
A nem kialakulásának zavarait genetikai rendellenességek okozzák, és a
magzat méhen belüli fejlôdése során következnek be. Ez természetesen
nem jelenti azt, hogy minden rendellenesség felismerhetô a születéskor,
vannak olyan szindrómák, enyhébb eltérések, melyeket gyakran csak pu-
bertáskorban diagnosztizálnak. Az interszexualitáshoz, vagyis a kevert ne-
mûséghez sokféle elképzelés kapcsolódott az emberiség történelme során.
Az ilyen páciensek általában ma is ki vannak téve a hátrányos megkülön-
böztetésnek. Ez is az oka annak, hogy a nemi differenciálódás zavaraiból
könnyen kialakulhatnak lelki betegségek, ezért a különbözô szakorvosok
mellett a pszichológusoknak is fontos szerep jut a terápiában. A mûtéti kor-
rekció felelôsségteljes döntések sorát igényli: a nem meghatározását, a be-
avatkozás idejének és típusának a kiválasztását. A korrekciós mûtétek az
életminôség jelentôs javulását eredményezhetik, hozzásegítik a pácienst a
méltóbb emberi léthez.
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sainak jelentôs részét nemzet-

közi együttmûködésben végzi. 
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A nemek kialakulásának zavarai
az emberben



Bevezetés
A teherbe esés, a méhen belüli fejlôdés és a nemi differenciálódás olyan hal-
latlanul bonyolult folyamat, hogy akár azt a kérdést is feltehetjük: hogyan
lehetséges az, hogy még nem pusztult ki az emberiség? Gondoljuk el, mi
minden kell ahhoz, hogy harmonikusan érvényesüljön a folyamat minden
mozzanata. Termékenyítôképes ondósejtek, zavartalan erektilis funkció,
együttlét az optimális napokon, a peteérés idején vagy közelében. Ép nôi
nemi szervek, peteéréssel járó ciklusok és mindazon gátló momentumok
hiánya (például immunológiai problémák, endometriózis, idült gyulladás,
funkcionális vagy anatómiai rendellenesség), amelyek megakadályozhatják
a fogamzást. Az igazi rejtély azonban az ébrény, az embrió fejlôdése, ame-
lyet megzavarhatnak örökletes és külsô tényezôk, környezeti ártalmak, fer-
tôzô betegségek. 

Mindezek alapján érthetô, hogy nem kis aggodalom is kíséri a terhessé-
get, vajon rendben lesz-e minden a szülésnél. Amikor magunkhoz öleljük
újszülött kislányunkat vagy kisfiunkat, és rácsodálkozunk gyönyörû arcuk-
ra, találkozik a tekintetünk, fel se tudjuk fogni, mekkora szerencsénk van,
hogy a kisbaba egészséges.

A hibás gének mintegy négyezer örökletes betegségben nyilvánulhatnak
meg. Minden huszadik újszülöttnek van valamilyen örökletes elváltozása.
Minden ötszázadik egyén nemi kromoszómaképe eltér a normális XX vagy
XY-tól. Eltérések esetén rendszerint a külsô nemi szerv képe is szokatlan.
Megtekintve a külsô nemi szervet néha nehéz eldönteni, hogy a fallosz-
szerû képzôdmény egy nagy csiklónak vagy egy kis hímvesszônek felel-e
meg.

És mégis, az esetek döntô többségében egészséges utód születik. Ezt az
egész folyamatot túlzás nélkül nevezhetjük csodának.

Jól rávilágít erre a „csodára” François Jacob Nobel-díjas orvosgenetikus,
amikor így ír: „Különösen megbocsáthatatlannak tûnik az a gondolat, hogy
valamiféle kozmikus barkácsolás eredményének kell tekintenünk azt, ami
változatlanul a leginkább zavarba ejtô problémánk és legizgalmasabb me-
sénk: egy emberi lény kialakulását, azt a folyamatot, melynek révén egy on-
dósejt és egy petesejt összeolvad, megindítva a petesejt osztódását, amelybôl
elôször két sejt lesz, aztán négy, aztán egy kis golyó, aztán egy kis zsák. És
ebben a növekvô testben egy kis sejtcsoport valahol individualizálódik, és
addig sokasodik, amíg idegsejtek milliárdjaiból álló tömeget nem alkot. És
ezekkel a sejtekkel válik lehetségessé a tanulás, a beszéd, az írás, az olvasás, a
számolás. Ezeknek révén képes az ember zongorázni, átmenni az utcán
anélkül, hogy elütné egy autó, vagy elmenni Seattle-be, elôadást tartani.
Mindezek a képességek benne foglaltatnak sejtjeink kicsiny tömegében: az
egész nyelvtan, az egész mondattan, az egész geometria, az egész zene. És
még sincs halvány fogalmunk sem arról, hogyan mûködik. Számomra ez a
legelképesztôbb történet, amelyet ezen a bolygón el lehet mondani, sokkal
elképesztôbb, mint bármiféle regény vagy science fiction.”

Ám ez a csoda nem mindig valósul meg zavartalanul.164
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1 ábra. Interszexualitásban szenve-

dô újszülött nemi szerve

2. ábra. Ultrahangfelvétel a méhen

belüli leány magzat nemi szervi

rendellenességérôl. Túl nagy

clitoris

3. ábra. Ultrahangfelvétel a méhen

belüli fiú magzat nemi szervi 

rendellenességérôl. Túl kicsi 

hímvesszô



Az olimpiák története bôvelkedik meglepô példákkal. Stella Walsh, az
1932-es olimpia arany- és ezüstérmes lengyel nôi atlétája tragikus körül-
mények között halt meg, gyilkosság áldozata lett. Halála után fedezték csak
fel, hogy a sportoló – aki az életét nôként élte – férfi nemi szervvel rendel-
kezik, a belsô nemi szervei a férfi és nôi jellegeknek egyaránt megfeleltek.
Amikor késôbb bevezették az olimpiai játékokon a kromoszómavizsgálatot,
gyôzteseket diszkvalifikáltak azon a címen, hogy az illetô nem nô, hanem
férfi. A diszkvalifikáló ítéletek között azonban voltak túlkapások is: például
az egyik diszkvalifikált nôi bajnok késôbb egészséges gyermeket szült. Nyil-
vánvalóan mozaicizmusról volt szó.

