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Fragen zur Behandlung
Zul.1und1.2)

Wihrend das ,,Consensus Statement® die (seinerzeit vorliegenden) empirischen Untersuchungen
und Varianten der hochkomplexen DSD-Problematik (es gibt nicht das Intersex-Syndrom!) in
den Blick nimmt und vor diesem Hintergrund differenziertere Vorgehensweisen empfiehlt, sind
die deutschen ,,Grundsitze und Empfehlungen® sehr allgemein gehalten und in ihrer
Unkonkretheit letztlich nicht wirklich hilfreich. Einer differenzierteren, storungsspezifischen

Darlegung ist eindeutig der Vorzug zu geben.

Neben dem fehlenden Verweis auf die Vielzahl der empirischen Studien fillt in den deutschen
»Grundsitze und Empfehlungen® die eigenwillige Ubersetzung der Abkiirzung ,,DSD* auf:
Hinter diesem Kiirzel verbirgt sich im Original die Formulierung ,,Disorders of Sex
Development®, also ,,Storungen der sexuellen Entwicklung®. Die Auflosung der Abkiirzung mit
»Differences of Sex Development®, also ,,Unterschiede in der sexuellen Entwicklung®, hitte
zumindest einer Erlduterung bedurft und ist beispielsweise im Hinblick auf kassenrechtliche

Fragen nicht unproblematisch.

Weiterhin fehlt in den deutschen ,,Grundsitzen und Empfehlungen® der notwendige Hinweis
(der im ,,Consensus Statement® enthalten ist), dass die Betreuung eines Kindes mit DSD und
seiner Eltern optimaler Weise in einem auf Diagnostik und Therapie von DSD spezialisierten
Zentrum erfolgen sollte, in dem unter Einbeziehung péddiatrisch-endokrinologischer,
molekulargenetischer, kinderchirurgischer bzw. kinderurologischer sowie kinder- und
jugendpsychologischer/sexualmedizinischer Expertise ein klinischer Case-Manager die

Betreuung strukturiert und auch spiter die Uberleitung ins Erwachsenenalter organisiert.

Auch fehlt m. E. in den ,,Grundsitzen und Empfehlungen® die wichtige (im Consensus

Statement deutlich formulierte) Forderung nach moglichst repréisentativer



Langsschnittforschung zur Bewertung der Entwicklung und Behandlung von PatientInnen mit
DSD.

Die Aussage in Grundsatz 3, dass ,,die Erziehung des Kindes in einem sozialen Geschlecht ohne
entsprechende operative édsthetische Korrekturen dem Kind zudem die Option auf einen evtl.
notwendigen spateren Wechsel der Geschlechtsidentitét (erhalt)®, ist zwar prinzipiell richtig,
sollte sich aber klarer auf jene Fille beziehen, in denen aufgrund des Storungsbildes und
fehlender empirischer Sicherheit (bspw. beim pAIS oder mGD) zum Zeitpunkt der Geburt bzw.
in der Kindheit noch unsicher bleiben muss, in welche Richtung sich die Geschlechtsidentitét
letztlich entwickelt. Sicher ist nicht gemeint, ein als Madchen aufgezogenes Kind mit AGS und

schwerer Genitalvirilisierung (entpr. PRADER IV-V) prinzipiell nicht zu operieren.

Zu Grundsatz 6 siche meine Antworten zur folgenden Frage.

Fragen zur Indikation
Zu2.1)

Eine ,,medizinische Indikation“ deckt im allgemeinen Verstindnis der Arzteschaft nur jene
Zustinde ab, die mit krankheitswertigen Beeintrachtigungen korperlicher Funktionen
einhergehen, wovon im érztlichen Sprachgebrauch die (psycho-)soziale Indikation abgegrenzt
ist. Insofern ist der Begrift in der jetzigen Form zu eng gewihlt und eine entsprechende

Erweiterung (um psychosoziale Aspekte) wire sinnvoll.

Zu2.2)

