosteron- wenn ja, Alter: Jahre
Vorbehandlung

D Hodenprothesenimplantat  wenn ja, Alter: Jahre
D Penisprothesenimplantat wenn ja, Alter: Jahre

[ |Hodenverlagerung wenn ja, Alter: | | |Jahre
[ | Penisaufbau wenn ja, Alter: | | |Jahre
[ ] Mastektomie wenn ja, Alter: | | | Jahre
[ ] vaginektomie wenn ja, Alter: | | |Jahre
[ ] Hysterektomie wenn ja, Alter: | | | Jahre
[ ] Gonadektomie wenn ja, Alter: | | | Jahre

[ ]rechts [ Jlinks

[ ] Bildung der Neourethra wenn ja, Alter: | | |Jahre
durch [ ]Haut-Onlay
[ ]Haut-Tubus
[ ] Mundschleimhaut-Onlay
[ ] Mundschleimhaut-Tubus
|| Blasenschleimhaut-Tubus
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42. Feminisierung
[ ] Klitorisreduktion
durch

D Scheideneingangsplastik

durch

[ ] Labien-Plastik
durch

wenn ja, Alter: Jahre Monate

[ ] Amputation der Glans
[ | Dorsal-Teilresektion der Glans
[ ] Ventral-Teilresektion der Glans
D Raff-Nahte (Corpora cavernosa)
[ ] Reduktion der Corpora cavernosa partiell
D Reduktion der Corpora cavernosa komplett bis Crura
[ ] Auslésung des erektilen Gewebes
wenn ja, Alter: | | |Jahre | | |Monate
[ ] cut-Back
[ ] YV-Plastik
[ ] Fortunoff-Lappen
[ ] Abdomino-perinealer Durchzug
D En bloc Kaudalverlagerung
[ | Distale Neovagina ,Passerini-Glazel*

[ ]Neovagina ,Vecchietti
(Gemischte Spalthaut mit Expander)

[ ] Neovagina aus lleum
[ ] Neovagina aus Colon
[ ] Neovagina aus Sigma
[ | Neovagina aus Peritoneum
wenn ja, Alter: | | |Jahre | | |Monate
[ ]Kleine Labien aus Phallushaut

D Ruckverlagerung und Formierung grof3er Labien

D Dehnung der Scheide (Dilatation) ohne vorhergagaemirurgische Korrektur

[ | Gonadektomie

wenn ja, Alter: Jahre Monate
wenn ja, Alter: Jahre Monate
[ ]rechts [ Jlinks

|| Ductus Deferens Resektion wenn ja, Alter: Jahre Monate

[ ]rechts [ Jlinks
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43.  Sind als Folge der bisherigen chirurgischen Egriffe Komplikationen
aufgetreten?

[ ] nicht bekannt
[ ] nein
[ ]ja, welche:
|| Miktionsbeschwerden
D Harnwegsinfektion
[ ]Inkontinenz
[ | Stenosen
[ |sepsis
|| Dyspareunie
| |Fistelbildungen
[ ] chronische Schmerzen im Genitalbereich
[ ]Ander:
Anzahl nicht geplanter Nachkorrekturen? | |

44.  Welche folgenden diagnostischen Mal3hahmen wund®ei dem Kind bzw. dem/
der Patienten/in (einfach oder mehrfach) durchgefiiit?

[ ] nicht bekannt

[ ]ivp

[ ]mcu

| ] Genitographie

D Endoskopie (Cysto-Vaginoskopie)
[ ] ultraschall

| ] Laparoskopie

D Magnetresonanztomographie
D Computertomographie
[ ] keine der beschriebenen MaRnahmen
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Hormonelle Behandlung
45. Wurde bei dem/ der Patienten/in in der Vergangenheieine Hormontherapie
durchgefuhrt?

[ ] nicht bekannt
[ Jia

D nein  =wenn NIE eine Hormontherapie durchgefiihrt wurddtevenit Frage 50

46. Welche Hormontherapie wurde jemals durchgefiuhrt(Mehrfachnennungen moglich)

[ ] nicht bekannt

D reine Ostrogentherapie

D Ostrogen-Gestagensubstitution

| | Antiandrogene

[ ] GnRH-Agonisten

[ ] Glucokortikoide

|| Mineralkortikoide

| ] lokale Androgentherapie

D systemische Androgentherapie

[ ] Andere:
47. Wird bei dem/ der Patienten/in aktuell eine Hormonherapie durchgefihrt?

[ ] nicht bekannt

[ja

D nein =swenn aktuell keine Hormontherapie durchgefiihrt veyndeiter mit Frage 50

48. Welche Hormontherapie findet aktuell statt?
[ ] nicht bekannt
D reine Ostrogentherapie seit \

| | Ostrogen-Gestagensubstitution seit \

| | Antiandrogene seit |_
| ] GnRH-Agonisten seit |
[ ] Mineralkortikoide seit |_
[ ]lokale Androgentherapie seit \

[ | systemische Androgentherapie seit \

L]
L]
L]
TR
[ ] Glucokortikoide seit | | [.[ | []]
HH|||
L]
L]
L]

andere: seit
[ ] L

150



49. Wie schatzen Sie die Compliance zurzeit bei der Horoneinnahme ein?
[ Jout [ ]mittel [ Junbefriedigend[ ]schlecht [ ]nicht bekannt

Aktuelle/ letzte Befunde

50. Zeitpunkt der letzten Befunderhebung

Monat Jahr

Allgemeiner Gesundheitszustand/ Allgemeine mediziathe Aspekte

51. Gewicht
[ ] nicht bekannt
kg
52. Grolze
[ ] nicht bekannt
cm
53. Kopfumfang
[ | nicht bekannt

L1 Jem

54. Genitaltyp nach Prader beim letzten Befund(Bei Karyotyp 46,XY bitte nur die obere
Zeile -aul3ere Geschlechtsorgane- bearbeiten, berd€gp 46,XX bitte auch Angaben zu
den inneren Geschlechtsorganen — untere Yeile