Az interszexualitás (kevert nemûség) nemcsak a test, hanem elôbb-
utóbb a lélek betegsége is lehet, hatalmas lelki teher és bélyeg viselôjének.
Arról nem is beszélve, hogy milyen atrocitásoknak vannak kitéve néha a be-
tegek. Az egyik valódi kétnemû (hermafrodita) betegünkrôl például tudo-
mást szereztek munkatársai, és lefogták a munkahelyén, hogy megnézhes-
sék a nemi szervét. El lehet képzelni, milyen szörnyû traumát okozott ez.
Az elmúlt századok cirkuszaiban, piaci mutatványos bódéiban szívesen mu-
togatták ezeket a szerencsétlen, jobb sorsra érdemes egyéneket.

A hermaphroditosz szó görög eredetû, a görög mitológia kétnemû istenét
jelöli, aki a monda szerint visszautasította Szalamakisz nimfa szerelmét. Az
istenek meghallgatták a nimfa imáját és egyesítették kettejük testét. Platón
szerint valaha három nem létezett: hímek, nôstények és hímnôsök (herma-
froditák). Ôket Zeusz hasította ketté, és arra ítélte ôket, hogy örökké keres-
sék párjukat. 

A festészetben, a szobrászatban és a mûvészetek egyéb területein is talál-
hatunk számos példát az interszexualitásra.

Figyelemre méltó és érdekes alkotás Jusepe de Ribera 16. századi spanyol
festô mûve. Valós személy alapján festette a mûvész a képet, de az nem való-
színû, hogy szoptatott is az illetô, mivel a valódi hermafroditák fertilitása
kétséges. Bizonyára a nagyobb hatás kedvéért került a csecsemô a képre.
A görög és római alkotások önmagukért beszélnek. Érdekes alkotás Leo-
nardo Keresztelô Szent János címû képe. A korai reneszánsz címû könyvben
ezt olvashatjuk róla: „Rejtélyes és zavarba ejtô alkotás ez – akárcsak a Léda –
a maga szembeszökô kétnemûségével, a fénynek ezzel a kiszámított határo-
zatlanságával… ezzel a mozdulattal és ezzel a mosollyal, amit valóban hét
pecsét rejt el a kíváncsi szem elôl…”

Úgy gondolom, hogy a témával foglalkozó összeállításomnak nem lehet
feladata a rendellenességek részletes és mindenre kiterjedô elemzése, hiszen
ez messze meghaladná a rendelkezésre álló terjedelmet. Ezért inkább arra
törekszem, hogy ismertessem annak a felderítômunkának a menetét,
amelynek segítségével pontos diagnózishoz juthatunk. Majd ezt követôen
önkényesen kiemelek néhány típusos elváltozást, azokat elemzem részlete-
sebben. 

Az ébrényi (embrionális) és magzati fejlôdés azon szûk területével fog-
lalkozom, amelynek során a külsô és belsô nemi szerv kialakul, és amely-
nek végeredményeként elôttünk áll a férfi és a nô, vagy – szerencsére csak
ritka esetekben – a nemi hovatartozás besorolása szempontjából nehéz 165
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5. ábra. Hermafrodita az Elbánál. 

André Durand festménye, 1992

4. ábra. Szoptató szakállas nô –

Maddalena Ventura arcképe.

Jusepe de Ribera festménye, 

16. század

Endometriózis:
a méh üregén kívül elhelyezke-
dô méhnyálkahártya, mely kö-
veti a normális ciklusos válto-
zásokat.



feladatot jelentô egyén. Ismertetem a nemi differenciálódás élettanát és 
a hibás útra térés lehetôségeit, az interszexualitás különbözô formáit, a
valódi és álkétnemûséget (pszeudohermafroditizmust), illetve a helyreállító
mûtétek filozófiáját. Bepillantást engedek a mûhelytitkainkba is. A Deb-
receni Nôi Klinikán ugyanis a nemi szervi rendellenességek korrekciós
központja is mûködik, mint a gyermeknôgyógyászat és a helyreállító se-
bészet területén akkreditált európai továbbképzô intézmény. A nôgyó-
gyászati mûtéttan legizgalmasabb fejezetének tarthatjuk ezt a területet,
mivel itt már csak nagyon általános szabályokat lehet megállapítani, min-
den eset más és más, nagy a variációs lehetôség. Van olyan rendellenesség
is, amelyik megoldására nincs kidolgozott és egységesen elfogadott mód-
szer. Ezért is lehet érdekes saját tapasztalatainkról és egyedinek számító
megoldásainkról is beszámolni.

A nemi differenciálódás élettana
Az egyén nemisége ötféle lehet:

1. genetikai nem (amit a kromoszóma határoz meg);
2. gonadalis nem (amit az ivarmirigyek jellege határoz meg);
3. fenotípusos nem (amit a külsô megjelenés határoz meg);
4. pszichoszomatikus nem (vagyis a nemi identitás);
5. jogi értelemben vett nem (ahogyan a társadalom tekinti az egyént,

ahogyan az anyakönyvezés történik stb.).
Elôször tekintsük át, hogyan alakul ki a genetikai nem. Az ondósejtek elô-
alakjának osztódása „számcsökkentô”, azaz az eredetileg 46 kromoszómá-
ból 23–23 kerül az utódsejtbe. Az osztódás során egy-egy spermiumba vagy
X, vagy Y kromoszóma kerül. Amikor a spermium behatol a petesejtbe, 22
testi (autoszomális) és 1 nemi (gonoszomális) kromoszómát visz magával.
Ugyanennyivel várja a petesejt, mivel a számcsökkentô osztódás ott is lezaj-
lik. Az egyesülés során minden kromoszóma megtalálja a párját, így a párok
száma 23 marad.

