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RESUMO

Introducgdo e Objetivos: As diferencas do desenvolvimento sexual (DDS) sdo um grupo de anomalias
congénitas que resultam de uma discordéancia entre os cromossomas sexuais, gdnadas e/ou sexo
anatédmico. Antes, o género atribuido era definido com base no potencial de reprodugdo e na
funcdo sexual prevista. Era prdtica comum a realizacdo de cirurgias urogenitais precoces e
irreversiveis. Contudo, com o movimento intersexo, surgiram varias organizacdes que lutam para
proteger o direito a autonomia corporal, integridade fisica e autodeterminag¢do da identidade de
género das pessoas com DDS, para que sejam respeitadas e celebradas como parte da diversidade

humana.

Esta revisdo bibliografica tem como objetivo rever a literatura existente acerca das vantagens e
desvantagens de cirurgia genital precoce e/ou tardia em individuos com Diferencas do
Desenvolvimento Sexual abordando: os varios tipos de cirurgia aplicaveis; as consequéncias destas
a longo prazo (na fertilidade, fungao sexual e qualidade de vida); problemas éticos relacionados
com a cirurgia precoce; problemas de identidade de género (IG) que podem surgir nestes individuos

e em que medida o momento da intervencao cirdrgica os podem condicionar.

Métodos: A maioria dos artigos apresentados na presente revisdo sistematica foram selecionados
através de uma pesquisa na base de dados PubMed. Os artigos que ndo resultaram da pesquisa
original foram encontrados através de back-search de algumas das referéncias de artigos
previamente selecionados. Apds a selecdo pelo titulo e abstract e aplicados os critérios de inclusdo

e exclusdo, foram selecionados 91 artigos.

Resultados e Discussao: A cirurgia precoce implica que o individuo, menor de idade, ndo seja capaz
de dar o seu consentimento informado ou de ter um IG formada. O tratamento cirdrgico tem
implicagdes diretas na fungdo sexual, na fertilidade e na qualidade de vida. Por isso, o futuro
adolescente/adulto deve possuir o maior niumero possivel de escolhas, tendo em conta os

interesses da crianca, o seu bem-estar mental e fisico, e as crencas e desejos da familia.

Conclusdo: A maioria dos resultados a longo prazo existentes referem-se a pessoas com DDS que
realizaram cirurgia precoce. E necessario mais investigacdo com individuos que nio realizaram
cirurgia na infancia, para compreender melhor as vantagens e desvantagens de se atrasar o

momento da cirurgia. Medidas para aceitacao social de corpos intersexo sdo urgentes.

Palavras-chave: “Disorders of Sex Development”; “Outcome Assessment”; “Gender Identity”;
“Urogenital Surgical Procedures”; “Reconstructive Surgical Procedures”; “Time Factors”; “Human

Rights”.



ABSTRACT

Introduction and Purpose of review: Differences in sexual development (DSD) are a group of
congenital anomalies that result from a disagreement between sex chromosomes, gonads and/or
anatomical sex. Previously, the assigned gender was defined based on reproductive potential and
predicted sexual function. It was common practice to perform early and irreversible urogenital
surgeries. However, with the intersex movement, several organizations have emerged that fight to
protect the right to bodily autonomy, physical integrity, and self-determination of gender identity

of people with DSD, so that they are respected and celebrated as part of human diversity.

This literature review aims to review the current literature on the advantages and disadvantages of
early and/or late genital surgery in individuals with Differences in Sexual Development addressing:
the various types of surgery applicable; the long-term consequences of these (on fertility, sexual
function and quality of life); ethical problems related to early surgery; gender identity (Gl) problems
that may arise in these individuals and to what extent the timing of surgical intervention may

condition them.

Methods: Most of the articles presented in this systematic review were selected through a search
in the PubMed database. Articles that did not result from the original research were found through
back-search of some of the references of previously selected articles. After selection by title and

abstract and applied the inclusion and exclusion criteria, 91 articles were selected.

Results and Discussion: Early surgery implies that the minor is not able to give informed consent or
to have a Gl formed. Surgical treatment has direct implications for sexual function, fertility, and
quality of life. Therefore, the future adolescent/adult should have as many choices as possible,
considering the interests of the child, their mental and physical well-being, and the beliefs and

desires of the family.

Conclusion: Most of the existing long-term outcomes are of people with DSD who have had early
surgery. More research is needed with individuals who do not perform surgery in childhood, to
better understand the advantages and disadvantages of delaying the time of surgery. Measures for

social acceptance of intersex bodies are urgent.

Keywords: "Disorders of Sex Development"; "Outcome Assessment"; "Gender Identity"; "Urogenital

Surgical Procedures"; "Reconstructive Surgical Procedures"; "Time Factors"; "Human Rights".
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INTRODUCAO E OBJETIVOS

As diferencas de desenvolvimento sexual (DDS) englobam um grupo heterogéneo de
anomalias congénitas do aparelho urogenital e do sistema reprodutor que resultam de uma
discordancia entre os cromossomas sexuais, génadas e/ou sexo anatémico’?. A incidéncia das DDS
é de 1:4500-5500 nados vivos®. A maioria das pessoas com DDS (60%) identifica-se com o termo
intersexo e considera que DDS é um termo patologizante*. Uma pessoa intersexo pode ser definida
Ccomo uma pessoa com caracteristicas genitais e reprodutoras que ndo se enquadram na defini¢ao

binaria de mulher ou homem.>

O sexo constitui uma caracteristica atribuida a nascenca de acordo com a aparéncia dos
Orgdos genitais externos, enquanto que o género consiste numa caracteristica que engloba
atitudes, sentimentos e comportamentos, associados a experiéncia e expressdo do seu sexo
biolégico, traduzindo-se frequentemente em papeis de género masculino ou feminino. O termo
identidade de género (IG) atribui-se a percecdo intrinseca pessoal relativa ao seu género, podendo

ser concordante com o sexo bioldgico ou n3o.>

Cada vez mais se tem vindo a abandonar a classificagdo binaria de género, na qual so
existem dois géneros, o masculino e o feminino. H4 uma maior aceita¢do dos individuos nao-
bindrios, ou seja, os que ndo se identificam com a classificacdo de género binaria masculino-
feminino (género queer, género fluido, entre outros)®. A ideia de que existem mais do que dois
géneros nao é recente. Varias culturas reconhecem a existéncia de multiplos géneros, como certos
grupos indigenas norte-americanos que aceitam a existéncia trés/quatro géneros ou povos
polinésios onde existem os Mahu, um terceiro género de pessoas com genitais masculinos e com
papel de género feminino®. Os corpos intersexo sdo um exemplo de como o sexo também deve ser
visto como um espetro e ndo como uma entidade bindria”%. O conceito de fluidez do sexo ja foi algo
aceite por varias culturas e esta presente na mitologia grega com figuras como Hermaphroditus e
Daphne, e na india onde temos o exemplo da figura Ardhanarishvara, figuras estas que permitiam

a celebracdo e inclusdo de corpos intersexo na sociedade’?.

As DDS podem ser classificadas em quatro grupos principais, com base no cariétipo e/ou
fendtipo: 46, XX, 46, XY e DDS dos cromossomas sexuais, com uma categoria a parte para as
sindromes anatémicas severas, como as anomalias cloacais, extrofia vesical, entre outros (Tabela

1)3.



A atribuicdo do género é feito com base no cariotipo (sexo genético), na anatomia dos
genitais (sexo fenotipico), o potencial de reproducdo e de relacdes sexuais (sexo funcional) e no

meio cultural e social da familia (sexo social)®.

A gestdo de uma crianga com genitalia atipica ou ambigua é bastante complexa, visto que
o desenvolvimento psicossexual é influenciado por multiplos fatores incluindo fatores genético,
exposicdo pré-natal a androgénios, fatores sociais e culturais, e a propria dindmica familiar. Antes,
o género atribuido era definido apenas com base no potencial de reproducdo e na funcao sexual
prevista. Por isso, era pratica comum a realizacdo de cirurgias urogenitais precoces e irreversiveis.
Atualmente, ja estdo disponiveis alguns dados sobre o seguimento a longo prazo que auxiliam na
gestdo precoce apropriada. Existem varias controvérsias acerca da melhor abordagem aos
individuos com DDS como a incerteza da identidade de género no adulto, o momento ideal da

cirurgia e os resultados cirurgicos.