[ | nicht bekannt

Normal () | I i v v Normal (3
.-

Lo QO
P U
0 O

Pk

4

v N v \,QJ \.ﬁf \ﬁ/

OGO GERG
TO U U T
Sy \Shy S Wy o
0 O O O 0O 0O O

55. Fertilitat nach arztlicher Einschatzung?
[ ] nicht bekannt
[ |sicher méglich | ]eingeschrankt méglich [ ] sicher nicht méglich

¢/
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Falls es sich um einen Patienten/ eine PatientirB<Jahre handelt= weiter mit Frage 64
56. Pubesbehaarung nach Tanner

[ ] nicht bekannt

i 2 3 4 5 6

*Erlauterung Stadieneinteilung der Pubesbehaaructy Tenner

PH1: prapubertal = keine Pubesbehaarung, Genitairégf nicht stérker als das Abdomen behaart

PH2: spérliches Wachstum von langen, leicht pigiegeh, flaumigen Haaren, glatt oder gering geketiusie erscheinen hauptséchlich an
der Peniswurzel bzw. entlang der grof3en Labien (in&t2 ¥ J., weibl.: 10 %4 J.)

PH3: betrachtlich dunklere, kraftigere und stégekrauselte Haare, Behaarung geht tiber die Sympltwse hinaus, auf Foto sichtbar
PH4: Behaarung entspricht dem Erwachsenentyp, dseléhnung ist aber noch betrachtlich kleiner, n@ihe Ausbreitung auf die
Innenseite der Oberschenkel

PHS5: in Dichte und Ausdehnung wie beim Erwachseabar nach oben und horizontal begrenzt, Dreieok{ds % J.)

PH®6: bei 80% der Manner und 10% der Frauen kommtiegeiterer Ausbreitung der Behaarung Giber PH&Usmach oben

57. Brustentwicklung nach Tanner
[ ] nicht bekannt
[ ] betrifft nicht
1 2 3

o
*

v

(I O O (I (|

*Erlauterung Stadieneinteilung der Brustentwicklmagh Tanner

B1: préapubertal = kein palpabler Drisenkorper,diaBrustwarze ist prominent

B2: Brustknospe: leichte Vorwélbung der Driise innd8eh des Areolendurchmessers gegentiber B1 (1} ¥4 J.

B3: Brustdriise und Areola weiter vergrofRert, Drijsgxt groRer als der Warzenhof, dieser ist jediute eigene Konturen
B4: Knospenbrust: Areolen und Warzen heben sichrgkst von den tbrigen Driisen ab

B5: vollentwickelte Brust: die Warzenvorhofwdlbuhgbt sich von der allgemeinen Brustkontur nicht mah(14 %4 J.)
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58. Hodenvolumen in ml
[ ] nicht bekannt
[ ] betrifft nicht
rechts:| [ |ml links: | | |ml
59. Pubertatsbeginn
[ ] nicht bekannt
[ | spontan, in welchem Alter:

D hormonell induziert, in welchem Alter:
60. Menarche
[ ] nicht bekannt
[ ja [ ]nein [ | betrifft nicht
wenn ja, Alter: | | |Jahre
61. Menstruation
[ ] nicht bekannt
[ ]ia, regelmaRig [ ]ja, unregelméaBig | |nein
62. Erektion (mdglich/ berichtet)
[ | nicht bekannt

[ Jia [ Inein [ betrifft nicht

63. Ejakulation (berichtet)
[ | nicht bekannt

[ Jia [ Inein [ betrifft nicht
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Diagnose

64. Diagnose
[ | nicht bekannt
| ] Gonadendysgenesie

[ ]vermutet [ | gesichert

[ |Komplette Gonadendysgenesie (Swyer-Syndrofn)| vermutet [ | gesichert

|:| Partielle Gonadendysgenesie
[ ]bei 46,XY Chromosomensatz
vornehmlich weiblichem Phanotyp
[ ]bei Stérungen der Gonosomen
[ ]bei 46,XY Chromosomensatz
vornehmlich ménnlichem Phanotyp
[ | mit definierter genetischer Stérung
[ ]Isolierte Stérungen des Anti-Miller Hormons
[ ] Anti-Mller Hormon Mangel
|| Anti-Miiller Hormon Resistenz
|:| Isolierte Stérungen der Androgensynthese
[ |Leydigzell Insuffizienz
|:| aufgrund einer LH-Rezeptor Mutation
|| Enzymatische Stérungen
[ ]17/20-Lyase Mangel

[ ]vermutet [ |gesichert

[ ]Jvermutet | ]gesichert
[ ]vermutet [ |gesichert

[ ]vermutet [ |gesichert
[ ]Jvermutet | |gesichert
[ ]vermutet [ ]gesichert
[ ]vermutet [ | gesichert
[ ]Jvermutet | ]gesichert
[ ]vermutet [ | gesichert
[ ]Jvermutet | ]gesichert
[ ]vermutet [ | gesichert
[ ]Jvermutet | ]gesichert
[ ]vermutet [ ]gesichert

[ ]17R-Hydroxysteroiddehydrogenase Manggl | vermutet | | gesichert

[ |50 -Reduktase Mangel
[ ] Androgenresistenz
[ | méannlicher Phanotyp
|:| vornehmlich méannlicher Phanotyp
mit genitaler Fehlbildung

|:| nicht zuordenbarer Phanotyp
|:| vornehmlich weiblicher Phanotyp
|:| komplett weiblicher auf3erer Phanotyp
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[ Jvermutet [ ]gesichert
[ ]vermutet [ | gesichert
[ Jvermutet [ ]gesichert