Az utód neme attól függ, hogy mit hoz a spermium. Ha X kromoszó-
mát, akkor leány, ha Y-t, fiú lesz az utód. Az elsô hét-nyolc hétben látszólag
még nincs eltérés a fejlôdésben, ezért ezt a szakaszt indifferens stádiumnak is
nevezik. Ekkor már készenlétben áll az embrióban az úgynevezett primor-
diális csôrendszer, amely két részbôl tevôdik össze: a Wolff-csôbôl és a
Müller-csôbôl. Az elôbbi a hím irányú fejlôdés és a vizeletelválasztó rend-
szer kiinduló anyaga, az utóbbi a nôi irányú fejlôdésé. A további ráhatások
következményeként indul el a fejlôdés hím vagy nôi irányba. A nem kiala-
kulása szempontjából döntô szerepet az Y kromoszóma játssza.

Az Y kromoszóma rövid karján található a nemet meghatározó (szex-
determináló) régió. Az ezen gén által kódolt here (tesztisz) determináló fak-
tor (TDF) az indifferens gonádtelepbôl hereszövetet képez. Ha nincs TDF

(Y), a gonádtelepbôl petefészekszövet alakul ki. Az embrionális here által
termelt hím nemi hormon (tesztoszteron) hím irányú differenciálódást166
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6. ábra. Keresztelô Szent János. 

Leonardo da Vinci festménye,

1513–1516

Mozaicizmus:
a szervezetet különbözô kro-
moszómakészletû sejtvonal
építi fel.

Biszexualitás:
hetero- és homoszexuális visel-
kedés keveredése.

Homoszexualitás:
azonos nemûek egymás iránti
szexuális vonzódása.

Transzszexualitás:
a nemi identitás zavara, az
egyén a biológiai nemével el-
lentétes nemûnek érzi magát.

Transzvesztitizmus:
az ellentétes nemûek szokása
szerinti öltözködés.

Interszexualitás:
nincs egység a kromoszomális
nem, a belsô nemi szervek és a
nemi hovatartozás önmeghatá-
rozása között.



eredményez. Ez a funkcionális aktivitás a méhen belüli magzat hetedik he-
tétôl várható. A férfi irányú fejlôdésben jelentôs szerepe van még a Müller-
gátló anyagnak, a Müller-csô visszafejlôdését elôidézô glikoproteinnek,
amelyet a gonádtelep epitheloid sejtjeibôl fejlôdött úgynevezett Sertoli-
sejtek termelik. 

Az Y kromoszóma jövôbeni hosszú távú szerepét egyesek erôsen megkér-
dôjelezik. J. A. M. Graves az ESHRE 2004. évi berlini kongresszusán kiemelt
referátumot tartott errôl a kérdésrôl. Szerinte az Y kromoszóma máris „selej-
tesnek” mondható, csak 45 gént tartalmaz. Úgy véli, hogy az Y kromoszóma
mintegy háromszázmillió évvel ezelôtt 1438 génnel rendelkezett, és ebbôl
1393-at már elveszített. Néhány millió év múlva az Y kromoszóma véglege-
sen eltûnik (nem kell tehát az Y-ért a mi nemzedékünknek aggódnia). 

Steve Jones A gének nyelve címû könyvében ezt írja: „Még nem tudjuk,
miért léteznek a hímek – s ha már nélkülözhetetlenek, miért kell belôlük
olyan sok? Hiszen egy vagy kettô elegendô lenne, hogy megtermékenyítse
az összes nôstényt, s mégis néhány kivételtôl eltekintve a két nem aránya
makacsul egyenlô az egész világon.” A nôstény halrajt egyetlen hím ôrzi.
A hím eltávolítása zûrzavart okoz egy ideig, mígnem az egyik nôstény meg-
változtatja a nemét és átveszi a hím szerepét. 

A szexuális differenciálódásnak három típusát ismerjük:
1. a gonadális differenciálódás (petefészek vagy here kialakulása) az ivar-

sejtek (gaméták) produkcióját biztosítja;
2. a genitális differenciálódás a megtermékenyülést (fertilizációt) bizto-

sítja;
3. a magatartásbeli differenciálódás pedig a szexuális indíttatást, készte-

tést biztosítja.
Az ivarmirigyek differenciálódásának genetikai háttere egyre jobban is-

mert. Ha hibás a gén, az legtöbbször terméketlenséget okoz, illetve a leg-
különbözôbb fejlôdési rendellenességeket hozza létre, amelyek a vesére, a
húgyutakra, valamint a nemi szervekre lokalizálódhatnak. Az Y kromo-
szóma rövid karján helyezkedik el a differenciálódást elôsegítô legismer-
tebb gén, amelynek hatására a gonád here irányába alakul. Ennek a génnek
a defektusa gonáddiszgenezis-szindrómát eredményez. Ebben az esetben a
külsô nemi szerv nôi irányba fog fejlôdni.

A genitális régió kifejlôdése hormonok hatásán alapul. Az X kromo-
szómához kapcsolódó androgén-receptor funkciója és a tesztoszteron (hím
nemi hormon) hatására a Wolff-csôbôl az ondóvezeték, a mellékhere és az
ondóhólyag irányába történik a fejlôdés. 