Ein ,Verbot® genitalchirurgischer Eingriffe vor Erreichung der Einwilligungstahigkeit des
Kindes, sofern diese nicht zur Abwendung schwerwiegender Gefahren fiir die korperliche
Gesundheit oder das Leben erforderlich sind, ist in dieser Pauschalitat empirisch nicht
begriindbar. Gerade hier zeigt sich der Nachteil des Verzichts auf konkrete, storungsspezifische
Empfehlungen: So wird beispielsweise die feminisierende Genitalkorrektur bei Madchen mit
AGS und PRADER IV und V nachweislich von der Mehrheit der Patientinnen im
Erwachsenenalter fiir richtig befunden. Ihr ,Verbot® hief3e, dass als Mddchen erzogene Kinder
gezwungen werden, bis zur Pubertit mit einem (pseudo-)ménnlichen Genitale heranzuwachsen.
Hingegen sind klitorisreduzierende Eingriffe bei AGS-Méddchen mit PRADER I, IT und u. U. III
in der Kindheit meist unnétig und konnen ggf. auf Wunsch der Patientin in der Pubertit
durchgefiihrt werden. Vaginoplastische Eingriffe sind vor der Pubertit wohl kaum indiziert und
dann der in der Regel vorhandenen verstindigen Willensbekundung der betroffenen Person
tiberlassen. Auch die Indikation zur Gonadektomie stellt sich je nach Stérungsbild
unterschiedlich dar usw. Insofern wiren also Empfehlungen wiinschenswert, die sowohl der

jeweiligen Storungsspezifik als auch den Besonderheiten des jeweiligen Kindes, seiner Familie,



deren sozialen Bezugsraum und den dort herrschenden Regeln und Normen mehr Rechnung

tragen.

Zu2.3)

Die Geschlechtszugehorigkeit als ein biopsychosoziales Phanomen stellt eine der
Grundkonstituanten menschlichen Seins dar. Eine der ersten Fragen nach Geburt eines Kindes
ist jene nach seiner Geschlechtszugehorigkeit. Bei einigen (zu beschreibenden) DSD-Fillen kann
es geschehen, dass in der frithen Kindheit noch keine sichere Aussage zur spateren Entwicklung
der Geschlechtsidentitdt getroffenen werden kann. Eltern in dieser prekiaren Situation zu
empfehlen, ihr Kind ohne Geschlechtszuweisung aufwachsen zu lassen, ist unethisch - Kind und
Eltern leben nun einmal in einer geschlechtlich zweigeteilten Welt. Wesentlich sinnvoller
erscheint es, den wiederholt und angemessen tiber die Komplexitit der geschlechtlichen
Determination aufgekldrten Eltern die bestehenden Unsicherheiten klar darzulegen und ihnen
auf der Grundlage empirischen Wissens begriindet zur Wahl eines Geschlechts und zur Gabe
eines geschlechtsneutralen Namens zu raten. Diese — vorldufige - Geschlechtszuweisung sollte in
der Erziehung zwar konsistent beibehalten werden, dabei sollten Eltern und Behandlerteam aber
stets fiir (Verhaltens-) Aulerungen des Kindes achtsam sein, die eine etwaige Revision der einmal
getroffenen Zuweisung erforderlich machen. Gerade in diesen Fillen sind genitalchirurgische
Eingriffe soweit es irgend geht aufzuschieben. Verhaltensdauf3erungen des Kindes, die von der
gewihlten Zuschreibung abweichen, bediirfen eines flexiblen Umgangs und professioneller Hilfe,

nicht aber unkritischer Unterdriickung.

Zu2.4)

Auch diese Frage ldsst sich nur storungsspezifisch beantworten. Generell ist darauf hinzuweisen,
dass die Definition von ,, Krankheit“ verschiedene Ebenen hat. Aus arzt- und
versicherungsrechtlichen Griinden diirfte die Definition gem. § 62 Abs. 1 Satz2 SGB V
maf3geblich sein: Demzufolge ist eine Krankheit ,,ein regelwidriger korperlicher oder geistiger
Zustand, der Behandlungsbediirftigkeit zur Folge hat“. Handelt es sich — wie z. B. beim
Adrenogenitalen Syndrom (AGS), der bei weitem haufigsten Ursache fiir intersexuelle
Genitalkonfigurationen bei genotypischen Méadchen - um eine komplexe Stoffwechselstérung, so
ist der Krankheitswert unbestritten, eine hormonelle Behandlung ist hier vital indiziert. Auch bei
der Gonadendysgenesie (GD) ist die Behandlungsbediirftigkeit (Entfernung der fehlentwickelten
und daher entartungsgefahrdeten Keimdriisen) unstrittig. Ahnlich stellen sich die Verhiltnisse
beim Androgenresistenz-Syndrom (AIS) dar, wo die Belassung der (médnnlichen) Keimdriisen
nur unter der Mafigabe ihrer steten Entartungskontrolle fiir eine gewisse Zeit moglich ist, spater
aber auch hier — wegen des Malignitdtsrisikos - i.d.R. eine Entfernung erforderlich ist. Bezieht

sich die Frage indes ausschliefllich auf den Krankheitswert einer intersexuellen Genitales per se,



so ist hier der Leidensdruck der Patienten und ihr Wunsch nach Behandlung und nicht die

anatomische Abweichung mafigeblich.