[ ]vermutet [ |gesichert
[ ]Jvermutet [ ]gesichert
[ ]vermutet [ | gesichert
[ ]Jvermutet [ ]gesichert



|:| Adrenogenitale Stérungen

| ]vermutet| |gesichert

|| Defekt im Steroidogenic Acute Regulatory Protein| |vermutet| | gesichert

|:| Enzymatische Stdrungen
[ ]21-Hydroxylase Mangel

[ ]vermutet| |gesichert
| ]vermutet| |gesichert

[ ]3R-Hydroxysteroid Dehydrogenase Mangel | |vermutet| ]|gesichert

[ ] p450c17-Mangel
[ ]11-Hydroxylase Mangel
[ ] ohne Salzverlust

[ ]Komplexe Fehlbildungen
|| Hermaphroditismus verus
[ |bei 46,XX
[ |bei 46,XY
[ | bei Chimére 46,XX/ 46,XY
[ ] Assoziierte Fehlbildungen in Kombination

mit generischer Definition der Intersexualitat

[ | Beckenboden/ kloakale Fehlbildung
[ ]Urogenitalsystem

[ ]Him

[ Jandere

|:| Schwere Hypospadien

[ ]perineale

[ ]skrotale
|:| Komplexe syndromale Erkrankung
[ ] Andere Diagnose:

[ ] mit Salzverlust

| ]vermutet| |gesichert
| ]vermutet| |gesichert

| ]vermutet| |gesichert
| ]vermutet| |gesichert
| Jvermutet| |gesichert
| ]vermutet| |gesichert
[ ]vermutet| |gesichert

| ]vermutet| |gesichert
| ]vermutet| |gesichert
| ]vermutet| |gesichert
| Jvermutet| |gesichert
| ]vermutet| |gesichert
[ ]vermutet| |gesichert
| ]vermutet| |gesichert
| ]vermutet| |gesichert
| ]vermutet| |gesichert
[ ] vermutet| ] gesichert

(bitte hier nur angeben, wekgaine der oben beschriebenen Diagnosen zutrifft)

Vielen Dank fur Ihre Kooperation!

Beteiligte Experten und Expertinnen bei der Konstriktion des Fragebogens waren:

Prof. Dr. med. Olaf Hiort, Padiatrische Endokrirgio(Llibeck)

Dr. med. Birgit K6hler, Padiatrische Endokrinolo@ierlin)

PD Dr. med. Susanne Krege, Urologie und Kindergiel¢Essen)

Dr. med. Clothilde Leriche, Kinderchirurgie (Nurmbge

Dr. med. Evelyn Loeser, Kinder- und Jugendgynéakel@greiburg/Waldkirch)
PD Dr. med. Klaus Mohnike, Padiatrische Endokrig@qMagdeburg)
Prof. Dr. phil. Hertha Richter-Appelt, Sexualwissehaften (Hamburg)
Dr. med. Annette Richter-Unruh, Padiatrische Enthaitogie (Essen)

PD Dr. med. Ute Thyen, Sozialpadiatrie (Lubeck)

Prof. Dr. med. Martin Westenfelder, Urologie undhé&rurologie (Krefeld)
Prof. Dr. med. Peter Wieacker, Humangenetik (Magdghb

Anhang:
- Infoblatt fir Arzte und Arztinnen

155



3. Studienaufklarungen, Einwilligungserklarungen, $hweigepflichtentbindung

Klinische Evaluationsstudie:

Medizinische und chirurgische Behandlungsergebnisse,

psychf_)sexuelle Entwicklung und gesu_ndheits_bezogene Lebensqualitat NETZWERK

bei Storungen der somatosexuellen Differenzierung INTERSEXUALITAT
0 br med. v, Thyen

Studienleiterin: PD Dr. med. Ute Thyen D Dr k1 L“"?Cf ‘

Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Libeck,
Klinik fir Kinder und Jugendmedizin

Ratzeburger Allee 160

23538 Libeck

e-mail: lorenz@paedia.ukl
Tel.: 0451- 5002596
Fax: 0451- 5006867

INFORMATIONSBLATT FUR JUGENDLICHE (13-16 Jahre)

Hallo,

wir mochten Dich einladen, an einer Studie zu Bdsdmeiten der Geschlechtsentwicklung
teilzunehmen. Damit Du Dich entscheiden kannsDobmitmachen willst, méchten wir
uns etwas genauer vorstellen. Wenn Du Fragen hastfwas unklar ist oder Du einfach
mehr Informationen wiinschst, frag uns! Unsere Beleimmern und Emailadressen
findest Du am Ende dieses Briefes.

Wer sind wir?

Wir sind eine Arztin (Prof. Dr. med. Ute Thyen)neiPsychologin (Eva Kleinemeier) und
eine Soziologin (Martina Jurgensen) an der Kinded Jugendklinik in Libeck und
befassen uns mit Besonderheiten in der Entwicktlergseschlechtsorgane. Wir
organisieren das Projekt. Da wir die Studie in gaeatschland machen wollen, arbeiten
mit uns gemeinsam im Projekt ein Psychologe iniBéknut Werner-Rosen) sowie eine
Psychologin in Bochum (Bettina Baumker) und eingcRslogin in Erlangen (Andrea
Andrei). Wir sind also in Deutschland so vertaithss alle Gebiete gut erreicht werden
konnen. AuBerdem haben wir Kontakt zu vielen Arated Arztinnen in ganz
Deutschland und Menschen, die in SelbsthilfegruppehElterninitiativen aktiv sind.
Das Geld fur die Durchfihrung der Studie bekommen/am Bundesministerium flr
Bildung und Forschung (BMBF). Das Ministerium maghdass zu seltenen
Besonderheiten mehr Wissen gesammelt wird, damiBagroffenen besser geholfen
werden kann.