As pessoas com DDS tém piores experiéncias com cuidados de satude do que a populagao
em geral, nomeadamente por falta de comunicacdo com o médico assistente e insatisfacdo com o

tratamento e o cuidado recebido®.
A apresentacdo das DDS evidencia-se no periodo pré/neonatal e na adolescéncia.

O sexo cromossomico fetal pode ser aferido com DNA fetal livre (cell free fetal DNA),
presente no sangue materno a partir da oitava semana de gestacdo. Ja nesta fase, podera existir
uma discordancia entre o sexo cromossémico e a aparéncia fenotipica dos genitais externos, em
ecografia pré-natal. Nestes casos, a suspeita de uma DDS surge no periodo pré-natal e estd indicado
realizar uma ressonancia magnética para observar outros 6rgdos comummente afetados nas DDS™.
Na suspeita de Hiperplasia Congénita da Suprarrenal (HCS), em que se prevé que o recém-nascido
tenha uma clitoromegalia congénita, deve-se realizar terapia de substituicdo hormonal pré-natal
com dexametasona, com o objetivo de prevenir ou pelo menos diminuir o grau de virilizagdo e

eliminar a necessidade de cirurgia?.

No periodo neonatal, o diagndstico tem por base a histéria clinica (incluindo a histéria
familiar e materna) e o exame objetivo completo, com foco no exame genital (existéncia de simetria
genital, presenca de génadas palpaveis e a sua simetria, a estrutura falica, as pregas labioescrotais,
orificio uretral externo, orificios perineais anteriores) e outras malformacbes anatdmicas e
esqueléticas. Geralmente sdo necessdrios testes bioquimicos (como eletrdlitos, glucose),
hormonais (17-hidroxi-progesterona, testosterona, LH, FSH), imagiologia (genitografia, ecografia
pélvica) e caridtipo com FISH. Os restantes exames auxiliares sdo pedidos consoante o contexto

clinico®3.



A apresentacdo da DDS pode ocorrer apenas na idade pubertdria, o que faz com que o
diagndstico seja mais tardio. Este atraso no diagndéstico pode ter implicagdes na virilizacdo, no
tamanho da estrutura falica, no tom de voz e até mesmo no desenvolvimento psicolédgico, devido
a sentimentos de culpa e vergonha'®. A maioria destes casos recorre aos cuidados de satide por
um atraso/auséncia de puberdade ou por um desenvolvimento de caracteres sexuais secundarios
discordantes com o sexo atribuido a nascenca. S3o exemplos os adolescentes que aparentam ter
uma genitalia masculina ao nascimento, cujo os testiculos ndo se desenvolvem na adolescéncia ou
que, por outro lado, tém desenvolvimento mamadrio e hematuria ciclica. Em contrapartida,
podemos ter adolescentes com genitdlia feminina ao nascimento que ndo desenvolvem os
caracteres sexuais secundarios esperados, com ou sem amenorreia primdria ou que notam o
aparecimento de massas na zona inguinal (correspondentes a testiculos). O diagndstico também
pode ser tardio em casos com genitdlia ambigua ao nascimento, mas que ndo sdo diagnosticados
precocemente por falta de acompanhamento médico, mais comumente nos paises em

desenvolvimento.'*

As recomendacées de 2021 da British Society for Paediatric Endocrinology orientam para
uma gestao holistica e multidisciplinar, principalmente na infancia e adolescéncia. Esta equipa
deve, idealmente, envolver varias especialidades, nomeadamente: endocrinologia pediatrica,
cirurgia pediatrica, pedopsiquiatria, enfermagem, servicos sociais, genética e ética médica®>. O
desenvolvimento de centros experientes com equipas multidisciplinares especializadas, tal como
estudos com seguimento a longo prazo levam a oportunidade de proporcionar uma abordagem

holistica e baseada na evidéncia cientifica'®.

A cirurgia tem um papel diagndstico e terapéutico nas DDS. O papel da cirurgia pode ser
dividido em 5 dreas principais: a gestdo dos tecidos gonadais; genitoplastia feminizante;
genitoplastia masculinizante; tratamento de estruturas midllerianas; tratamento de outras
malformacdes?®. Os principais objetivos da cirurgia s3o gerir adequadamente as anomalias genitais,
reduzir o risco de neoplasia das células germinativas, evitar o desenvolvimento pubertal

incongruente com a IG e facilitar a func¢do sexual e a func¢do reprodutora®’

Na abordagem diagndstica, a cirurgia intervém através da endoscopia (nas modalidades
cistoscopia, genitoscopia, uretroscopia e/ou vaginoscopia) e laparoscopia. A endoscopia é usada
no diagndstico das DDS com o objetivo de complementar os achados ao exame objetivo
nomeadamente do seio urogenital. A laparoscopia permite a inspecao direta da pélvis, com técnicas

diagndsticas e terapéuticas. E frequentemente necessaria quando as génadas, pelo seu reduzido



tamanho e mobilidade, ndo sdo identificadas nos exames imagiolégicos menos invasivos. Também

auxilia bidpsias, remoc¢3o ou a mobilizac3do das génadas®®.

Na corregdo cirurgica, as cirurgias mais comuns nas DDS sdo as cirurgias urogenitais
reconstrutivas perineais (genitoplastia feminizante e genitoplastia masculinizante) e a abordagem
cirlrgica das génadas. As cirurgias reconstrutivas, classificam-se em: cirurgias feminizantes, como
redugao do clitoris e confe¢do dos grandes e pequenos labios e as vaginoplastias; as genitoplastias
masculinizantes como correcdo de hipospadias, orquidopexia e laparoscopia para tratamento dos
resto mullerianos. As gonadectomias sdo efetuadas por cirurgia minimamente invasiva e tém
indicacdo pelo risco acrescido de neoplasias (gonadoblastomas e disgerminomas) em goénadas

disgénicas com material cromossémico Y.

Desde a década dos anos 90 que existe o movimento intersexo. Varias organiza¢des, muitas
ndo governamentais, lutam para proteger o direito a autonomia corporal, integridade fisica e
autodeterminacgao da IG das pessoas com DDS e que estas sejam respeitadas e celebradas como
parte da diversidade humana. Na Europa, o maior exemplo é a Organisation Intersex International
Europe. Outros exemplos importantes de organizagdes com o objetivo de defender pessoas com
DDS sdo a InterAct (Estados Unidos da América), a Interconnected UK (Reino Unido) e a International
Lesbian, Gay, Bisexual, Trans And Intersex Association, ILGA. Esta Ultima defensora dos direitos
LGBTQIl+ em geral, e ndo especificos de pessoas intersexo. Em Portugal, ainda ndo existe nenhuma
organizacdo que tenha como foco principal as pessoas intersexo, mas existem a ILGA Portugal e a
Acdo Pela Identidade, que lutam pela igualdade e contra a discriminagdo das pessoas LGBTQl+ e

das suas familias em Portugal.

Estas organizagGes apelam a proibicdo de intervencgdes irreversiveis em criangas com DDS.
Do seu ponto de vista, estas cirurgias impdem uma atribuicdo de género sem considerar a futura
IG ou orientacdo sexual do individuo, com risco de trauma, perda de fertilidade, de sensibilidade e
funcionalidade sexual. Estas organizagbes argumentam que intervengbes medicamente
desnecessarias vao contra direitos estabelecidos das criancas, como a integridade fisica e
psicoldgica, bem como os direitos a identidade, a privacidade e a protecdo contra a violéncia e

tratamento degradante®.

Em Portugal, temos em vigor a Lei n.2 38/2018, de 07 de agosto “AUTODETERMINACAO DA
IDENTIDADE DE GENERO E EXPRESSAO DE GENERO”, cujo Artigo n25 refere que “Salvo em situagdes
de comprovado risco para a sua saude, os tratamentos e as intervengdes cirurgicas, farmacoldgicas
ou de outra natureza que impliguem modificacdes ao nivel do corpo e das caracteristicas sexuais

da pessoa menor intersexo ndao devem ser realizados até ao momento em que se manifeste a sua



720

identidade de género Portugal pertence a uma minoria de paises que ja tem

regularizado/limitado em legislacdo esta prética de intervencdes cirurgicas?..