Zu2.5)

Das frither empfohlene Verschweigen der Diagnose (weil dies die Patienten angeblich
verunsichern konnte) ist empirisch nicht begriindbar, wird heute mehrheitlich abgelehnt und
erscheint — auch aus Sicht der nachuntersuchten Patienten - ethisch fragwiirdig. Wie sollen die
Patienten beispielsweise verstehen, dass sie keine Kinder bekommen/zeugen konnen, als Frau
keine Regel bekommen, stindig Hormone einnehmen miissen etc? Uns sind bedriickende
Verldufe von derart ,,im Ungewissen“ gelassenen Patienten bekannt, die bis hin zu suizidalen
Krisen fiihrten. Allerdings sollte die Aufklarung einfithlend, dem Alter und Verstidndnis
angemessen und schrittweise erfolgen. Die entsprechend aufgeklarten Patienten beschreiben
teilweise bedriickende mentale ,,rites du passage” (vom Gefiihl, ein ,,ganz normales Madchen® zu
sein, Uiber das Erschrecken iiber die ausbleibende Mensis, bis zum Entsetzen und Trauer bei der

Information, keine Kinder bekommen zu kénnen und genetisch ,.ein Junge zu sein®).

Fragen zur Lebensqualitdt
Zu 3.1)

Die vorliegende umfangreiche Literatur (auf die u. a. im ,,Consensus Statement®, Bezug
genommen wird) ldsst keinen Zweifel daran, dass — in Abhéngigkeit von der Art der Storung und
der durchgefithrten Behandlung - die Beeintrachtigungen der Lebensqualitit bei DSD erheblich
sein konnen. Auch der Prozentsatz derjenigen, die mit ihrer Geschlechtszuweisung unzufrieden
sind, ist bei DSD-Patienten hoher als bei Nicht-Betroffenen. Allerdings fehlen reprisentative
Langzeitstudien, an den vorliegenden Untersuchungen nehmen - je nach Studiendesign und
Probandengewinnung - oft entweder die besonders zufriedenen oder besonders unzufriedenen
Patienten teil. Auch die Daten der Hamburger Katamnese-Studie (insbesondere jene zur
Haufigkeit von Geschlechtsdysphorie) sind aufgrund der kleinen Probandenzahl, der
Heterogenitit der betroffenen Patienten und aufgrund des Sampling-Bias nicht repréisentativ fiir

DSD-Patienten - keine Studie kann dies fiir sich in Anspruch nehmen.

Zu 3.2 und 3.3)

Die Desiderata fiir die Verbesserung der Forschung und der Versorgung
(Beratung/Behandlung/Begleitung) von Menschen mit DSD sind mannigfach - insofern sei auf

den beigefiigten Artikel (Bosinski 2005) und meine untenstehende Zusammenfassung verwiesen.



Fragen zur kulturellen und gesellschaftlichen Perspektive
Zu4,5und6)

Im Interesse der Betroffenen wire ein Enttabuierung von DSD und ein ,,gelassenerer Umgang
mit Storungen der somatosexuellen Entwicklung wiinschenswert. Wir haben in der Betreuung
betroffener Kinder und ihrer Eltern die Erfahrung gemacht, dass dies bei geduldiger und
wiederholter Aufkldrung aller Beteiligten (wozu auch Grofleltern, Kindergéartnerinnen etc.
gehoren konnen) moglich ist. Allerdings ist dies ein miihseliger und zeitaufwéandiger Prozess, der

uns nur aufgrund unserer Einbettung in ein universitdres Spezialzentrum moglich ist.

Hinsichtlich der Aufthebung der mindestens seit der Antike bestehenden rechtlichen Zwei-
Geschlechtlichkeit (,,tertium non datur®, s. ausfithrl. Wacke 1989) bin ich skeptisch. Der Protest
gegen die bislang tibliche Praxis der Geschlechtszuweisung ist im Einzelfall zwar verstidndlich,
insgesamt aber keinesfalls représentativ fiir die Mehrheit der betroffenen Patienten. Die
gelegentlich geduflerten Forderungen nach ,,Aufgabe der Geschlechterdichotomie® oder
»Einfithrung eines 3. Geschlechts® entbehren nicht nur einer ausreichenden empirisch-
klinischen Grundlage, sondern gehen an der Lebenswirklichkeit der betroffenen Kinder und
ihrer Eltern vorbei. Es sollte nicht der Eindruck entstehen, dass Betroffene zur Speerspitze im

Kampf Einzelner gegen eine als ,,patriarchal“ betrachtete Gesellschaft missbraucht werden.