Was ist das Ziel der Studie?

Da eine besondere Entwicklung der Geschlechtsorgglten ist und viele unterschiedliche

Formen vorkommen, gibt es viele Mdglichkeiten deth8&ndlung. Manchmal weil3 aber

keiner so richtig, was die beste Behandlung ist. di@se Situation zu verbessern, wirden
wir gerne mehr Uber Deine eigenen Erfahrungen wisse

Wir mdchten Dich zu verschiedenen Themen befraDaau werden wir Dir Fragebdgen
zum Ausfiilllen geben und auch personlich mit Direspen. Uber folgende Themen
mdochten wir gerne etwas von Dir wissen: Deine selké Situation, Deine Gesundheit,
Deine Lebensqualitat, die Zufriedenheit mit Deinkdrper. Wir mochten Dir aber auch
ein paar Fragen zu Deinem Freundeskreis stelle@wbchon sexuelle Erfahrungen hast
und wie es fur Dich ist, eine besondere Entwickldeg Geschlechtsorgane zu haben. Wir
wirden auch gerne erfahren, wie Du bisherige Bdhagdn und Untersuchungen fandest.
Auch Deinen Eltern werden wir einige Frage stellen.
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Das sind viele Themen, und das meiste ist sehbpkeh. Aber um die Behandlung in der
Zukunft zu verbessern, ist es wichtig genau zuheefa, wie es Dir heute geht. Du kannst
selber entscheiden, ob Du den Fragebogen allesféllun mochtest oder ob jemand von
uns dabei bleiben soll. Deine Antworten werden 109%anz vertraulich behandelt.
Wir_erzéhlen niemanden, was Du geschrieben hast, aln nicht Deinen_Eltern_oder
Deinem Arzt bzw. Deiner Arztin!

Warum bitten wir Dich teilzunehmen?

Mit Deiner Teilnahme hilfst Du uns, mehr Uber digu&tion von Menschen mit einer
besonderen Geschlechtsentwicklung zu erfahren.eDig®rmationen sollen helfen, Dir
und anderen in ahnlichen Situationen in Zukunfediessere Unterstlitzung anbieten zu
kénnen. Wenn Du mehr Informationen brauchst oderegg@dressen von Spezialisten oder
anderen Jugendlichen in einer ahnlichen Situatidtekt, helfen wir Dir gerne weiter.

Was passiert, wenn Du nicht an der Studie teilnehnmemdchtest?

Es ist Deine Entscheidung, ob Du bei unserer Stmitimachst oder nicht. Wenn Du nicht
teilnehmen mdchtest, wird dies keine schlechtenviiissingen auf Deine Behandlung und
Betreuung haben. Wenn Du mitmachen mdchtest, kédhngderzeitohne Angabe von
Grinden aufhoéren.

Wenn Du nicht bei der Studie mitmachen moéchtestnkaich niemand dazu zwingen. Da
Du aber unter 18 Jahren alt bist, miissen auch [Egiam mit der Teilnahme an der
Studie einverstanden sein.

Wie viel Zeit wird die Befragung beanspruchen?

Die Befragung und das Ausfillen der Frageb6gen arexermutlich 2-3 Stunden dauern.
Selbstverstandlich kannst Du zwischendurch Pausamen.

Im Rahmen dieser Studie wirst Du nicht kérperliciensuch und Dir wird kein Blut
abgenomment!

Falls Dir Dein Arzt oder Deine Arztin erst in degtdten sechs Monaten zum ersten Mal
von Deiner besonderen Geschlechtsentwicklung drZ@t] wirden wir uns gerne in
einem Jahr noch einmal melden und Dir noch ein pa#étere Fragen stellen.

Als Dankeschon, dass Du bei unserer Studie mitmadh®ekommst Du von uns 25,-€
(Euro).

Werden Angaben vom behandelnden Arzt oder der behatelnden Arztin benotigt?
Da wir untersuchen, wie sich Diagnosen und bislkeeBighandlungen auf Dein Leben
ausgewirkt haben, ist es wichtig fur uns, medizinesBefunde von Deinem Arzt oder
Deiner Arztin erfragen zu dirfen. Dafiir méchten Bich und Deine Eltern bitten, eine
entsprechende Einwilligung zu unterschreiben.

Was geschieht mit den Informationen von mir?

Die Informationen, die wir von Dir bekommen, werdear zum Zweck der Studie
gespeichert und ausgewertet. Alle Angaben, die ugegenuber machst, unterliegen der
Schweigepflicht und werden nur entsprechend densdhoiften des Datenschutzes
anonym gespeichert und ausgewertet. Auf den Fragebéteht nur eine Nummer, ohne
Name und Adresse.
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Hast Du noch Fragen? Brauchst Du weitere Infos?
Wir stehen Dir jederzeit gerne fur weitere InfosltHragen zur Verfiigung:

Projektmanagement & Studienleitung

Eva Kleinemeier

Prof. Dr. med. Ute Thyen (Studienleitung)

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin
Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus etk
Ratzeburger Allee 160, 23538 Lubeck
nord@netzwerk-is.de