Tendo em conta o acima referido, o presente trabalho tem como objetivo rever a literatura
existente acerca das vantagens e desvantagens de cirurgia genital precoce e/ou tardia em
individuos com Diferencas do Desenvolvimento Sexual abordando: os varios tipos de cirurgia
aplicaveis nas DDS e os seus objetivos; as consequéncias dessas mesmas cirurgias a longo prazo
(quer em termos de fertilidade, de funcdo sexual e de qualidade de vida); os problemas éticos
relacionados com a realiza¢do de cirurgia genital em idade pedidtrica; os problemas de identidade
de género que podem surgir nestes individuos e em que medida o momento da intervencao

cirdrgica os podem condicionar.

METODOS

A maioria dos artigos apresentados na presente revisao sistematica foram selecionados
através de uma pesquisa na bases de dados PubMed, usando os seguintes termos MeSH: Disorders
of Sex Development; Outcome Assessment; Gender ldentity; Urogenital Surgical Procedures;
Reconstructive Surgical Procedures; Time Factors; Human Rights. Os artigos foram inicialmente
selecionados com base no titulo e no abstract, seguindo-se uma leitura cuidadosa e completa que
reduziu ainda mais os resultados. Foram incluidos apenas artigos redigidos em lingua inglesa e
publicados entre janeiro de 2010 e dezembro de 2022. Excecionalmente, foram incluidos artigos
pulicados previamente a 2010 devido a sua relevancia para o tema. Os artigos que ndo resultaram
da pesquisa original foram encontrados através de back-search de algumas das referéncias de
artigos previamente selecionados. Foram excluidos casos clinicos. O software Zotero foi usado

como auxiliar da back-search e para impedir a inclusdo de artigos duplicados.

Inicialmente, foram selecionados 193 artigos, apds uma pesquisa inicial da base de dados
PubMed. Uma grande proporcado destes artigos foi excluida apods leitura do abstract, por ndo
estarem de acordo com o tema e/ou o propdsito desta revisdo (N=105). Foram excluidos os casos
clinicos (N=6). Também foram excluidos artigos aos quais ndo foi possivel obter acesso (N=8) e
artigos redigidos noutra lingua, que ndo a inglesa (N=3). Foram também incluidos 25 artigos que se
revelaram de especial importancia no contexto desta revisao, encontrados principalmente através
de back-search de algumas das referéncias dos artigos previamente selecionados. Apds leitura
integra dos restantes 96 artigos, 5 foram excluidos por ndo se enquadrarem os objetivos desta

revisdo. Assim, 91 publicacGes foram incluidas nesta revisdo.



RESULTADOS

PRINCIPAIS TIPOS DE CIRURGIA APLICAVEIS NAS DDS

Genitalia Externa e Estrutura Falica

Clitoroplastia

Atualmente, a reducdo do clitoris deve consistir na redugdo do seu comprimento (ressecdo
parcial dos corpos cavernosos), com preserva¢do microcirurgica dos seus vasos e nervos (plexos
neurovasculares dorsais) e glanduloplastia de reducdo’®?2. Como alternativa, pode-se dissociar os
corpos cavernosos e transpor para o interior das pregas labioscrotais (direita e esquerda),
preservando o seu comprimento, com os mesmos resultados estéticos. A vantagem desta segunda
técnica é a possibilidade de vir a reutilizar os corpos cavernosos no caso de o futuro adulto ter uma

IG masculina”23.

Um dos potenciais riscos da clitoroplastia é a diminui¢do da sensibilidade do clitoris®.
Correcdo de Hipospadias

Arealizacdo da correcdo de hipospadias é feita por volta dos 1-2 anos?*. Em termos simples,
é uma cirurgia que consiste em cinco passos principais: desluvamento do corpo peniano de forma
a perceber o grau de curvatura peniana, ortoplastia (desencurvamento do corpo peniano),

uretroplastia, glanduloplastia e prepucioplastia®’.

Esta cirurgia esta associada a morbilidade significativa, especialmente se associada a uma
DDS?. As principais complicacdo s3o as fistulas uretrocutaneas, as estenoses uretrais, o uretrocelo
e a persisténcia da curvatura peniana sendo a disfuncdo erétil mais tardia e a aparéncia peniana
insatisfatdria (principalmente com o comprimento)®242¢, Cerca de 20 a 30% dos casos de
hipospadias proximais necessitam de uma reintervencao para corre¢do de complica¢des da

primeira cirurgia®?’.

Genitdlia Externa

Apesar de maioritariamente estéticas, o impacto psicoldgico e a possibilidade de estigma
pela aparéncia genital é um fator relevante para muitas familias. Podem ser classificadas em
genitoplastias masculinizantes (reconstrucdo escrotal, transposicdo penoescrotal) e feminizantes
(reconstrugdo dos grandes e pequenos labios e do prepucio do clitéris a partir das pregas

labioscrotais). >%.



Cavidade vaginal
A vagina resulta de dois tecidos embrionarios: dos ductos miillerianos (dois tercos

superiores) e da ectoderme (terco inferior)?.

Nos casos de HCS e nas DDS 45X/46XY, o canal vaginal pode confluir na parede posterior da
uretra, originando o seio urogenital. Assim, a vaginoplastia é realizada de forma a conectar os dois
tercos superiores da vagina ao perineo anterior e separa-la da uretra efetuando a descida do seio

urogenital (mobilizacdo do seio urogenital total ou parcial)®%.

Na auséncia de cavidade vaginal pode-se construir uma neovagina a partir de estruturas
intestinais (cdlon, ileon) (Fig. 1), peritoneu, mucosa bocal ou pele, associada a um programa de

dilatacdo progressiva subsequente’-?,

Gonadas

A abordagem cirurgica das gonadas depende do género atribuido. A gonadectomia estd
indicada nos casos em que o género atribuido é discordante do sexo gonadal (mais frequentemente
nos casos de Sindrome de Insensibilidade Androgénica Parcial (SIAP), 45X/46XY e ovotesticulares)?,
ou nos casos em que hd um risco acrescido de tumor gonadal (especialmente em gdnadas
displdsicas com presenca de material Y)"?>2°, O risco de malignidade parece aumentar com a idade,
podendo atrasar-se a gonadectomia até a adolescéncia®®. Apesar de a remoc¢do destas gonadas
prevenir a formacdo tumoral, estas podem ter fungcdo hormonal capaz de induzir uma puberdade
espontanea, sem necessidade de terapia hormonal, e funcdo reprodutora??, pelo que a sua excisdo

devera ser no fim da puberdade.

No caso de ndo ser realizada gonadectomia e existir um risco aumentado de malignidade,
deve haver uma vigilancia periédica. Weidler et al. (2019) recomendam um estudo imagioldgico
inicial (ecografia e ressonancia magnética) para localizar a posi¢cdo das génadas e analisar as suas
caracteristicas morfoldgicas. O seguimento deve ser anual, com vigilancia imagioldgica. Os valores

séricos de marcadores neoplasicos ndo sdo tdo fidveis em determinar o risco de malignidade?.

Existe pouca informacdo sobre o impacto a longo prazo da gonadectomia profilatica e da
terapia de substituicdo hormonal, que a maioria tem de fazer durante a puberdade. Ndo existem

artigos até a data a comparar com individuos que n3o realizaram gonadectomia precoce®.

Em relagdo aos testiculos disgénicos, podem ser necessario orquidopexia®’. Em alternativa,
pode-se optar por vigilancia com consultas regulares, ecografias pélvicas ou bidpsias, ja que o risco

de gonadoblastomas é baixo em idades pré-pubertarias. Quanto as streak génadas (Fig. 2) com



cromossoma Y, devem ser retiradas com cirurgia minimamente invasiva, aquando o diagndstico por

bidpsia??.

Estruturas Miillerianas

Na maioria dos casos, os remanescentes miillerianos (Fig. 3) sdo assintomaticos e
raramente malignizam. S6 devem ser removidos em pessoas com |G masculina e que tém sintomas
como dribbling urinario, disuria e infecdes do trato urinario recorrentes, hematuria ciclica, entre

outros. A abordagem cirurgica é laparoscopica®?’?3,

Tecido Mamario

Na IG masculina, a ginecomastia, mais prevalente em homens com Sindrome de Klinefelter
(SK) ou SIAP, pode ser tratada por mastectomia bilateral®®. Se IG feminina, pode ser realizada
mamoplastia de aumento!’. Estas cirurgias costumam ser realizadas durante ou apds a

puberdade®.