A tesztoszteronból az 5-α-reduktáz enzim hatására kialakul a dihidro-
tesztoszteron, mely hússzor erôsebb a tesztoszteronnál, és ez a hímvesszô 
és a herezacskó kialakulását teszi lehetôvé. Zavar esetében komplett vagy
inkomplett gonáddiszgenezis alakul ki, ami különbözô mértékû rendelle-
nességet jelent.

A 8. ábráról leolvasható, hogy bizonyos gének hiánya (WNT-4, HOXA

10,11,13, SF-1, WT 1, SRY, SOX 9) vagy túlprodukciója (DAX 1) egyaránt
vezethet rendellenes embriófejlôdéshez. Jól meghatározható, hogy milyen
hibához milyen rendellenesség kötôdik. 167
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7. ábra. Wolff-csô és Müller-csô

Primordiális csôrendszer:
kezdetleges csôrendszer.

Wolff-csô:
a primordiális csôrendszer ré-
sze, ebbôl fejlôdnek a férfi bel-
sô nemi szervek és a vizeletel-
választó rendszer.

Müller-csô:
a primordiális csôrendszer ré-
sze, ebbôl fejlôdik ki a peteve-
zeték, a méh és a hüvely felsô
kétharmada.

Epitheloid sejtek:
felhámszerû sejtek.

Sertoli-sejtek:
az embrionális nemi telep
epitheloidszerû sejtjeibôl ki-
alakult sejtek, ezek termelik 
a Müller-csô visszafejlôdését
indukáló anyagot.

kéregköteg

ôsvese

Müller-csô

Wolff-csô canalis
uterovaginalis

Müller-domb



A szexuális magatartás irányultsága fontos része a differenciálódásnak.
A nemi identitás két, két és fél év körül jelenik meg, és hároméves korra
már meghatározóvá is válik. Ez természetesen nem azonos a szexualitás-
sal. Ha hiányzik az 5-α-reduktáz enzim vagy a 17-α-hidroxiszteroid-de-
hidrogenáz, az újszülött leánynak látszik, ugyanakkor késôbb virilizációs
jelek észlelhetôk (férfias szôrzet, hangmélyülés, csiklómegnagyobbodás).
Legtöbbjük férfias magatartási jeleket mutat, önmagukat férfiként defi-
niálják.

A férfias magatartás, szexualitás, erekció erôsen tesztoszteronfüggô, míg
az ösztrogén és a nôi szexualitás direkt összefüggésérôl nem lehet ilyen hatá-
rozott állításokat megfogalmazni. Fontos tudni azt is, hogy a szexhormo-
nok nemcsak a szexuális differenciálódásban, a szexualitásban, hanem a
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8. ábra. A nemi differenciálódás 

hibalehetôségei

9. ábra. A méh és a hüvely 

kialakulása

uterus

fornix

vagina

hymen

clitoris

urethra

Müller-domb
Müller-domb

canalis
uterovaginalis

húgyhólyag

symphysis

oris

here

petefészek

mezoderma
mellékvese,
vese,
gonádok

nôi reproduktív szervek
(Müller-csôbôl)

férfi reproduktív szervek
(Wolff-csôbôl)

WT-1
vese és
gonád agenézia

SF-1
gonád és mellékvese
agenézia

WNT-4,
HOXA-9
Müller
agenézia

DAX-1 (kevert
gonád
diszgenezis)

SRY, SOX-9
tiszta gonád
diszgenezis
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Lipid-metabolizmus:
zsíranyagcsere.

Összes szülôpár átlaga 83 17
Európai párok 45 55
Indiai párok 98,92   1,08
Kínai párok 88,9 11,1

(Liu és Rose (1995). In: Csaba György: A szexuális szelekció problémái.
Természet Világa. 2003. febr. 78–79.)

 Fiút akar (százalék) Leányt akar (százalék)

testi fejlôdésben is jelentôs szerepet játszanak. A tesztoszteron befolyásolja 
a testmagasságot, a testtömeget, a jellegzetes szôrzetnövekedést (például
szakáll), az izomerôt, a csonttömeget, a lipid-metabolizmust és bizonyos
értelemben az agresszióra való hajlamot. Az ösztrogén (ösztradiol) elôsegíti
a serdülôkori növekedést, majd annak befejezôdését, a csontsûrûséget, a
másodlagos nemi jellegek kialakulását (emlôk, zsírpárna, alkat stb.). Mind-
ezek döntô szerepet játszanak az egyén életminôségében.

Napjainkban a megtermékenyülést követôen már hetek múlva nagy
biztonsággal meg tudjuk határozni a születendô gyermek nemét. Néhány
évtizeddel ezelôtt ez még aligha volt elképzelhetô. Az uralkodócsaládok
életében drámai fordulatot hozhatott a fiú utód hiánya. De egy három-
négy gyerekes, lányos család is sorscsapásként élhette meg, ha újabb leány
született. Érthetô tehát: régi vágya az emberiségnek, hogy elôre meghatá-
rozhassa, eldönthesse a születendô gyermek nemét. Valamelyik nem prefe-
rálásával kapcsolatban a társadalom részérôl rengeteg kétely, aggodalom
merülhet fel, és csak kicsinyke elôny. Gondoljunk csak arra, ahogyan a kí-
naiak elônyben részesítik a fiúgyermekeket, amióta tiltják, hogy egynél
több gyermek szülessen egy családban. Errôl Csaba György így ír a Termé-
szet Világában: „Kínában a múlt évszázad utolsó két évtizedében eltûnt
százmillió nô. Nem kereste ôket sem a család, sem a rendôrség. Kizárólag
annak a sok millió férfinak lesz hiányérzete, akik házasodni akarnak, de
egyedül maradnak.” 

A kínai születésszabályozási törvények azonnal és drámaian megváltoz-
tatták az anyakönyvezésben a fiúk és a leányok arányát (58 százalék a 42
százalékkal szemben). Vajon mi történhetett a lányokkal?