Tel.: 0451 — 500 2547; Fax: 0451 — 500 6867

Region Nord: Martina Jiurgensen / Eva Kleinemeier
Kontakt: siehe oben

Region Ost: Knut Werner-Rosen

Prof. Dr. med. Annette Griters

Charité, Campus Virchow-Klinikum
Padiatrische Endokrinologie

Augustenburger Platz 1, 13353 Berlin
ost@netzwerk-is.de

Tel.: 030 — 450566251; Fax: 030 — 450566936

Region West: Bettina Baumker

PD Dr. med. Annette Richter-Unruh
Endokrinologikum Ruhr

Alter Markt 4, 44866 Bochum
west@netzwerk-is.de

Tel.: 02327 — 96420; Fax: 02327 — 964299

Region Sud: Andrea Andrei

Prof. Dr. med. H.G. Dorr

Klinik mit Poliklinik fir Kinder und Jugendliche
Friedrich-Alexander-Universitats-Klinikum Erlang@&hirnberg
Loschgestr. 15, 91054 Erlangen

sued@netzwerk-is.de

Tel.: 09131 - 85 36151, Fax: 09131 — 85 33713

Weitere Informationen findest Du auch untexvw.netzwerk-is.de
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Klinische Evaluationsstudie:
Medizinische und chirurgische Behandlungsergebnisse,
psychosexuelle Entwicklung und gesundheitsbezogene Lebensqualitat NETZWERK

bei Storungen der somatosexuellen Differenzierung

INTERSEXUALITAT

Studi tren:

PD‘ Dr. m . Thyen
Studienleiterin: PD Dr. med. Ute Thyen PD b K. Mohoike
Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Liibeck, Or med. A mihver-tran o
Klinik fur Kinder und Jugendmedizin prof. o mes. 16, Do
Ratzeburger Allee 160 Shcalomektotarat: o Lorane ® Erengen

o e-mail: lorenz@paedia.ukl.mu-luebeck.de
23538 Liibeck Tel.: 0451- 5002596

Fax: 0451- 5006867

INFORMATIONSBLATT FUR ELTERN

Sehr geehrte Eltern,

wir méchten Sie und Ihr Kind einladen, an einemsebungsvorhaben im Zusammenhang
mit Stérungen der korperlichen Geschlechtsentwitklieilzunehmen. Damit Sie sich ein
Bild von unserem Anliegen machen kénnen, mochterung an dieser Stelle etwas
genauer vorstellen. Falls Ihr Kind bereits 13 Jaitrest, erhalt es zudem ein eigenes
Informationsblatt und wir benétigen neben Ihrenilligung auch das Einverstandnis
Ihres jugendlichen Kindes zur Teilnahme an unsgtedie. Wenn Ihnen Dinge unklar
bleiben, Sie Fragen haben oder weitere Informationénschen, stehen wir lhnen
selbstverstandlich gerne unter den unten angegebé@maktmaoglichkeiten zur
Verfiigung.

Worum geht es?

Unter dem medizinischen Fachbegriff ,Stérungen@eschlechtsentwicklung” verstehen
wir Besonderheiten in der Entwicklung der Geschigmtyane. Damit ist eine Vielzahl
unterschiedlicher Diagnosen gemeint. Die haufiggembekannten Ursachen sind das
Adrenogenitale Syndrom (AGS), die Androgeninsewisiti (AIS), Hyspospadien oder die
Gonadendysgenesie. Es gibt zudem eine lange laktessltener Ursachen von Stérungen
der Geschlechtsentwicklung. Neben Bezeichnungemumtigische
Geschlechtsentwicklung und Stérung der somatoskexubBlfferenzierung wird haufig der
Begriff ,Intersexualitat” als Vereinfachung und kafiorm verwendet.

Wer sind wir?

Das ,Netzwerk Intersexualitat” wird vom Bundesmieisum fur Bildung und Forschung
gefordert. Die Klinik fur Kinder- und JugendmedizinLibeck hat im Rahmen dieses
Netzwerks die Koordination einer bundesweiten ®tudir medizinischen Behandlung,
Zufriedenheit der Patienten und zu ihrer Lebenstuadlbernommen. Aul3er in Libeck
befinden sich weitere Studienstandorte in Berlis Ende 2006 Universitatskinderklinik
Magdeburg), in Bochum (bis Ende 2006 Universitdid&rklinik Essen) und in Erlangen.
Unsere Projektgruppe arbeitet eng mit den Sellisthiippen und Elterninitiativen sowie
den unterschiedlichen medizinischen Fachrichtumgganz Deutschland zusammen, die
mit dem Thema der besonderen Geschlechtsentwickiericgaut sind (Kinder- und
Jugendmedizin, Endokrinologie, Kinderchirurgie, ldge, Frauenheilkunde, Genetik,
Sexualmedizin). So beteiligen sich an dieser Studex 44 Kliniken und niedergelassene
Arzte und Arztinnen. Ab 2007 wird die Studie autéeeich und die Schweiz ausgeweitet.
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Was ist das Ziel der Studie?

Seit einiger Zeit stoRen Besonderheiten der Gesletdentwicklung auf zunehmendes
Interesse, wobei vor allem die bisherigen medizims und chirurgischen Behandlungen
von verschiedenen Seiten kritisch hinterfragt werdd@ese Bedenken haben zu einer
breiten Diskussion innerhalb der Medizin und defle@ichkeit gefiihrt. Betroffene und
Eltern, aber auch die Arztinnen und Arzte selbdremeerfahren, dass es nur sehr wenig
gesicherte Erkenntnisse tUber Kinder und Erwachseneiner besonderen
Geschlechtsentwicklung gibt. Da es sich hierbeieime seltene Besonderheit handelt und
es zudem viele unterschiedliche Formen gibt, uoketislen sich die Behandlungen in den
vielen Behandlungseinrichtungen zum Teil sehr. iBskgine festgelegten Richtlinien wie
in anderen Bereichen der Medizin. Mit anderen Wortias Basiswissen Uber eine
angemessene Behandlung und Betreuung ist sehggerin

In der Studie interessieren wir uns fur die korped, psychische und soziale Situation
Ihres Kindes. Zudem wirden wir uns gerne mit lhrekam Eltern unterhalten und Sie um
die Beantwortung einiger Fragen bitten. Gerne wiisdie auch von lhnen und Ihrem Kind
erfahren, wie Sie bisherige Behandlungen und Begaa bewerten und einschétzen. Die
Befragungen werden von Fachkraften im personlidtamakt durchgefuhrt.