RECOMENDAGOES CIRURGICAS NAS FORMAS MAIS FREQUENTES DE DDS

Hiperplasia Congénita da Suprarrenal

Na maioria dos casos de HCS 46XX, é atribuido o género feminino. A atribuicdo do género
€ mais complexa nos recém-nascidos com uma genitdlia muito virilizada. A grande maioria destas
criangas, quer tenham sido atribuido o género feminino ou masculino (nos casos mais severos) ndo

tém disforia de género (DG) mais tarde?3.

No caso de ser atribuido o género feminino, podem ser realizadas clitoroplastia para
reducao do tamanho do clitdris, com ou sem vaginoplastia. Se o tubérculo genital tiver menos de
2cm, estd recomendado n3o realizar cirurgia. E importante que o canal vaginal esteja conectado ao

perineo, antes da menarca?.

A cirurgia tardia estd associada a maior taxa de complica¢gdes, como hemorragia, infecdo
devido a pior qualidade e vascularizacdo dos tecidos®'. Para além disso, poucos cirurgides tém

experiéncia com cirurgias feminizantes tardias.

Por outro lado, cirurgia tardia permite um melhor acompanhamento e permite que o
individuo participe na tomada de decisGes e evita uma segunda cirurgia para corregao de
complicagdes como estenoses do introito vaginal e subsequente programa de dilatagdo do canal
vaginal 2. N3o existe evidéncia que genitoplastia precoce tenha beneficios a nivel de identidade

de género e integracdo social®.



Em vdrios estudos retrospetivos, a maioria das mulheres com HCS que participaram
defendem a cirurgia precoce3"3*34, Aquelas que foram submetidas a genitoplastia precoce tém uma
maior satisfacdo com o seu processo médico, do que aquelas que ndo fizeram cirurgia na

infancia3\3°.

5-a-redutase tipo 2 e défice da 17-8-hidroxiesteroide desidrogenase tipo 3

Estes individuos apresentam-se com fendtipo feminino a nascenga, mas sofrem virilizagao

na altura da puberdade.

Se for atribuido o género feminino, a criacdo ou dilatacdo do canal vaginal deve ser feita
por volta do inicio da puberdade. Esta recomendado a mulher fazer dilatagdes vaginais antes de
iniciar relacGes sexuais. Relativamente aos testiculos, a gonadectomia pode ser feita apenas
quando a IG feminina estiver completamente estabelecida. Até |13 pode-se frenar a puberdade para

evitar virilizacdo®.

Se for atribuido o género masculino, deve-se fazer estimulagdo hormonal precoce com

testosterona ou dihidrotestosterona para aumentar o tubérculo genital?.
Sindrome de Insensibilidade Androgénica Parcial

Geralmente, é Ihes atribuido o género masculino, exceto nos casos em que a insensibilidade
androgénica é quase completa. A incidéncia de DG é maior nas raparigas com SIAP (20%), do que

nos rapazes (7%)%.

Se for atribuido o género masculino, procede-se a estimulacdo com androgénios, reparacao
cirdrgica da hipospadia e orquidopexia se escroto vazio. Nestes homens é frequente existir

ginecomastia, que pode ser resolvida com cirurgia de redu¢do mamadria®.

Se for atribuido o género feminino, pode-se fazer vaginoplastia e clitoroplastia. Hd quem
realize gonadectomia, ja que as génadas sao discordantes com o género atribuido e devido ao risco

acrescido de tumores gonadais®?.

Sindrome de Insensibilidade Androgénica Completa (SIAC)

A grande maioria apresenta-se com fendtipo feminino e/ou hérnias inguinais. Se as gonadas
ndao forem retiradas, a testosterona produzida na puberdade é convertida em estrogénio por
processos de aromatizacdo, e por isso ndo é necessario tratamento hormonal na puberdade. A

gonadectomia pode ser considerada pelo risco tumoral, no fim da puberdade®?3,



Quanto ao canal vaginal, este pode ser aumentado por cirurgia ou por dilatacdo gradual,
gue atualmente é o tratamento de primeira linha em varios centros. As principais dificuldades da
dilatacdo sdo aprendizagem da técnica correta e o impacto psicolégico que pode ter numa mulher
gue ainda nao aceitou emocionalmente a sua DDS. Muitas consideram que a dilatagdo manual é

mais traumatizante que cirurgia?*3.
DSD 46, XY com Sindromes Anatomicas severas

Sdo exemplos recém-nascidos com extrofia cloacal, afalia e micropénis severo.
Historicamente, a maioria realizava cirurgia feminizante precoce. Contudo, uma parte significativa
tinha DG mais tarde. Atualmente, atribui-se o género masculino na maioria dos casos, com
reconstrucdo do trato urinario e osteotomia pélvica precoce. Ja a faloplastia deve ser feita na

puberdade®.

DSD com mosaicismo (disgenesia gonadal)
Geralmente, atribui-se o género masculino nos casos com material genético Y e o género
feminino nos restantes. Independentemente do género atribuido, o outcome cirdrgico nao

costuma ser favoravel. Existe uma menor aceita¢do da IG feminina nestes individuos?.

Se for atribuido o género feminino, deve-se evitar cirurgias irreversiveis até a IG estar
estabelecida. Depois, vao precisar das mesmas cirurgias feminizantes que as raparigas com HCS. As
estruturas mullerianas sdo mais rigidas e estreitas e a pequena pélvis mais estreita e por isso a
vaginoplastia costuma ter piores resultados que nas raparigas com HCS. Geralmente necessitam de

dilata¢des vaginais depois da cirurgia®.

Se for atribuido o género masculino, deve-se fazer estimulagdo com androgénios seguida

de cirurgia para correcdo da hipospadia?3.

As gdénadas disgénicas devem ser excisadas ja que ndo sao funcionais e tém risco acrescido

de degenerar®.
DDS Ovotesticulares

A atribuicdo de género torna-se mais complexa neste grupo, pela presenca de estruturas
femininas e masculinas. Aparentemente, aqueles em que é atribuido género masculino apresentam
uma maior satisfacdo com o seu género e vida sexual. Infertilidade € comum em ambos os casos,

apesar de existirem relatos de gravidez espontanea®.
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FERTILIDADE

A fertilidade pode ser afetada por altera¢cdes do desenvolvimento gonadal e hormonal,

alteragbes anatdmicas ou por iatrogenia (por exemplo, por gonadectomias)3’38,

Existe bastante informacdo e protocolos para a preservacdo de fertilidade em criangas que
vao ser subtidas a tratamentos gonadotéxicos por doengas oncoldgicas e em que nao é possivel
recolher espermatozoides/odcitos. Estas células sdo depois usadas para produzir gdgmetas a ser
usados em técnicas de procriacdo medicamente assistida ou retransplantados no individuo. A

criopreservacdo de tecido testicular (CTT) continua a ser uma técnica exprimental®3°,

A aplicacdo destas técnicas nas DDS ndo é linear, devido ao risco de tumores gonadais (e a
subsequente necessidade de gonadectomia), génadas incongruentes com a |G, possibilidade de
transmissdo aos descendentes, perda precoce de gdmetas e auséncia de estruturas millerianas®.
Para além disso, nao existe informacgdo suficiente para prever quais serdo os doentes que terao

células germinativas e se estas terdo capacidade reprodutiva®.

A maioria da populagdo com DDS tem células germinativas (50-68%), principalmente em
idades precoces?®4%4!, Assim, adiar a gonadectomia até uma idade em que a pessoa seja capaz de
participar na tomada de decisbes pode levar a uma menor probabilidade de existirem células
germinativas a preservar, para além de poder a crianga por em risco de vir a ter um tumor gonadal.
Por outro lado, ndo ha evidéncia de que as células germinativas sdo melhor qualidade e associadas
a melhores resultados na preservacdo de fertilidade, se criopreservadas em idades mais

precoces®®4,

E importante que a equipa médica seja capaz de informar a familia sobre o potencial de
fertilidade e técnicas de preservacao de fertilidade disponiveis, aplicdveis ao caso especifico. Sé

uma minoria dos especialistas em DDS tém protocolos de fertilidade para DDS*.

Num artigo de Stowikowska-Hilczer et al. (2017), feito a partir da base de dados “dsd-LIFE
study”, que conta com dados de 1014 pessoas com DDS, apenas 14% tinha pelo menos um filho
bioldgico. Um terco afirma nao ter recebido informacao sobre o seu potencial de fertilidade por um
profissional de saude e 17% mostrou-se insatisfeita com a quantidade e qualidade da informacao

que recebeu®.

