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Ansvar, kontaktuppgifter

Ansvariga lakare:

e Cecilia Andersson Saeys, Barnendokrinolog
040-33 22 52
Cecilia.anderssonsaeys@skane.se

¢ Johan Svensson, Barnendokrinolog
040-3319 85

Johan.svensson@skane.se

Ansvarig koordinator:
Carina Persson, Barnendokrinsjukskoterska
040-33 2275

Carina.an.persson@skane.se

Teamet som utreder och behandlar barn och vuxna med avvikande kdnsutveckling i
Sodra sjukvardsregionen finns pa Skanes Universitetssjukhus och bestar av kurator,
psykolog, barnendokrinsjukskoterska, barnendokrinolog, barnkirurg, barnmorska,
sexolog, gynekolog, vuxenendokrinolog, genetiker och patolog.

Arbetet sker i ndara samarbete med Ovriga expertteam i landet.

Anna Borjesson Barnkirurg
Ann-Charlott Axelsson Schiitt Kurator
Ann Nozohoor Ekmark Barnkirurg
Annette Mork Barnmorska/sexolog
Claudia Bruss Gynekolog
Lorenza Bonelli Vuxenendokrinolog
Maria Elfving Barnendokrinolog
Tove Ullmark Genetiker
Ulrika Johnsson Barnmorska/sexolog
Asa Ballsten Psykolog
Klinik:
Barnendokrinologiskt centrum, VO Barnmedicin
Sjukhus:

Skanes universitetssjukhus

Sjukvardsregion:
Sodra sjukvardsregionen

— \\1? I' — N
ZN> BLEKINGE— 1 Region Halland—@® KroNoBERG skns



Diagnosomrade:

Beskrivning:

| Sverige fods varje ar cirka 20 barn dar man inte direkt efter forlossningen kan avgéra om barnet

ar en flicka eller en pojke. Att fa ett barn dar det inte ar mojligt att avgéra om det ar en pojke eller
flicka, ar en omstortande upplevelse for foraldrarna som skapar stor oro och vacker manga fragor.
Omhandertagandet av barn och foraldrar ar komplicerat och kraver ett professionellt multidisciplinart

omhandertagande.

Det finns manga orsaker till att konsutvecklingen avviker. Den avvikande kdnsutvecklingen kan till
exempel bero pa att barnet inte bildar tillrackligt av ett hormon, som ar nédvandigt fér en normal
kdnsutveckling, eller for mycket av ett hormon som motverkar normal kdnsutveckling.

| vissa fall producerar barnet normala mangder hormon, men hormonet fungerar inte pa ett normalt

satt. Var och en av orsakerna till avvikande kénsutveckling ar sallsynt.

Arbetssatt

Teamet d4r sammansatt av olika yrkeskategorier for att vara heltackande i omvardnaden av patienten
inom diagnosomradet och ge ett professionellt multidisciplinart omhandertagande. Arbetet ar
utpraglat multidisciplinart. Utformningen av den medicinska varden maste alltid individualiseras efter
den enskilde patientens behov. Tillstand som drabbar kdnsutvecklingen kan manifestera sig bade
direkt i nyfoddhetsperioden, men i vissa fall dven i vuxen alder. Behovet av vardinsatser kommer

darfor att variera kraftigt.

For den nyfodde dar konet inte omedelbart kan avgoras kommer det medicinska omhandertagandet
att vara koncentrerat kring utredning av den bakomliggande orsaken till barnets avvikande kons-
utveckling och beslutet kring vilket kon barnet har. Hos den dldre patienten ar inte sallan fertilitets-
fragor aktuella. | bada fallen ar kontakt med psykolog och kurator av yttersta vikt. Nar fragor rorande
oklar kdnsutveckling uppkommer hos ett barn, eller en vuxen traffas teamet for diskussion. En plan
gors for fortsatt utredning och uppféljning av den aktuella patienten. Planen diskuteras med patient
och anhoriga och genomfors sedan. Vilka medlemmar i teamet som ansvarar for utredning och

uppféljning avgors av den aktuella patientens behov.

Handelseforlopp

Oftast upptacks en avvikelse hos barnet redan vid férlossningen. En barnendokrinolog kontaktas
omedelbart for undersdkning av barnet och foraldrarna far kontakt med en kurator.
Barnet utreds darefter enligt plan.
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Uppfoljningsprogram

Utredning och uppféljning av patienterna sker enligt nationella och internationella riktlinjer,

till exempel:

Nationellt vardprogram for CAH — kongenitalbinjurebarkhyperplasi (adrenogenitalt syndrom, AGS).
Martin Ritzen och Anna Nordenstrém Red. Nationellt vardprogram

http://endodiab.barnlakarforeningen.se/vardprogram/

Handlingsprogram for Barnlakare: Disorders of sex development, DSD, ”“Intersex. Anna Nordenstrom.