Ihr behandelnder Arzt/lhre behandelnde Arztin lehé&n Zugriff auf lhre
studienbezogenen Daten. Diesen bekommt er/sie iidinmam ausdriicklichen
Einverstandnis.

Warum bitten wir Sie teilzunehmen?

Mit Ihrer Teilnahme helfen Sie uns und dem gesametzwerk, mehr Gber die Situation
von Menschen mit einer besonderen Geschlechtsedtingg zu erfahren. Wir erwarten,
dass die Informationen von lhnen und Ihrem Kindudagitragen, die Beratung und
Angebote zur Behandlung von Menschen mit einerrs@n Geschlechtsentwicklung zu
verbessern. Zudem bieten wir Thnen auf Wunsch gesgehologische Beratung sowie
Unterstltzung bei der Kontaktaufnahme zu anderandbitungen an (Patienten- und
Selbsthilfegruppen, Psychotherapeuten, mediziniSglezialisten).

Was passiert, wenn Sie nicht an der Studie teilnehem mochten?

Es ist allein Ihre Entscheidung, ob Sie an der t$niehung teilnehmen oder nicht. Wenn
Sie und lhr Kind nicht teilnehmen mochten, wirddkeinerlei negative Auswirkungen auf
die Behandlung und Betreuung haben. Sollten Skeféiceine Teilnahme entscheiden,
kénnen Sie Ihr Einverstandnis zur Teilnahme jedeatene Angabe von Griinden
widerrufen.

Wie viel Zeit wird die Befragung beanspruchen?

Wir wirden uns gerne ein mdglichst umfassendes\Ritdlhren Erfahrungen und denen
Ihres Kindes machen. Aus diesem Grund wird furB&agung voraussichtlich ein
Zeitrahmen von 2-3 Stunden bendtigh. Rahmen dieser Studie erfolgt keine

korperliche Untersuchung und keineBlutabnahme!

Falls Sie Eltern eines Neugeborenen sind oderbem Kind innerhalb der letzten sechs
Monate zum ersten Mal eine Diagnose im BereichGkschlechtsentwicklung gestellt
wurde, wirden wir gerne in einem Jahr erneut Kareakhnen aufnehmen, um unser Bild
zu vervollstandigen.

Werden Angaben vom behandelnden Arzt oder der behatelnden Arztin benotigt?
Da uns interessiert, wie sich Diagnosen und bigeeBehandlungen auf das Leben der
betroffenen Kinder und Jugendlichen sowie dereer&lausgewirkt haben, ist es fir uns
wichtig, medizinische Befunde von Ihrem betreuendlent oder Ihrer Arztin erfragen zu
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darfen. Dafir mochten wir Sie und ggf. lhr Kind (@&m Alter von 12 Jahren) bitten, eine
entsprechende Einwilligung zu unterschreiben.

Was geschieht mit den erhobenen Daten?

Die in der Studie erhobenen Befunde und Ergebnissden ausschlie3lich zum Zweck
der Durchfiihrung der Studie gespeichert und ausgetvélle Angaben, die Sie und lhr
Kind uns gegentber machen, unterliegen der Schy#ig/g und werden nur in
pseudonymisierter Form (entsprechend den Vorsehrdes Datenschutzes) gespeichert
und ausgewertet. Pseudonymisiert bedeutet, dassatiebdgen mit einer Nummer
versehen und dann ausgewertet werden, ohne Nandefxdnasse. Ihr Name und ihre
Adresse werden mit lhrem Einverstandnis getrenntden Fragebdgen von der
Studienleitung in einem Safe aufbewahrt, damitSwr fir Nachbefragungen kontaktieren
kénnenlm Falle einer Schadigung haftet das Universitatskhikum Schleswig-

Holstein nach den allgemeinen gesetzlichen Haftunggaindsétzen.

Haben Sie noch Fragen? Winschen Sie weitere Infamesm?

Wir stehen Ihnen jederzeit gerne fur weitere Infoationen und Fragen zur Verfligung:
Projektmanagement & Studienleitung

Dipl.-Psych. Eva Kleinemeier

Prof. Dr. med. Ute Thyen (Studienleitung)

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin

Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus etk

Ratzeburger Allee 160, 23538 Lubeck

nord@netzwerk-is.de

Tel.: 0451 — 500 2547; Fax: 0451 — 500 6867

Region Nord: Dipl.-Soz. Martina Jirgensen / Digdy&h. Eva KleinemeieKontakt: s.o.

Region Ost: Dipl.-Psych. Knut Werner-Rosen
Prof. Dr. med. Annette Griters

Charite, Campus Virchow-Klinikum
Padiatrische Endokrinologie

Augustenburger Platz 1, 13353 Berlin
ost@netzwerk-is.de

Tel.: 030 — 450566251 ; Fax: 030 — 450566936

Region West: Dipl.-Psych. Bettina Baumker
PD Dr. med. Annette Richter-Unruh
Endokrinologikum Ruhr

Alter Markt 4, 44866 Bochum
west@netzwerk-is.de

Tel.: 02327 — 96420; Fax: 02327 — 964299

Region Sid: Dipl.-Psych. Andrea Andrei

Prof. Dr. med. H.G. Dorr

Klinik mit Poliklinik fir Kinder und Jugendliche
Friedrich-Alexander-Universitats-Klinikum Erlang@&hirnberg
Loschgestr. 15, 91054 Erlangen

sued@netzwerk-is.de

Tel.: 09131 - 85 36151, Fax: 09131 — 85 33713

Weitere Informationen finden Sie auch untevw.netzwerk-is.de
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Klinische Evaluationsstudie:

Medizinische und chirurgische Behandlungsergebnisse, 4

psychosexuelle Entwicklung und gesundheitsbezogene Lebensqualitat

bei Storungen der Geschlechtsentwicklung (DSD) NETZWERK -
INTERSEXUALITAT
Prof. Y. mea. U. Thyen

Studienleiterin: Prof Dr. med. Ute Thyen brot- D med. o Griters

Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Liibeck, o e Richter-Unruh

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin Prof B e he D

Ratzeburger Allee 160 Shudionsakr arans 5. Lovang g

23538 LU beCk %T:ai[;:"lsolrier;zugggggia,ukl,mu-luebeck.de
Fax: 0451- 5006867

Einverstandniserklarung fur teilnehmende Jugendlicle (13-16
Jahre)

Name, Vorname Geburtsdatum

Hiermit erklare ich, dass ich tber die Klinischeakationsstudie informiert worden bin.

Mir wurde ein Informationsblatt gegeben, das ickegen habe. Ich konnte Fragen stellen. Wenn icht nic
mehr mitmachen mdochte, kann ich jederzeit authdPexilir muss ich keine Griinde nennen. Ich weif3 auch,
dass mir daraus keine Nachteile entstehen.

Ich weil3, dass die in der Studie erfragten Inforomen und personlichen Aussagen der Schweigepflicht
unterliegen. Sie werden so ausgewertet, dass marem&lamen nicht erkennen kann. Diese Auswertung
verlauft nach Regeln des Datenschutzgesetzes.

Ich weil3 auch, dass ich nur an der Studie teilnghka@n, wenn auch meine Eltern mit der Teilnahme
einverstanden sind, da ich noch nicht volljahrig. bi

Ich habe das Informationsblatt verstanden und nediebi der Studie mitmachen.

Ich erhalte fir die Teilnahme an der Studie 25:4r0).

Ort, Datum Unterschrift der jugendlichen Studienteilnehmeras/d
jugendlichen Studienteilnehmers

Einverstandnis zur wiederholten Kontaktaufnahme:

Weiter gebe ich mein Einverstandnis, dass die 8ilelitung wiederholt Kontakt zu mir aufnehmen darf
mich zu Nachuntersuchungen einzuladen. Ich bink#arinformiert worden, dass ich dieses Einversténdn
zur wiederholten Kontaktaufnahme jederzeit zuriehen kann, ohne dass mir daraus Nachteile entstehen
Mit diesem Einverstandnis zur wiederholten Kontaktahme verpflichte ich mich nicht, an
Nachfolgeuntersuchungen teilzunehmen.

Ort, Datum Unterschrift der jugendlichen Studienteilnehmeras/d
jugendlichen Studienteilnehmers
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Klinische Evaluationsstudie:

Medizinische und chirurgische Behandlungsergebnisse, 4

psychosexuelle Entwicklung und gesundheitsbezogene Lebensqualitat

bei Storungen der Geschlechtsentwicklung (DSD) NETZWERK -
INTERSEXUALITAT
Prof. Y. mea. U. Thyen

Studienleiterin: Prof Dr. med. Ute Thyen brot- D med. o Griters

Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Liibeck, o e Richter-Unruh

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin Prof B e he D

Ratzeburger Allee 160 Shudionsakr arans 5. Lovang g

23538 LU beCk %T:ai[;:"lsolrier;zugggggia,ukl,mu-luebeck.de
Fax: 0451- 5006867

Einverstandniserklarung fur Eltern von teilnehmenden
Jugendlichen (13-16 Jahre)

Hiermit erklare ich, dass ich Uber den Inhalt ume \dorgehensweise der Klinischen Evaluationsstuatie
.Netzwerk Intersexualitat” informiert worden bin.

Mir wurde ein Informationsblatt ausgehandigt, welstich gelesen habe und zu dem ich Fragen stellen
konnte.

Mir ist bekannt, dass ich meine Einwilligung jedstaind ohne die Angabe von Griinden widerrufen kann
ohne dass mir oder meinem Kind daraus Nachteiktesmn.

Ich weil3, dass die im Rahmen der Studie erfragtéarmationen und persénlichen Mitteilungen der
Schweigepflicht unterliegen und in pseudonomisidftam entsprechend des Datenschutzes ausgewertet
werden.

Die individuellen Studienergebnisse meines Kind@&s$eth nur mit meinem ausdricklichen Einverstandmnis
den behandelnden Arzt oder die behandelnde Arzitevgegeben werden.

Mein Kind erhalt fur die Teilnahme an der Studig-23Euro).

Ich bestatige durch meine Unterschrift, dass ichldormationsblatt verstanden habe und mit der
Teilnahme meines Kindes méNan dieser Studie einverstanden bin.

Ich weil3, dass mein Kind nur an der Studie teilnehkann, wenn sowohl von ihm bzw. ihr selber atshau
von mir als Erziehungsberechtigten das schriftlieEheverstandnis vorliegt.

Im Falle einer Schadigung haftet das Universitégidim Schleswig-Holstein nach den allgemeinen
gesetzlichen Haftungsgrundsatzen.