Fertilidade em individuos com potencial para fertilidade feminina
Nas mulheres com HCS, a infertilidade resulta de amenorreia primaria, irregularidades

menstruais, espessamento do muco cervical e de outros fatores anatémicos®. O tratamento com
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glucocorticoides ajuda a normalizar o eixo hipotalamo-hipéfise-ovario e permite a ovulagdo. Com

isto, os casos com pior controlo e ades3o terapéutica tém taxas inferiores de fertilidade®’.

70-90% das mulheres com sindrome de Turner (ST) tém faléncia ovarica prematura, com
inicio pré-pubertal. 2-5% tém uma gravidez espontanea, com um maior risco de alteracdes fetais e
abortos espontaneos®. Para além disso, até 50% das gravidezes complicam com pré-eclampsia,

restricdo do crescimento intrauterino e prematuridade®”44,

Nas criancas com DDS ovotesticulares com estruturas millerianas em que se pretenda
potencial de fertilidade feminino, esta recomendado a excisdao do material testicular para diminuir
os niveis de testosterona e aumentar a probabilidade de ovulagdo, e consequentemente de

gravidez*.

Na presenga de foliculos com odcitos, é possivel realizar-se estimulagdao ovarica com
criopreservacao dos odcitos. Menarca espontanea, niveis de hormona anti-miilleriana e FSH sao

preditores da presenca de foliculos, mas ndo da funcionalidade dos odcitos®.

A criopreservacdo de tecido ovarico é a Unica técnica disponivel para raparigas pré-
pubertarias®’. O tecido é obtido por ovariectomia parcial ou total. Depois, é reimplantado na parede
abdominal, na parede pélvica lateral ou na regido medular ovarica e é estimulado com
gonadotrofinas. Esta técnica tem como vantagens a recuperacao da fung¢do endocrinolégica do
ovario e permitir uma concec¢do natural. A taxa de natalidade com criopreservacdo de tecido
ovarico é entre 25-35%%. Nas mulheres com ST, como os foliculos s3o0 muitas vezes anormais, é

pouco provavel que a re-introducdo do tecido ovarico seja eficaz na restauracdo da fertilidade®.

Estas técnicas ndo estdo recomendadas nas mulheres com disgenesia gonadal mista ou
completa 46,XY*’, nem nas mulheres 46,XY com alteracbes na fun¢do dos androgénios (como SIAC)
no caso de n3o possuirem gametas vidveis e/ou estruturas millerianas®. De notar que existem
relatos de pessoas com disgenesia gonadal completa com gravidez espontdnea carregada a

termo®.

Fertilidade em individuos com potencial para fertilidade masculina
Nas DDS 46, XY, a infertilidade é causada pela exposicdo dos testiculos a temperaturas

elevadas e por mutac¢des nas células-tronco espermatogoniais (CTE)“.

A SK é caracterizada por um hipogonadismo e a infertilidade devida a uma perda
progressiva de CTEs, com inicio pré-natal, e a fibrose testicular®®3°. Em alguns casos, existe
preservagao residual e focal de espermatogénese nos testiculos de homens SK e em 8% dos casos

existem espermatozoides no esperma3®43,
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No caso das pessoas com SIAC, apesar da presenca de génadas intra-abdominais, tém um
risco de tumores gonadais relativamente baixo em idades pré-pubertarias. A presenca de CTEs em
alguns individuos possibilita a preservagao da fertilidade através da criopreservagao destas células.
Esta recomendado adiar a gonadectomia até a idade pubertaria de forma a induzir puberdade
espontanea. Nos casos de SIAC, apesar de a maioria ter uma IG feminina, elas ndo tém potencial de

fertilidade feminino devido a auséncia de ovarios e estruturas miillerianas**.

No caso de homens com azoospermia, pode-se fazer extracdo de espermatozoides
testiculares e posteriormente injecdo intracitoplasmatica de espermatozoides, ou seja, injeta-se
um espermatozoide diretamente no odcito. Estas técnicas ja mostraram resultados positivos em
individuos com SK, disgenesia gonadal mista, DDS ovotesticulares, défice da 5-a-redutase tipo 2 e

défice da 17-B-hidroxiesteroide desidrogenase tipo 347,

A criopreservacao de esperma pode ser usada para preservacao da fertilidade nestes casos.
Na crianga que ainda ndo produz esperma ou em homens com azoospermia, a Unica op¢do de
preservacao da fertilidade, até a data, é a CTT imaturo com CTEs. Foi demonstrado in vitro e em
estudos animais que as CTEs s3o capazes de proliferar e iniciar diferenciagdo mesmo depois de

criopreservadas®®.

Por outro lado, a colheita das CTEs é um processo invasivo e com técnicas pouco

desenvolvidas e poucos resultados, até a data®.

FUNCAO SEXUAL

Funcdo sexual é importante para a qualidade de vida e para a saude. A World Health
Organization define salude sexual como um “estado de bem-estar fisico, mental e social em relagao

com a sexualidade”*®.

Vida sexual em pessoas com |G feminina

As cirurgia feminizantes tém como objetivo mimetizar o fenétipo feminino e permitir no
futuro relagOes sexuais vaginais penetrativas, apesar de poderem comprometer a sensibilidade
erdtica da drea genital e do clitéris, dispareunia ou outros problemas com a penetracdo®. Estas
cirurgias poderdao causar um impacto psicoldgico negativo, pois a medicalizacdo e a sugestdo do
cirurgido de operar pode baixar a autoimagem e gerar ideias de que o seu corpo ndo € “normal” ou

apto para ter relacdes sexuais®.

Mulheres e adolescentes com DDS tendem a ter a primeira relagdo romantica e sexual mais

tardiamente, devido a uma baixa autoestima corporal, sentimentos de vergonha e medo, e a
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duvidas sobre a sua competéncia sexual. Isto resulta também num menor interesse e atividade

sexual’®t,

As mulheres com HCS, quer tenham sido intervencionadas ou ndo, apresentam uma menor
frequéncia de rela¢Oes sexuais e uma maior insatisfacdo com o seu corpo. O impacto na vida sexual
parece ser maior nos casos de virilizacdo mais severa®’. As mulheres com HCS tém uma maior
prevaléncia de dispareunia e outras dores pélvicas, autoestima mais baixa, sentem-se menos
femininas e sensuais, com menos excitacdo e lubrificacdo, maior ansiedade associada a rela¢des
amorosas e sexuais, que as mulheres sem DDS*. Quanto maior o calibre vaginal, melhores os
resultados e satisfacdo com a vida sexual®**. Apesar do impacto negativo que a cirurgia
feminizante pode ter na vida sexual, a maioria das mulheres com HCS recomendam a cirurgia

feminizante e consideram que deve ser feita precocemente®*°,

A maioria das mulheres com SIAC apresenta dificuldades sexuais relacionadas com a
penetracdo sexual®*. Grande parte tem a auto-percecdo de ter um canal vaginal demasiado curto e
inapto para penetragao vaginal. No entanto, no estudo de Sandberg et al. (2018), apenas 35% é que
foram classificadas com hipoplasia vaginal apds examinacdo genital®. Existem varios fatores que
prejudicam a vida sexual das mulheres com SIAC, para além da hipoplasia vaginal, tais como a

percecdo do préprio sobre os seus genitais, 0 medo e receio de estigmatizacdo®.

Uma das cirurgias feminizantes mais comum nas DDS sdo as clitoroplastias. O grau de
clitoromegalia pode ser dificil de classificar a nascenca, ja que os genitais estdo sobre a influéncia
de androgénios suprarrenais e de estrogénios maternos. O tratamento hormonal com altas doses
de glucocorticéides e mineralocorticdides diminuem parcialmente o tamanho do clitéris e a medida

que a crianga vai crescendo, o tamanho relativo do clitéris também vai diminuindo®®.

A clitoromegalia tem efeitos negativos na vida sexual e romantica, mas ndo sé. Por
exemplo, Szymanski et al. (2022) relataram que 8% ndo participa em desportos em grupo e ndo

realiza papanicolaus regulares por causa do tamanho do seu clitéris®.