Zusammenfassend ist aus sexualmedizinischer Sicht fiir den addquaten Umgang mit Patienten

mit DSD und ihren Familien zu fordern:

1. Schnellstmogliche und umfangreiche Diagnostik in einem spezialisierten Zentrum zur
Einordnung des Storungsbildes. Bei der Zuordnung des Stérungsbildes und der daraus
abzuleitenden Prognose fiir die Entwicklung der Geschlechterrolle, der Geschlechtsidentitit
und der sexuellen Erlebnis- und Funktionsfihigkeit geht Sicherheit vor Schnelligkeit der

Entscheidungen.

2. In Anbetracht der Multidimensionalitdt von Geschlechtlichkeit und Sexualitit ist die
kontinuierliche interdisziplindre Zusammenarbeit von padiatrisch-endokrinologischen,
molekulargenetischen, kinderchirurgischen bzw. kinderurologischen sowie kinder- und
jugendpsychologischen und sexualmedizinischen Experten in der Betreuung von Kindern

mit DSD und ihren Eltern unerlisslich.

3. Mit den Besonderheiten von Diagnostik, Therapie und Verlauf von DSD vertraute
Therapeuten bzw. Berater sollten die kontinuierliche Begleitung von Kind und Eltern im
Sinne eines ,,Case-Managers“ koordinieren. Dabei kann die Kompetenz der Patienten-
Selbsthilfegruppen eine hilfreiche Unterstiitzung sein - viele Betroffene (sowohl Eltern als
auch Kinder und zumal Jugendliche) profitieren vom Austausch mit ebenfalls Betroffenen.
Viele Patienten beklagen, dass sie nach Abschluss der oft hochintensiven pédiatrisch-

endokrinologischen Betreuung im Kindes- und Jugendalter im Erwachsenenalter keine



addquate Betreuung fanden. Deshalb ist rechtzeitig der Ubergang zur spezialisierten

Betreuung im Erwachsenenalter zu organisieren (s. Kruse et al. 2004).

Eine Fiille von Problemen sowohl der Kinder als auch ihrer Eltern resultiert aus der nach wie
vor vorherrschenden Tabuierung des Themas Geschlechtlichkeit und ihrer Probleme: Die in
den letzten 20 Jahren erreichten Erfolge bei der weitestgehenden Integration von Kindern
mit anderen angeborenen Fehlbildungen (z. B. Vitium cordis oder Trisomie 21) in normale,
kindgemifle Entwicklungsverldufe (Kindergérten, Schulen etc.) waren nur moglich durch
eine ,,Entmystifizierung“ dieser Fehlbildungen sowie durch das Engagement von Betroffenen
und Wissenschaftlern in Selbsthilfegruppen und Aufklarungskampagnen. Im Interesse der
Patienten muss offensiver als bisher vermittelt werden, dass es sich bei einer somatosexuellen
Differenzierungsstorung eben nicht um ,etwas sexuell Abartiges®, sondern um eine ,,ganz
normale Fehlbildung® handelt, tiber die dann - im Interesse der Entwicklung der Kinder -
auch offen gesprochen werden kann und muss. Dies setzt allerdings eine — noch zu leistende
- Aufkldrungsarbeit voraus, deren Aufgabe eben nicht die wirklichkeitsfremde Einfiihrung
eines ,,3. Geschlechts®, sondern die Entwicklung des Verstandnisses fiir differenzierte

somatosexuelle Entwicklungsverldufe ist.

Die Geschlechtszugehorigkeit ihres Kindes ist nachweislich fiir die Eltern und auch fiir
Verwandte, Freunde usw. von fundamentaler Bedeutung und bestimmt von Anfang an die
Erziehungspraktiken. Den Eltern sind daher bei Geburt eines Kindes mit DSD von Anfang an
alle vorhandenen Informationen in verstindlicher Form und wiederholt (!) zu vermitteln.
Alle zu treffenden Entscheidungen - auch und gerade dann, wenn noch keine sichere

Geschlechtsfestlegung moglich ist — sind mit ihnen abzustimmen.