Ort, Datum Unterschrift des/der Erziefjsberechtigten
Einverstandnis zur wiederholten Kontaktaufnahme:

Weiter gebe ich mein Einverstéandnis, dass die 8hleitung wiederholt Kontakt zu meinem Kind
aufnehmen darf, um es zu Nachuntersuchungen etteauldch bin dariiber informiert worden, dass ich
dieses Einverstandnis zur wiederholten Kontaktaufmajederzeit zuriickziehen kann, ohne dass miudara
Nachteile entstehen. Mit diesem Einverstandnisvziederholten Kontaktaufnahme verpflichtet sich unse
Kind nicht, an Nachfolgeuntersuchungen teilzunehmen

Ort, Datum Unterschrift des/der Erziegsberechtigten
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Klinische Evaluationsstudie:

Medizinische und chirurgische Behandlungsergebnisse,

psychosexuelle Entwicklung und gesundheitsbezogene Lebensqualitat NETZWERK

bei Storungen der Geschlechtsentwicklung (DSD) INTERSEXUALITAT
brof. br. med: U. Thyen

Studienleiterin: Prof Dr. med. Ute Thyen Proh- b med. - Griters

Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Liibeck, o e Richter-Unruh

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin rof B e He D

Ratzeburger Allee 160 Shcatensakreiarat: 5. Loreng. %"

23538 Libeck el Sogiege Kl murluebeck.de
Fax: 0451- 5006867

Entbindung von der arztlichen Schweigepflicht

Hiermit entbinde ich

1. meine behandelnde Arztin/meinen behandelnden Arzt
(Name,
Anschrift)

2. meine behandelnde Arztin/meinen behandelnden Arzt
(Name,
Anschrift)

3. meine behandelnde Arztin/meinen behandelnden Arzt
(Name,
Anschrift)

im Rahmen der Klinischen Evaluationsstudie vonStdrweigepflicht gegentber

(Interviewer/in) und ADofmed. Thyen (Universitét

Libeck) und stimme einem gegenseitigen medizinisdhi®rmationsaustausch betreffend
meiner Person
(Name/Anschrift)

ZU.

Ort, Datum Unterschrift der jugendlichen
Studienteilneh-merin/des jugendlichen
Studienteilnehmers
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Klinische Evaluationsstudie:

Medizinische und chirurgische Behandlungsergebnisse, 4

psychosexuelle Entwicklung und gesundheitsbezogene Lebensqualitat

bei Storungen der Geschlechtsentwicklung (DSD) NETZWERK -
INTERSEXUALITAT
Prof. Y. mea. U. Thyen

Studienleiterin: Prof Dr. med. Ute Thyen brot- D med. o Griters

Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Liibeck, o e Richter-Unruh

Klinik fur Kinder- und Jugendmedizin Prof B e he D

Ratzeburger Allee 160 Shudionsakr arans 5. Lovang g

23538 LU beCk %T:ai[;:"lsolrier;zugggggia,ukl,mu-luebeck.de
Fax: 0451- 5006867

Entbindung von der arztlichen Schweigepflicht

Hiermit entbinde ich

4. die behandelnde Arztin/den behandelnden Arzt mefiedes
(Name,
Anschrift)

5. die behandelnde Arztin/den behandelnden Arzt mefnages
(Name,
Anschrift)

6. die behandelnde Arztin/den behandelnden Arzt mefmages
(Name,
Anschrift)

im Rahmen der Klinischen Evaluationsstudie vonQtgtweigepflicht gegeniber

(Name Interviewer/in) und. Br. med. Thyen (Universitat

Lubeck) und stimme einem gegenseitigen Informa#dastausch betreffend meines
Kindes/meiner Kinder
(Name/Anschrift)

ZU.

Ort, Datum Unterschrift der/des Erziehungsberebérig
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Klinische Evaluationsstudie:
Medizinische und chirurgische Behandlungsergebnisse,
psychosexuelle Entwicklung und gesundheitsbezogene Lebensqualitat NETZWERK
bei Storungen der Geschlechtsentwicklun ~
9 9 INTERSEXUALITAT
Studienzentren:
Prof. Dr. med. U. Thyen
Studienleiterin: Prof. Dr. med. Ute Thyen Prof-br. . Grivers
Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Campus Liibeck, #0°5r. mea. A, Richter-Unrun
Klinik fur Kinder und Jugendmedizin E?&‘_’fg;"‘;‘;f;_%"_g_“&;}
Ratzeburger Allee 160 Sdiensakretana S, ooz
23538 LU beCk %T:ag,"lsofr;zugggggla,ukl,mu-luebeck.de
Fax: 0451- 5006867

Information und Einwilligungserklarung zum Datenschutz

Bei wissenschaftlichen Studien werden personlicae®und medizinische Befunde tber
Sie erhoben. Die Weitergabe, Speicherung und Auewgidieser studienbezogenen
Daten erfolgt nach gesetzlichen Bestimmungen utad ger Teilnahme an der Studie
folgende freiwillige Einwilligung voraus:

1) Der Interviewer/die Interviewerin in meiner Regiirt die Befragung durch. Die
Ergebnisse werden nur in pseudonymisierter Fornewgegeben. Ich erklare
mich damit einverstanden, dass im Rahmen dieséieséuhobene Daten auf
Fragebogen erfasst und auf elektronischen Datesrtnaafgezeichnet werden und
ohne Namens- und Adressnennung weitergegeben wanden
- die Arbeitsgruppe Biometrie im Institut fir Biotne und Medizinische
Informatik der Otto-von-Guericke-Universitat Magdet) unter der Leitung von
PD Dr. rer.nat. Siegfried Kropf fir die Auswertudgr Daten

2) Die Ergebnisse der Befragung mit mir werden in psaymisierter Form flr
Forschungszwecke ausgewertet

3) Ich bin damit einverstanden, dass von der Studienig mein Name und meine
Adresse getrennt von den Fragebdgen in einem S8#ewahrt werden, damit ich
fur Nachbefragungen kontaktiert werden kann

Name, Vorname Datum, Unterschrift
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