Sokkal vidámabb és ártatlanabb történetek szólnak eleink erôlködései-
rôl, nevezetesen arról, hogy fiú utódjuk szülessen. Olyan instrukciókkal
találkozunk, mint hogy viseljen a férfi csizmát aktus közben, fújjon a szél,
legyen száraz idô, legyen férfiruha az új asszonyon, és feküdjön a jobb
oldalán.

Miután a fejlôdô magzat nemének korai meghatározása lehetôvé vált,
sok helyen kezdték alkalmazni az úgynevezett szexszelektív abortuszt.
Nyilvánvaló, hogy nem elfogadható ez az eljárás, kivéve azt az esetet, ami-
kor egy súlyos rendellenesség nemhez kötôdve öröklôdik. A nem korai
meghatározásának és a szelektív abortusznak a technikája adott, de nem
szabad vele visszaélni. Tévútra vezetne bennünket, ha minden kívánságot
teljesítenénk. Jól érzékelteti ezt Liu és Rose összeállítása a világ különbözô
népeinek az utódok nemével kapcsolatos vágyairól. Az arányok önmagu-
kért beszélnek.
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Kariotípus:
egy adott egyénre jellemzô kro-
moszómakészlet.

10. ábra. Prader sémája 

az androgenisatio mértékének 

meghatározására

A nemi differenciálódás hibás útjai
Az abnormális gonáddifferenciálódás oka a nemi kromoszómák strukturá-
lis anomáliája, génszintû hibája. Ezekben az esetekben vagy úgynevezett
ovotesztisz (here- és petefészekszövetet egyaránt tartalmazó belsô nemi
szerv) alakul ki csökkent tesztoszteron-szekrécióval, vagy hormonterme-
lésre alkalmatlan csíkgonád. Ha a leánymagzatot androgén hatás éri, en-
nek a külsô nemi szerven látható jelei lesznek. Fiúmagzatban az elégtelen
androgén hatás a nemi szervek elégtelen androgenizációjához vezethet.
(Ezekben az esetekben lényegesen kisebb a hímvesszô, kicsik a herék vagy
nincsenek a herezacskóban.)

Nem minden esetben nyilvánvaló születéskor a nemi differenciálódás
zavara. A Turner- vagy a Klinefelter-szindróma esetében például lehet-
nek olyan enyhék a külsô jelek, hogy kezdetben egészségesnek gondol-
ják a csecsemôket. Ugyanakkor a pubertás során a Turner-szindrómá-
ban nem fejlôdnek ki a másodlagos nemi jellegek (emlô, szôrzet, zsírpár-
nák), a késôbbiekben terhesség csak kivételesen ritkán fordulhat elô, 
a Klinefelter-szindrómában pedig a megtermékenyítôképesség hiánya a
jellemzô. 

A külsô nemi szervi eltérések három nagy csoportja határolható el: 
á a döntôen fiúra jellemzô, 
á az átmeneti 
á és a döntôen leányokra jellemzô nemi szervek.

Ha a kromoszomális, gonadalis, genitalis, pszichoszomatikus és az anya-
könyvi nemek közül legalább egy nem illeszkedik harmonikusan a többi-
hez, interszexualitásról beszélünk.

Kívánatos lenne, hogy legkésôbb a megszületéskor ismerjük fel a rend-
ellenességet, és minél elôbb elvégezzük az alapos és kiegészítô vizsgálato-
kat, pontosítsuk a diagnózist. Sajnos, ez sokszor nem történik meg. Nem-

normális I. II. III. IV. V.



egyszer csak a pubertás végén terelôdik a gyanú arra, hogy nemi szervi
rendellenességrôl, interszexualitásról lehet szó. Néha az elsô gyanús jel
leányokban, hogy nem jelentkezik a vérzés akár tizenhét-tizennyolc éves
korig. Ha a másodlagos nemi jellegek jól fejlôdnek, és a finomabb jelekre
nem figyel oda a szakember, akkor sokszor megalapozatlanul türelemre és
várakozásra inti a szülôket. Tipikus példa erre az a tizenhét éves bete-
günk, akit leányként neveltek, de a vérzés nem jelentkezett, bár a másod-
lagos nemi jellegek kifejlôdtek, kivéve a szôrzetet. Kezelôorvosa nem látta
szükségesnek a szakorvosi vizsgálatot. Fel kellett volna tûnni, hogy a
lágyéki hajlatban mindkét oldalon heréket lehet tapintani. Az ilyen „lá-
nyok” 46 XY kromoszómaképpel rendelkeznek, nincs méhük és pete-
fészkük. 

A here legtöbbször a hasüregben helyezkedik el, és bármikor bekö-
vetkezhet benne az elfajulás rosszindulatú daganat irányába. El kell te-
hát a heréket távolítani. Hogy mikor, az vitatott. Régen az volt az elv,
hogy harmincéves kor után, újabban egyesek szerint azonnal, amint fel-
fedezik a rendellenességet. Mi magunk – és sokan mások is – a pubertás
végét tartjuk optimálisnak, mivel ennek a gonádnak is szerepe van a
másodlagos nemi jellegek kialakulásában. Ugyanakkor rosszindulatú
daganatos átalakulást inkább a késôbbi életkorban figyeltek meg. Ter-
mészetesen a mûtétet követôen el kell kezdeni a hormonpótló kezelést.
Ha ez elmarad, korábban kezdôdik a csontritkulás, az érelmeszesedés és
az öregedés.

Rendellenesség gyanúja esetén a gondos anamnézist követôen az ala-
pos, mindenre kiterjedô megtekintés és fizikális vizsgálat nélkülözhetet-
len része a diagnózisnak. A lágyékhajlat és a nagyajkak tapintható „szö-
vetszaporulata” legtöbbször here jelenlétére utal. Segítséget jelentenek a
hormonmeghatározások is. (Bizonyos rendellenességek felderítésére már
születéskor végzünk hormonmeghatározást.)