Engberg et al. (2022) avaliaram a sensibilidade ao toque do clitdris de 36 mulheres com
disgenesia gonadal ou com SIAC, em que a maioria ndo realizou qualquer tipo de cirurgia. Nao
foram encontradas diferencas quando comparadas ao grupo controlo. Com isto, a diminuicdo da
sensibilidade descrita nas mulheres que foram submetidas a clitoroplastias é provavelmente uma
sequela direta da cirurgia, e ndo pela DDS em si, apesar das altera¢gdes anatdmicas e hormonais®’.
Esta hipdtese é apoiada por Nordenstrom et al. (2010), em que se concluiu que a clitoroplastia
estava associada a uma menor sensibilidade clitoriana. Aressecao parcial com preservacao do feixe

neurovascular foi a técnica com melhores resultados®®. Trachta et al. (2022), estipulam que a
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clitoroplastia é, provavelmente, responsavel pela maior incidéncia de anorgasmia nas mulheres

com HCS*.

Mulheres com hipoplasia do canal vaginal ndo tratadas cirurgicamente podem ser capazes
de ter relagcGes sexuais penetrativas, sem dispareunia nem outros sintomas. Assim, antes de se
proceder a dilatacGes vaginais ou a vaginoplastias, deve ser averiguado se estas mulheres estao
satisfeitas com a sua sexualidade e ndo fazer a decisdo terapéutica com base apenas nos achados

do exame objetivo®.

Vida sexual em pessoas com IG masculina

O principal fator de descontentamento nos homens com DDS é o comprimento peniano,
principalmente nos homens com SIAP e disgenesia gonadal parcial. Os procedimentos usados para
reduzir a curvatura peniana sdo a cirurgia de Neshit e o desencurvamento peniano com/sem
enxerto. Outra alternativa é a faloplastia total, ja realizada com frequéncia em homens trans e em
pessoas com lesdes penianas graves?®. Apesar destas queixas, a maioria dos parceiros sexuais

destes homens n3o se mostram descontentes com o comprimento do pénis>°.

Relativamente as hipospadias, os fatores com mais impacto na qualidade de vida sexual sdo
o numero de cirurgias necessarias para a reconstrucdo (associado com a gravidade da hipospadia)
e a grau de satisfacdo com o aspeto e fun¢do do pénis. As hipospadias proximais estdo associadas
a piores resultados estéticos e funcionais e a maior incidéncia de disfuncao erétil e ejaculatéria apds
cirurgia®>®, Estas disfuncdes sexuais aparentam ser mais comuns em homens com SK e SIAP?. Uma
minoria dos homens que realizaram cirurgia por causa de hipospadias, mostram também
diminui¢cdo da sensibilidade da glande e dor. Esta alteragdo sensitiva pode ser causada pela falta de

prepucio, ja que também se verifica em alguns homens circuncisados®.

A maioria das pessoas que realizaram cirurgia de correcdao de hipospadias considera a
realizacdao de cirurgia precoce benéfica. Ja os individuos que realizaram gonadectomia, grande

parte estd insatisfeita com a aparéncia do seu escroto®.

No estudo de Grift et al. (2022), a satisfacdo com a vida sexual em homens com DSD foi
maior nos individuos que realizaram cirurgia urogenital. Por outro lado, estes homens também
relataram uma maior incidéncia de disfuncdo erétil e ejaculacdo precoce. Estas complicacbes
podem ndo ser consequéncias diretas da cirurgia, mas devidas ao facto de que os homens

intervencionados eram os que possuiam um maior grau de ambiguidade genital®®.

Keays et al. (2016) compararam os outcomes em criancas com hipospadias ndo corrigidas

com criangas que fizeram cirurgia precoce de correcdao. A satisfacdo com a aparéncia foi
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significativamente maior naqueles que realizaram cirurgia (93%) do que aqueles que ndo realizaram

(67%)51.
DISFORIA DE GENERO

Disforia de género é o sofrimento e a angustia causada por uma incongruéncia entre o
género atribuido e o expressado, durante pelo menos 6 meses®?. A incidéncia de disforia em
individuos com genitalia ambigua é superior a populacdo em geral. A percentagem de mudanca de
género nas DDS ronda os 5%, a maioria antes da puberdade. Esta percentagem é bastante superior
a da populacdo em geral (0.2-0.7%)%. A incongruéncia de género ndo implica a existéncia de DG.
Estima-se que 2-10% dos rapazes e 5-10% das raparigas tém comportamentos nao adequados aos
seus papeis de género®. Contudo, a prevaléncia de DG é de apenas 0.0005-0.014% em adultos com
sexo masculino atribuido a nascenga e 0.002-0.003% em adultos com sexo feminino atribuido a

nascenc¢a®.

A adolescéncia é um momento de formacao e consolida¢do da sua identidade. Garantir que
a |G é estdvel e persistente ao longo do tempo é um elemento importante na gestdo das criangas e
adolescentes com DDS®*. Alguns individuos tém uma IG discordante do sexo atribuido a nascenca,
podendo ser o género oposto ou ndo. Esta incongruéncia de género pode levar a mudanca de

género, com ou sem tratamentos médicos e cirurgicos.

Existem varios fatores que influenciam o género: genéticos, hormonais e psicossociais.
Temos como exemplo, a exposicdo pré-natal a androgénios que estd associada a um papel de
género masculino. Fatores que poderdo influenciar o risco de DG sdo o diagndstico especifico de
DDS, a fertilidade expectada, a necessidade de cirurgia, a aparéncia genital e fatores familiares,

sociais e culturais®.

Um conjunto de recomendacdes para a atribuicdo de género para diferentes tipos de DDS

estd presente na Tabela 2.
DDS Cromossomais

Como a SK e ST ndo estdo associadas a ambiguidade genital, existe pouca informacgado acerca

dos outcome psicossociais sobre estes individuos®®.

Relativamente aos individuos com SK, a incidéncia de DG parece estar associada a tragos
de autismo®. Teoriza-se que o pensamento rigido, tipico do autismo, pode causar mal-estar e

angustia relacionada com a IG. Estes homens também apresentam uma maior ndo-conformidade
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de género e um comportamento menos masculino quando comparados a outros homens sem

DDS®.
HCS

Em relagdo a HCS, 88% tem uma IG feminina e existe uma maior incidéncia de DG quando
o género atribuido é o masculino®. Mesmo quando género feminino é aceite, estas raparigas
costumam ter comportamentos mais masculinos na infancia® . Seneviratne et al. (2019)
concluiram que a principal determinante na IG era a exposicao pré-natal a androgénios em excesso,

e nd3o o ambiente sociocultural ou o tratamento pds-natal, como os tratamentos cirtrgicos®.

Nos casos em que o diagndstico é mais tardio e/ou com virilizacdo muito acentuada (Prader
5), deve ser considerada a atribuicdo do género masculino, especialmente se houver apoio por

parte dos pais®.
SIAC e SIAP

Ja nas pessoas com SIAC, a grande maioria tem um diagndstico tardio, porque possuem uma
genitalia tipicamente feminina a nascenca. A incidéncia de casos que mudaram de género e com

DG parece ser inferior a 1%°%¢,

Relativamente aos casos de SIAP, a incongruéncia de género parece ser maior quando é
atribuido o género feminino, em comparacao com o masculino. Contudo, ainda ndo existe evidéncia
que permita concluir que género esta mais associado a DG. A maioria acaba por ter |G congruente

ao atribuido a nascenga®.

5-a-redutase tipo 2 e défice da 17-8-hidroxiesteroide desidrogenase tipo 3

A mudanca de género quando atribuido o género feminino relatada nos casos de
deficiéncias na sintese de testosterona é de 56%-63%, bastante superior ao encontrado noutros

tipos de DDS. No entanto, a incidéncia de DG é apenas de 2-3%*>63%,

A exposicdo a androgénios pré-natal e pés-natal (durante a puberdade) parece ter um papel
importante no desenvolvimento da IG masculina, contudo nao garante que a pessoa nao va manter
a IG feminina®7’%. A maioria destes, quando crianca, apesar de poderem ter genitais mais
semelhantes aos femininos, tinham um papel de género masculino, mostrando que o aspeto genital
ndo é o fator determinante da IG®. Os resultados atuais permitem inferir que os individuos menos

virilizados tém maior probabilidade de se identificarem como mulheres®.
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Com isto, apesar de a maioria apresentar genitais externos de fenétipo feminino a

nascenca, cada vez mais, o estipulado é atribuir o género masculino nestes casos*>®.