http://endodiab.barnlakarforeningen.se/vardprogram/

Global Disorders of Sex Development Update since 2006: Perceptions, Approach and Care

Lee P.A.a - Nordenstrom A.b - Houk C.P.c - Ahmed S.F.d - Auchus R.e - Baratz A.f - Baratz Dalke K.g -
Liao L.-M.h - Lin-Su K.i - Looijenga 3rd L.H.J.j - Mazur T.k - Meyer-Bahlburg H.F.L.| - Mouriquand P.m -
Quigley C.A.f, n - Sandberg D.E.o - Vilain E.p - Witchel S.q - and the Global DSD Update Consortium.
Horm Res Paediatr. 2016 Jan 28.

Congenital Adrenal Hyperplasia Due to Steroid 21-Hydroxylase Deficiency:

An Endocrine Society Clinical Practice Guideline

Phyllis W. Speiser, Ricardo Azziz, Laurence S. Baskin, Lucia Ghizzoni, Terry W. Hensle, Deborah P.
Merke, Heino F. L. Meyer-Bahlburg, Walter L. Miller, Victor M. Montori, Sharon E. Oberfield, Martin
Ritzen, and Perrin C. White J Clin Endocrinol Metab, September 2010, 95(9):4133—- 4160

Verksamhetsoversikt

Verksamhet

Verksamheten bedrivs dels vid Skanes Universitetssjukhus (Sus) i Malmo och Lund samt pa sjukhusen
i Sodra sjukvardsregionen. Den primdra utredningen av barn med oklar konstillhorighet sker vid Sus,
liksom en del av uppféljningen. En annan del av uppféljningen sker sedan i ndra samarbete med
patientens ansvarige lakare pa hemorten. Regelbundna konsultmottagningar ordnas pa patientens
hemortslasarett, dar teammedlemmar fran DSD-teamet ser patienten tillsammans med patient-
ansvarig lakare pa hemorten.

Utbildning

Teamet anordnar aterkommande utbildningar for barnldkare, barnsjukskoterskor och barnmorskor.

Utbildningsinsatser anordnas aven for lakare och sjukskoterskor under utbildning.

Kompetensutveckling

Kompetensutveckling i teamet sker dels genom regelbundna mdéten i teamet for uppdatering kring
nyheter rérande forskning och kliniskt omhandertagande som rapporteras i litteraturen.

Teamet deltar i arliga nationella DSD-mo&ten dar de svenska DSD-teamen traffas samt vid internatio-

nella kongresser som rér amnesomradet.

Forskning
Forskning bedrivs i samarbete med 6vriga DSD-team i landet.

Internationellt samarbete
Samarbete sker inom EU via det natverk som finns uppbyggt kring DSD, http://www.dsdnet.eu och
http://www.dsd-life.eu
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Patientperspektivet

Teamets roll ur patientens perspektiv

Samarbete sker inom EU via det natverk som finns uppbyggt kring DSD,
http://www.dsdnet.eu och http://www.dsd-life.eu

Medicinsk vard

Utformningen av den medicinska varden maste alltid individualiseras efter den enskilde patientens
behov. Tillstand som drabbar kénsutvecklingen kan manifestera sig bade direkt i nyféddhetsperioden
men i vissa fall dven i vuxen alder. Behovet av vardinsatser kommer darfor att variera kraftigt. For den
nyfodde dar konet inte omedelbart kan avgoéras kommer det medicinska omhandertagandet att vara
koncentrerat kring utredning av den bakomliggande orsaken till barnets avvikande kénsutveckling och
beslutet kring vilket kon barnet har. Hos den dldre patienten ar inte sallan fertilitetsfragor aktuella.
Nar fragor kring oklar kdnsutveckling uppkommer traffas teamet med patient och anhoriga och
diskuterar och planerar det medicinska omhandertagande som ar nédvandigt for den aktuella
patienten.

Paramedicinsk vard

Paramedicinsk vard utgor en central del av teamets omhandertagande av patienten. Kontakt med

psykolog och kurator ar av yttersta vikt i det initiala omhdndertagande av patient och anhoriga for

Samhallsaktorer
Kontakt med olika samhallsaktorer (forsakringskassa, skola, arbetsformedling med flera) blir
ofta aktuellt. Kontakten med dessa aktorer kan underlattas med hjalp av teamets kurator.

Patientforeningar

Det finns flera patientféreningar knutna till diagnosomradet. Teamet har regelbunden kontakt med
respektive forening.

Exempel pa patientféreningar som DSD-teamet samarbetar med ar:

¢ Intersexuella i Sverige, http://www.inis-org.se

¢ Svenska Turnerforeningen, http://www.turnerforeningen.se

e Riksforeningen for kongenital adrenal hyperplasi http://www.cah.se
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