A vizsgálatok fontos lépése a genetikai vizsgálat, a kariotípus meghatá-
rozása. Nem feltétlenül ez dönti el, hogy fiúként vagy leányként neveljük
fel az illetôt, de irányt mutat a további vizsgálatokra nézve. Megtehetjük
azt, hogy néhány napot késleltetjük az anyakönyveztetést, hogy legyen idô
a vizsgálatok elvégzésére.

A képalkotó eljárások közül a kismedencei ultrahangvizsgálat egyre fon-
tosabb szerepet játszik. Ha nincs méh, nincs petefészek, ez fontos és irány-
mutató jel a diagnózis felállításához.

A kivizsgálás végeredményeként a rendellenességeket négy fôcsoportba
oszthatjuk:

1. ovotesztikuláris interszexualitás (valódi hermafroditizmus, petefészek-
és hereszövet egyaránt jelen van);

2. tesztikuláris interszexualitás (csak hereszövet detektálható);
3. ovariális interszexualitás (csak petefészekszövet detektálható);
4. gonáddiszgenezisek (indifferens gonád található).

A szükséges és fontos döntések meghozatalához az adott esetet be kell sorol-
nunk valamelyik kategóriába. 171
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11. ábra. Turner-szindrómás beteg

12. ábra. Testicularis feminisatio.

Jól látható a herék jelenléte 

a combhajlatban



Szempontok az interszexualitásban
szenvedôk ellátásához

A rendellenesség felismerése és azonosítása után három alapvetô kérdéssel
kell foglalkozni:

1. a lehetô leghamarabb el kell dönteni, mi legyen a felnevelési nem;
2. tisztázni kell, nincs-e veszélyben egyéb okból az újszülött élete (pél-

dául az adrenogenitális szindróma sóvesztéses formája);
3. további teendôt jelent a gyógyszeres, illetve a mûtéti kezelés elkezdése,

az idôpontok pontos meghatározása.
A nemi szervi korrekciós mûtét módjának és idôpontjának a meghatáro-
zása rendkívül felelôsségteljes döntés. Jól példázza ezt Reiner és Gerhart 
tizenhat egyén kórtörténetét tartalmazó összeállítása. Az utánvizsgálat
idôpontjában már felnôttkorban lévô, genetikailag férfiak utóvizsgálatát
végezték el, akik súlyosan károsodott külsô nemi szervi rendellenességgel
– kloákával – születtek. Kettô kivételével nôi irányba operálták meg ôket.
A tizennégybôl nyolc a felnôttkorban végzett vizsgálat során férfinak tar-
totta magát. Az a bizonyos kettô, akiket eredendôen férfiként neveltek,
megmaradtak férfinak. Öten nôként éltek, hárman nem tudták magukat
meghatározni. Mind a tizenhatan jól meghatározhatóan az úgynevezett
férfias attitûdöket követték, ilyen volt az érdeklôdési körük.

A fentiek alapján vitatható az a régi tankönyvi állítás, javaslat, amely sze-
rint nehezen eldönthetô esetekben a korai rekonstrukciós mûtétet mindig
nôi irányba kell elvégezni. C. J. Dewhurst híres angol gyermeknôgyógyász
szerint „…jól használható hüvely bármikor kialakítható, de jól mûködô
hímvesszô aligha”. Ez a mondás évtizedekig meghatározta a szakemberek
döntését. A fenti esetek óvatosságra intenek bennünket. Döntést csak ala-
pos megfontolás után hozhatunk.

Veleszületett mellékvese-hiperplázia esetén a gyógyszeres kezelést
(kortizol) azonnal meg kell kezdeni. Tesztoszteron (hím nemi hormon) és
ösztrogén (nôi nemi hormon) hiánya esetén a pubertás kezdeti idôpontjától
kell elkezdeni a terápiát. Tipikusan jó példa az eredményes hormonpótlásra
az úgynevezett csíkgonád (Turner)-szindróma. Ösztrogén nélkül nem fejlô-
dik az emlô, a szôrzet, korán kezdôdik a csontritkulás és nincs menzesz.
A tíz-tizenegy éves korban elkezdett ösztrogénpótlás drámai hatást eredmé-
nyez: azonnal növekszik az emlô, a szôrzet és még a testmagasság is elônyö-
sen változik. (A turneres betegnek olyan az ösztrogén, mint a cukorbeteg-
nek az inzulin.)

Nem könnyû feladat a szülôkkel elfogadtatni az interszexualitás tényét.
A legapróbb részletekig meg kell osztani velük a rendelkezésünkre álló in-
formációkat. Segíteni kell abban is, hogy mikor és hogyan tájékoztassák
gyermeküket a megbetegedés természetérôl. Gyakori kérdés ilyenkor: le-
het-e majd a gyermeknek utódja vagy normális párkapcsolata?

Arra a szülôi kérdésre, hogy majdan a lányuk lehet-e terhes, szülhet-e,
legtöbbször igen-nem, lehet, nem lehet válasszal szolgálhatunk. Soha ne172
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Adrenogenitális szindróma:
a kortizol-bioszintézis zavara a
benne szerepet játszó enzimek
hiánya vagy defektusa követ-
keztében.

Adrenogenitális szindróma
sóvesztéses formája:
az androgenitális szindróma
azon formája, melyben az
aldoszterontermelés is károso-
dik, így a vizelettel az élettani-
nál több nátrium, kálium és víz
távozik.

Mellékvese-hiperplázia:
mellékveseszövet-túlszaporo-
dás.