DDS 46, XY com sindromes anatdmicas severas

Antes, atribuia-se o género feminino a todos estes individuos. Mais de 60% acaba por ter
DG e/ou mudar de género para o masculino. Assim, o recomendado atualmente é atribuir o género

masculino®7°,

Disgenesia gonadal completa

A incidéncia de DG é menor quando é atribuido o género feminino. Além do mais, como
estes individuos podem ser capazes de engravidar com implanta¢do do ovécitos fecundados e tém

genitalia tipicamente feminina, estad recomendado a atribuicdo do género feminino a nascen¢a*®®,

Disgenesia gonadal mista

Nos casos de disgenesia gonadal mista, ha maior incidéncia de |G quando é atribuido o
género feminino. A disgenesia gonadal mista pode resultar num grande espetro de apresentacdes
fenotipicas (de genitais tipicamente femininos até ao fenétipo tipicamente masculina), relacionado
com o grau de mosaicismo 45X/46, XY. Assim, a exposicdo pré-natal a androgénios, a anatomia
ductal interna, a funcdo gonadal, o desenvolvimento félico e a localizacdo das gonadas sdo fatores

a considerar na atribuicdo de género*>®,

DDS Ovotesticulares

A atribuicdo de género deve ter em consideracdo o potencial de fertilidade, ja que, até a
data, ndo existem dados claro sobre a prevaléncia de DG nesta populacdo, tendo em conta o género
atribuido a nascenca®. Assim, quer o género feminino quer o masculino podem ser apropriados se

o diagnéstico for precoce e ainda n3o existir uma IG definida®.

QUALIDADE DE VIDA

A qualidade de vida (QdV) relacionada com a saude, reflete o bem-estar de uma pessoa,
integrando-o nas circunstancias vivenciais e na sua habilidade de se adaptar a diversidade. E
dependente da vida familiar e do bem-estar dos cuidadores, tal como da qualidade de vida do

ambiente social, como escolar, entre outros fatores’?.

Existem estudos sobre o efeito das DDS na QdV, com resultados contraditdrios. Existe
evidéncia de que as pessoas com DDS tém uma QdV semelhante a da populagdo geral, enquanto

que outros demonstram que as pessoas com DDS tém uma QdV afetada®’2. Nas criangas com DDS,
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a baixa autoestima e a QdV no contexto escolar sdo os fatores que mais influenciam negativamente

a QdV nestas idades’?.

A QdV pode ser afetada negativamente pela presenca de DG e papel de género atipico’"”3.

No entanto, a falta de informacdo, educacdo e normalizacdo das DDS pela sociedade, que traz
sentimentos de vergonha e de angustia (muitas vezes, incutidos pela prépria familia) sdo também
fatores que afetam a QdV, nomeadamente a nivel social’. O artigo de Rapp et al. (2018) é um
estudo multicéntrico que analisou como é que o diagndstico das DDS afeta a QdV e em que aspeto.
No global, a QdV foi semelhante a da populacdo em geral, independentemente do diagndstico. A

parte mais afetada é a social, nomeadamente nas relacdes amorosas e platdnicas’.

Nao existem resultados que correlacionem que a cirurgia urogenital precoce esteja

associada a uma melhor ou pior QdV’%.

CONSIDERACOES ETICAS

A cirurgia precoce por genitdlia ambigua era tida como tratamento indicado e
inquestionavelmente ético. Isto porque acreditava-se que a anatomia genital do individuo era

I”

“anormal” e que a IG da crianca iria ser concordante com a aparéncia genital pds-cirurgica®.
Entretanto, adultos intervencionados comecaram a relatar complicagées das multiplas cirurgias a
que foram submetidos, como dor, menor prazer sexual e DG, com maior prevaléncia que na

populacdo em geral’.

Dois principios éticos fundamentais na medicina sdo o da beneficéncia — agir apenas com a
intencdo de fazer o bem — e o da ndo-maleficéncia — ndo agir com a intencdo de causar dano. Ha
quem defenda que genitoplastia age de acordo com o principio da beneficéncia na medida em que
pode prevenir ou diminuir aspetos negativos relacionados com a funcao sexual afetada, aparéncia,
imagem corporal e salide mental.”> Do ponto de vista puramente cirdrgico, a cirurgia precoce
parece ser vantajosa ja que se associa a melhor cicatrizacdo e menos complica¢des pds-cirurgicas.®
Por outro lado, ndo existe evidéncia cientifica suficiente para comprovar que os beneficios
sobrepde-se aos riscos de complicacdes uroldgicas (como incontinéncia ou estenoses), diminuicdo
funcdo reprodutora e sexual, necessidade de terapias hormonais prolongadas e de discordancia

entre a aparéncia genital e a IG, indo contra o principio da ndo-maleficéncia.”

Outro principio ético em causa é o principio da autonomia — do reconhecimento e
estabelecimento da autodeterminacdo. Numa genitoplastia precoce, a crianca ndo é capaz de
exprimir aquilo que deseja nem para dar o seu consentimento, no sentido legal. A medida que a

crianca cresce, também hd um crescimento paralelo das capacidades intelectuais e emocionais.
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Desta forma, o peso da opinido da criangca aumenta com a idade e deve ser tida em conta na tomada
de decisdes, ainda que menor de idade?’. Neste prisma, é importante que o futuro
adolescente/adulto tenha o maior nimero possivel de alternativas, tendo em conta os interesses
da crianca, o seu bem estar mental e fisico, e as crencas e desejos da familia®’#”>. A decisdo de se
realizar cirurgia precocemente nem sempre é feito com os interesses da crianca em mente. A
opinido do profissional de saude e dos cuidadores em relacdo a aparéncia da genitalia externa e os
sintomas ansiosos e depressivos destes Ultimos tém frequentemente um papel preponderante na

decisdo de se realizar genitoplastia’®”’.

As gonadectomias realizadas em contexto de profilaxia neopldsica podem ser vista como
uma forma de esterilizagdo destas criangas. Alidas, o verdadeiro risco neopldsico de tumores
gonadais ainda ndo estd completamente estabelecido, na maioria das DDS. Por isso, varias
organizagoes, incluindo a World Health Organization, defendem que estas gonadectomias precoces
sdo uma forma de esterilizacao for¢ada e coerciva visto que a pessoa afetada ndo é capaz de dar
consentimento informado®’8. Em relacdo a decisdo de criopreservacdo gonadal, tem de se
considerar os riscos destas técnicas de preservacao da fertilidade, a possibilidade de estarmos a dar
uma falsa esperanca ja que estas técnicas ainda sdo bastante recentes, a relacao risco-beneficio, a
possibilidade de transmissdo genética a descendéncia e o custo monetdrio que pode estar

associado3407°,

Contudo, adiar os procedimentos cirurgico podera causar problemas, nomeadamente a
nivel social. A classificacdo binaria de género ainda estd interiorizada na nossa sociedade, ditando
0s nomes que podem ser escolhidos para o bebé, o vestudrio que vai usar, etc. Decorrente disto, a
crianga pode ser alvo de bullying, marginalizado e/ou outras formas de estigma por colegas e até
de familiares, com efeitos na saide mental da crianca, a curto e longo prazo.”® As criancas com DDS
tém uma saude mental relativamente pior, em termos de perturbacOes afetivas e ansiosas. A
severidade destes sintomas depende do grau de incerteza sobre o diagndstico, progndstico e do
ambiente familiar®®. Especula-se que a cirurgia precoce reduz o isolamento e estigma social destas
criancas com genitdlia ambigua e que por isso tem um impacto positivo na saude mental e no
desenvolvimento psicossocial da crianca. Contudo, ndo existe evidéncia clara a relacionar a

incidéncia de perturbacdes psiquiatricas com a idade da intervencgdo cirdrgica’.

As consequéncias sociais decorrentes de uma crianga com genitdlia ambigua estdo mal

estudados e com pouca evidéncia cientifica, até a data®.

Para além disso, adiar todas o tipo de cirurgias urogenitais ndo parece ir de encontro com

0 que a maioria dos adultos com DDS pensa. 60-66% afirma que é apropriado realizar cirurgia
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genital em criangas. A exce¢do sdo as mulheres com DDS 46, XY, em que ha opiniées mais divididas.
Apenas 14.7% dos adultos com DDS é que acha que nao deveria ter realizado qualquer cirurgia

enquanto menor de idade®.