Alle Informationen sollten jederzeit fiir alle in verstandlicher Form zugénglich sein. Den

Eltern muss verstdndlich und wiederholt vermittelt werden:

- dass ihr Kind zwar eine seltene, aber nicht ungew6hnliche Stérung der
Genitaldifferenzierung aufweist und dass dies keine Monstrositit ist. Jegliche pejorative
Begrifflichkeit (,,Zwitter o. 4.) ist ebenso zu vermeiden wie eine vorschnelle
Geschlechtsfestlegung;

- dass die Geschlechtszugehorigkeit kein eindimensionales Ereignis ist, sondern auf
mehreren Ebenen (chromosomal, gonadal, gonoduktal, genital, zerebral, sozial usw.)
unterschieden werden kann und dass die komplexe Interaktion dieser Faktoren
vorschnelle oder einseitige Entscheidungen im Interesse ihres Kindes verbietet;

- dass eine einmal getroffene Entscheidung in der Erziehung konsistent durchgehalten
werden sollte, dass man allerdings bei unsicheren Entscheidungen (z. B. bei mGD)

moglichst geschlechtsneutrale Namen (Michell/e; Réne/e; Kim o. 4.) wihlen sollte;



7.

10.

- dass sie auf Verhaltensduflerungen des Kindes achten sollten, die von der gewdhlten
Zuschreibung abweichen, und dass diese eines flexiblen Umgangs und professioneller

Hilfe, nicht aber unkritischer Unterdriickung bediirfen!

Sowohl den Eltern als auch dem Kind sollte kontinuierliche sexualmedizinische/
-psychologische Beratung und Begleitung bis ins Erwachsenenalter angeboten werden. Ziel
ist es, dass sich Kind und Eltern - gemeinsam oder allein — mit allen Fragen und Problemen
an die professionellen Berater wenden und zu gegebener Zeit verantwortliche
Entscheidungen bewusst getroffen werden konnen. Optimal ist bei dieser hochspezialisierten
Betreuung ein auch in sexualmedizinischen Fragen geschultes Team. Nicht nur somatische,
sondern eben auch psychosexuelle Parameter bediirfen der Verlaufskontrolle, um auf etwaige

Anderungen rechtzeitig reagieren zu kénnen.

Die strikte Beachtung der Individualitdt und Integritdt des Kindes/Jugendlichen ist oberstes

Gebot:

- Dies beginnt bereits bei der korperlichen Untersuchung, insbesondere im Genitalbereich,
die nur wenn erforderlich (d. h. nicht zu ,,Demonstrationszwecken®) und mit Erkldrung
tiir den Patienten durchgefiihrt werden sollte.

- Die Erorterung sexueller Fragen bedarf gleichzeitig professioneller Offenheit und
Zuriickhaltung: Dem Kind sollten diese Themen nicht aufgendtigt werden, wohl aber
sollte ihm bestandig signalisiert werden, dass es auch hieriiber mit seinem Therapeuten
reden kann. Dies wird umso wichtiger in der Pubertit, wenn es nicht nur um Fragen der
sexuellen Orientierung, sondern im Zusammenhang mit der Wahl etwaiger
medikamentdser und chirurgischer Optionen auch um deren Auswirkungen auf die

Identitatsentwicklung, die sexuelle Erlebnisfahigkeit oder reproduktive Aspekte geht.

Rollenunsicherheiten oder Anzeichen einer Geschlechtsdysphorie sollen rechtzeitig erkannt
werden und dann Gegenstand sexualmedizinisch-kinderpsychologischer Diagnostik und
Therapie sein, die sich beziiglich ihrer Ziele jeweils am Einzelfall orientieren muss. Wenn der
Patient (z. B. vor oder in der Pubertit) den Wunsch nach einem Geschlechtswechsel duflert,
sollte in jedem Fall ein psychotherapeutisch begleitetes Transformationssetting angeboten

werden, damit der Betreffende sicher ist, die richtige Entscheidung zu treffen.

Erforderlich ist eine standardisierte Dokumentation der medizinischen Befunde analog dem
Vorgehen beim Tumor- oder Mutterpass. Diese Dokumentation kdnnte von den Eltern
spdter an die dann volljahrigen Patienten tibergeben werden. Ein solches Vorgehen wiirde
nicht nur den Informationsaustausch durch Arztewechsel im Rahmen von Umziigen
vereinfachen, sondern wire auch fiir die Betroffenen von grof3em Vorteil, weil ihnen

jederzeit ihre eigenen Befunde zur Verfiigung stiinden.



11. Fiir Arzte sollte eine Verpflichtung zur Nachuntersuchung von Patienten mit DSD bis ins
Erwachsenenalter bestehen. Dabei sollte auch auf sexualmedizinische Fragen der
Geschlechtsidentitit, der sexuellen Orientierung und der psychosexuellen Erlebnisfahigkeit

methodisch qualifiziert eingegangen werden.

12. Es geht immer um den je konkreten Menschen in seiner individuellen Einmaligkeit, nicht um
die dogmatische Befolgung von starren Richtlinien. Grundsitzlich, zumal bei der Frage

etwaiger genitalkorrigierender Operationen, gilt: Primum nihil nocere!
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