Kortizol:
a mellékvesekéreg egyik hor-
monja. Többek között gyulla-
dásgátló, immunszuppresszív,
antiallergiás hatása van. Fokoz-
za a sóelválasztást, gátolja a ve-
sékben a víz visszaszívódását.



mondjunk azonban végleges nemet, nem tudhatjuk tíz-húsz év távlatában
elôre, hogy milyen eredményeket fog elérni az orvostudomány ezen a téren.
(A legutóbbi idôben már olvashattunk sikeres méhátültetésrôl, de az átül-
tetett méhben megfogant terhességrôl még nem hallottunk.) Az is fontos
kötelességünk, hogy segítsük megtalálni azt az intézményt és szakembert,
ahol és aki a legmagasabb szintû ellátást tudja nyújtani ezekben a legtöbb-
ször nagyon komplikált esetekben.

A hüvelyképzés ma már megoldottnak tekinthetô, így ha nôi irányban
operálunk, gyakorlatilag mindig sikeres a beavatkozás, sokkal nehezebb és
nem is mindig megoldható a mûködôképes hímvesszô kialakítása.

A mûtéti megoldással kapcsolatban általánosságban megfogalmazha-
tunk néhány alapszabályt.

1. Nem minden nemi szervi eltérést kell azonnal megoperálni.
2. A nemet fiú vagy leány irányába vivô mûtétet team döntse el, hiszen

igen felelôsségteljes döntésrôl van szó, legtöbbször vissza nem fordít-
ható következményekkel.

3. Körültekintôen kell megválaszolnunk azt a kérdést, hogy mikor tör-
ténjen a mûtét, és hol végezzék el.
á Feltûnô külsô elváltozás esetén kétéves kor, azaz a közösségbe kerü-

lés elôtt célszerû a mûtétet elvégezni a döntésünknek megfelelô
irányba. Késôbb ugyanis súlyos lelki trauma forrása lehet mind az
elváltozás felismerése, mind a mûtéti beavatkozás.

á A hüvelypótlást akkor célszerû elvégezni, amikor a pubertás befe-
jezôdött, amikor a páciensnek már van partnere, és bármikor sor 
kerülhetne szexuális együttlétre. (Esetleg már volt sikertelen pró-
bálkozás.)

á A mûtét kizárólag arra akkreditált intézetben történhet. Gyakran
gyermeksebész, gyermekurológus bevonására is szükség van.

4. Alapos vizsgálattal kell eldönteni, hogy mit kell eltávolítani, mit kell
és mit lehet pótolni. (Van olyan vélemény is, hogy nem kell eltávolí-
tani a nagy csiklót, de még csak megkisebbíteni sem, el kell fogadtatni 
a helyzetet, mert a szexuális gyönyör kárt szenvedne radikális mûtét
esetén.)

(Csak zárójelben jegyzem meg, hogy nem szerencsés dolog az, ha egy
adott rendellenesség megoldására tucatnyi eljárást ajánlanak. Valószínû-
leg ilyenkor az egyik eljárás sem az igazi, mert ha bármelyik kiemel-
kedôen jó lenne, mindenki azt a megoldást választaná. Ilyen például 
a hüvelyhiány megoldására kidolgozott eljárások halmaza. Szerencsére
kezd a világon elterjedni egy olyan szellemes és viszonylag könnyen ki-
vitelezhetô eljárás, amely nem használ idegen anyagot, és kiváló a vég-
eredménye. Az eljárást Vecchietti olasz származású amerikai nôgyógyász
dolgozta ki.)

A korrekciós mûtét után nem kell feltétlenül minden részletet közölni 
a páciensnek a barátjával. Ugyanakkor a tartósnak bizonyuló, házasságot
ígérô kapcsolat esetén nem titkolható el például az a tény, hogy az illetônek
nem lehet vagy csak kivételesen ritka esetben lehet gyermeke. 173

borsos antal á A nemek kialakulásának zavarai az emberben

13. ábra. Néhány hetes

ösztrogénkezelés hatása az emlô

növekedésére



Korrekciós mûtéti megoldások 
nemi szervi rendellenességek esetén

Ha a nôi irányú korrekció mellett döntünk, a mûtétet leggyakrabban két
ülésben célszerû elvégezni. Kétéves kor elôtt olyan külsô nemi szervi megje-
lenést kell kialakítani, hogy a közösségbe – bölcsôdébe, óvodába – kerülô
gyermeket ne érhesse trauma a környezet részérôl.

A hüvelyképzés vagy egyéb belsô nemi szervi rendellenesség megoldása
részben a pubertás végére, részben a felnôttkor elérésének idejére idôzít-
hetô. Ha a menstruációs váladéknak nincs távozási lehetôsége a külvilág-
gal való összeköttetés hiánya miatt – például hiányzik a méhnyak vagy a
hüvely, de menstruációra képes a méhtest –, akkor rendszerint súlyos tü-
netek, hasi görcsök jelentkeznek rendszerint periodikusan, és fájdalmas
képletet lehet kitapintani a hasban. A hasi fájdalom és görcs oka nemcsak
az, hogy az egyre növekvô mennyiségû menzeszváladék feszít, hanem az 
a túlnyomás miatt a kürtökön át bekerül a hasüregbe, ott hashártyaizgal-
mat okoz, sôt a méhnyálkahártya meg is tapadhat a hashártyán és váladék-
termelésbe kezdhet, ami steril gyulladást, súlyos összenövést és úgyne-
vezett endometriózist okoz. Sürgôs tehát a megoldás. Egyszerû esetben 
– például csak a szûzhártyáról hiányzik a nyílás – bemetszést végzünk.
A néha több liter besûrûsödött váladék gyorsan leürül, és a beteg panasz-
mentessé válik.

Ha részlegesen vagy teljesen hiányzik a hüvely, úgy nagyon bonyolult és
nehéz mûtéti megoldás vár az orvosra és a betegre is. A világon sok helyütt
ilyenkor eltávolítják a hatalmasra kitágult méhet. És ezzel oda is van a ter-
hesség, a gyermekszülés lehetôsége. Mi négy ilyen beteget operáltunk sike-
resen olyan módszerrel, amelyet magunk dolgoztunk ki, mivel nem volt
elôzménye. Mind a négy esetben a méhnyak és a hüvely felsô harmada 
hiányzott.

A mûtét lényege a hasi úton történô méhszáj-kialakítás, a lezárt hüvely-
szakasz kiirtása és az alsó ép hüvelyszakasz felvarrása a kialakított porció-
hoz. A legelsô mûtétünk sikertelen volt. Hiába hagytunk dréncsövet a mes-
terségesen kialakított méhnyakban, eltávolítás után a csatorna bezáródott.
Méhen belüli fogamzásgátló eszköz tartós behelyezése volt a megoldás. Az
eredetileg két szálat tartalmazó jelzôfonalat fel nem szívódó varrófonallal
nyolc szálra szaporítottuk azért, hogy ezek megakadályozzák a mestersége-
sen kialakított méhszáj összetapadását. A huroktest a méh üregébe, a fona-
lak a nyakcsatornába kerültek. Az elgondolás mûködôképesnek bizonyult,
rendszeresen van a betegeinknek menstruációja. Ha eljön az ideje, kivesz-
szük a hurkot, és várjuk a gyermekáldást. Reméljük, hogy sikeres lesz ez a
törekvésünk is.

Külön ismertetést érdemel egy furcsa kórkép, az úgynevezett Ma-
yer–Rokitansky–Küster–Hauser-szindromával együtt járó hüvelyhiány
megoldása. Ebben a rendellenességben a betegek méhe és hüvelye is hi-
ányzik, épek viszont a külsô nemi szervek, egészségesek a petefészkek.174
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Laparoszkópia 
(hasüregtükrözés):
optikai eszköz, mely rendsze-
rint a köldökgyûrûn át kerül
bevezetésre a hasüregbe, és mû-
téti beavatkozások elvégzését is
lehetôvé teszi hasmegnyitás
nélkül.

14. ábra. Vérömleny a lezárt 

hüvelyben



Nincs tehát sürgetô ok a mûtétre, csakis a pubertás végén javasolható a
hüvelyképzés.

A hiányzó hüvely pótlására tucatnyi mûtétet ismerünk. Ezek közül szá-
momra a legkevésbé elfogadható a bélátültetéssel történô hüvelypótlás, ami
heroikus és igen hosszadalmas mûtétet jelent, nagy szövôdményi rátával és
jelentôs vérveszteséggel. Mi a Vecchietti által kidolgozott mûtéti megoldás
általunk módosított, laparoszkópos változatát végezzük.

A mûtét lényege az, hogy laparoszkóppal a hólyag és a végbél között
kipreparáljuk a hüvely helyét. Alulról, a hüvelybemenet felôl speciális tû-
vel húzófonalat vezetünk fel. A fonalat továbbvezetve a hashártya alatt, 
a hasfalon át egy külsô készülékre fixáljuk. A hüvely felôli végen megfe-
lelô méretû háromrészes mûanyag henger található. Ez végzi el a tágítást
(tágító mulázs). Eszközünk segítségével hat-nyolc napon keresztül napi
1–1,5 centimétert húzunk a fonálon. A szövetek alkalmazkodóképessége
csodálatra méltó. A kis hüvelyfalmaradvány nyolc nap alatt hagyja magát
olyan mértékben kitágítani és felhúzni, hogy házaséletre alkalmas hüvely
keletkezik. Maga a mûtét, amely a tágító eszköz felhelyezését szolgálja, fél
óráig sem tart.

Az ilyen beavatkozás esetében fontos, hogy a páciensnek legyen part-
nere, és rendszeres házaséletet éljen a mûtét után. Így idôvel még két-
három centiméterrel hosszabb lesz a hüvely, és még alkalmasabb az
együttlétre.

Ezeknek a korrekciós mûtéteknek az adja meg az igazi jelentôséget,
hogy az egyén a mûtét után a társadalom teljes értékû tagjának érezheti
magát. Súlyos lelki válság forrását tudjuk kiküszöbölni a jól sikerült mû-
téti megoldással. Talán fölösleges is hangsúlyoznom, mennyire fontos,
hogy ezeknek a betegeknek a kivizsgálása, kezelése és a mûtéti korrekció 175
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felkészült intézetekben történjen, ahol az évenként ellátott betegek szá-
ma meghalad egy bizonyos minimum esetszámot, és ahol ezeknek a ritka
mûtéteknek a végzésében járatos gyermeknôgyógyász mellett gyermek-
sebész, gyermekurológus és természetesen pszichológus is rendelkezésre
áll. Az eredményes gyógykezelés csak szoros együttmûködéssel képzel-
hetô el.

Az igazi megoldás a megelôzés lenne. Steve Jones A gének nyelve címû
könyvében a következôt írja: „Az örökletes betegségek génterápiával tör-
ténô gyógyítása már a küszöbön áll, közvetlenül a megvalósítás elôtt – és
azóta is ott várakozik.” Ez a mondat arra utal, hogy nagyon sok megol-
dandó feladat vár még ránk. Ugyanez a helyzet az örökletes betegségek
felderítésére irányuló genetikai szûrôvizsgálatokkal is. Majdnem min-
denki hordoz egy vagy több recesszíven öröklôdô betegséggént. Jót te-
szünk-e azzal, ha ezt tudatosítjuk a házasságra készülô párokkal? Tényleg
helyes lenne, ha a párválasztáskor ezt vennénk figyelembe? Én nem hi-
szem. Ezekre a kérdésekre azonban már nem az orvosnak, hanem a bio-
etikusoknak kell választ adni.
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