Outro obstaculo a realizacdo de guidelines a abordagem cirurgica nas DDS sao os fatores
culturais. Por exemplo, em algumas regides de Africa do Sul, Uganda e Quénia, ha relatos de
infanticidio ou outros tipos de violéncia criangas e recém-nascidos intersexo, devido a crenca de
que a variante genital é resultado de maldicGes, feiticos ou que é um castigo dos seus
antepassados®. Enquanto houver sitios em que as pessoas intersexo estdo em risco de ser mortos,
abandonados ou mutilados, as guidelines futuras tém de ter em consideracdo que, nestes contexto

culturais, a cirurgia precoce é essencial a seguranca e bem-estar da crian¢a®.

E impossivel de definir a idade a partir da qual a crianga é capaz de dar o seu consentimento
informado, ja que depende do desenvolvimento individual e de fatores familiares, sociais e
culturais’”. Qualquer intervencdo n3o-urgente, especialmente se irreversiveis, devem ser
ponderadas e, se possivel, adiadas. As decisdes devem ser feitas considerando (1) o bem-estar e
interesses da crianga e do futuro adulto, a sua integridade corporal, capacidades reprodutora e
sexual e um desenvolvimento psicossocial livre; (2) o direito da crianga/adolescente opinar na
tomada de decisGes e de ser informado sobre a sua anomalia, dentro das suas capacidades tendo
em conta a idade; e (3) a relagdo pais-filho, ja que estes vdo ser os representantes do menor,

merecendo apoio e assisténcia da equipa multidisciplinar.t’84

Lathrop et al. (2014) publicaram a ferramenta Making Ethical Decisions about Surgical
Interventions (MEDSI). A MEDSI tem como fungdo ajudar profissionais de saude, pacientes e
familias a decidir se devem ou ndo prosseguir com uma intervencgao cirurgica. Esta ferramenta pode

ser aplicada a tomada de decisdes nas DDS como demonstrado na Fig. 4 .
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DISCUSSAO

Fertilidade

O potencial de fertilidade tem de ser ponderado na atribuicdo de género num recém-
nascido com uma DDS. A fertilidade costuma ser uma das maiores preocupag¢des dos pais de
criancas com DDS*%¢. E preciso melhorar e individualizar o cuidado e a informagéo fornecida sobre
a fertilidade e as opcOes de preservacao desta. Esta informacdo deve ser dada de forma adaptada
para a idade do individuo, multiplas vezes, da infancia até a idade adulta, até o individuo estar

completamente informado sobre o seu potencial reprodutivo e os possiveis tratamentos.

O campo da oncofertilidade permitiu o desenvolvimento de técnicas aplicaveis aos
individuos com DDS em que se pondera realizar gonadectomias profilatica. Estas técnicas de
preservacao de fertilidade tém vindo a desenvolver-se rapidamente nas Ultimas décadas. Contudo,
sdo escassos os resultados longitudinais de criopreservagdo de tecido gonadal (CTG) feitos em
pessoas com DDS sobre a probabilidade de gravidez, a partir de material conservado®”.
Relativamente ao momento em que se devem realizar estas técnicas, é preciso mais informacao
sobre as possiveis vantagens de realizar gonadectomia e CTG precoces, na esperanca de haver
maior probabilidade de existirem células germinativas e destas serem de melhor qualidade para

serem criopreservadas®®.

Apesar de ainda ndo existir muita evidéncia na eficacia da CTG nas DDS, nos individuos que
realizam gonadectomias precoces, as CTG parecem ser a melhor hipétese para estas criangas um

dia serem capazes de ter filhos bioldgico®.

Fungdo Sexual

A satisfacdo com a vida sexual pdés-genitoplastia depende de fatores bioldgicos
(sensibilidade genital, do diagndstico) e técnicos (o tipo de cirurgia, complicacdes). Mas muitos
fatores sdo subjetivos, tal como a percecdo da sua autoimagem (geral e genital), influéncias
culturais, existéncia de um parceiro romantico, entre outros. Uma boa relagdo médico-paciente,
permite que este se sinta a vontade para discutir problemas mais pessoas e intimos,

nomeadamente de autoimagem e autoestima, especialmente na adolescéncia.

Uma limitagdo importante na maioria dos estudos realizados sobre a fungdo sexual em
adultos com a DDS é a subjetividade na definicdo do que é uma cirurgia bem-sucedida, o que é uma
funcdo sexual satisfatéria e o que faz um corpo e genitais serem aceitaveis e estéticos. Um dos
grandes focos destes estudos acaba por ser a capacidade de penetragao vaginal. N3o se avaliam

outras préticas sexuais, importantes para perceber a satisfacdo sexual global de uma pessoa®’.
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Num estudo de Nokoff et al. (2017), a maioria dos pais e os cirurgides classificaram
desfavoravelmente a aparéncia dos genitais externos da crianca antes da cirurgia, sendo que os
cirurgides atribuiram classificagdes menos favoraveis do que os pais. Esta insatisfacdo do cirurgido
com o aspeto genital, possivelmente por necessidade de “normalizar” a genitalia ambigua pode ser
causa de um maior nimero de cirurgias irreversiveis’’. Cirurgias estas que sdo desnecessdrias em
casos de alteracGes leves, muitas vezes sem relevancia para as experiéncias sexuais e para os
parceiros sexuais dos individuos com DDS. Assim, a aceitagdao por parte do cirurgido de uma

aparéncia estética sub-6tima, podera trazer beneficios ao bem-estar psicossocial da pessoa.

O impacto que as cirurgias e a propria DDS tém na vida sexual ainda ndo estd
completamente estabelecida. O que é claro é que a satisfagdo com a fungdo sexual ndo é garantida
por uma aparéncia genital tipica. E complexa e depende da interacdo entre fatores bioldgicos,

médicos, psicoldgicos e sociais™°.

Disforia de género

Apesar de nos podermos guiar pelo cariétipo, grau de exposicdo pré-natal a androgénios e
certas atitudes da crianca (preferéncias por certas brincadeiras e atividades, por exemplo), continua
a ser impossivel prever a IG e orientagao sexual do futuro adulto. A maioria das pessoas com DDS
desenvolvem uma IG estavel, concordante com o género atribuido a nascenca, mesmo que exibam
papéis de género discordantes na infancia®. Cada pessoa com DDS merece tratamento
individualizado, ja que a forma como cada pessoa lida com o diagndstico e as consequéncias sao

muito variaveis.

Os individuos com DDS tém uma incidéncia de DG e de mudancga de género, superior a
populacdo em geral®. O descontentamento com o género n3o implica um desejo expresso de
transicdo. A pessoa pode ter incertezas e duvidas com o seu género e ter dificuldade em discutir
esses sentimentos com o seu médico. Por isso os profissionais de salde deverdo estar atentos e

abordar o tépico do género de forma sensivel.

O impacto que a genitalia externa tem sobre a IG masculina é questionavel. Individuos com
genitdlia desvirilizada (como extrofia cloacal, ablacdo peniana, défices na aromatizagdo, etc.)
tendem a ter uma IG e papel de género masculinos, sugerindo que o aspeto da genitalia externa
nao afeta a IG masculina. O papel da exposicdo pré-natal a androgénios na promog¢ao de um papel

de género masculina também esta bem descrita, especialmente nas raparigas com HCS°.

Nem todos os individuos com DDS vao se identificar como homem ou mulher, nem vdo ter
papeis de género tipicos masculinos ou femininos. O género é um espetro e ndo deve ser visto de

um ponto de vista binario. E possivel que uma parte destes individuos que experienciam uma
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incongruéncia entre o seu género atribuido e o experienciado, preferissem um “outro género”, se

esse fosse aceite mais abertamente pela nossa sociedade.

A crianca deve ser seguida regularmente por um profissional de saude mental,
especialmente se apresentar angustia ou desconforto relacionado com comportamentos nao
conformantes com o seu género, para avaliar a presenca de DG. No caso de DG em criancas e
adolescentes, deve-se ponderar a frenacdo da puberdade com agonistas da hormona libertadora
de gonadotrofinas, seguindo as recomendacdes da guideline da Endocrine Society®>. Mesmo que a
IG ndo esteja ainda definida, dd tempo ao adolescente para clarificar as suas questdes e incertezas.
Estd recomendada uma transi¢do social completa para o género oposto no caso de uma DG grave
e persistente ou um desejo precoce de viver com o papel de género oposto ao que |he foi atribuido

a nascenca®.

No futuro, devem ser desenvolvidos estudos, nomeadamente através de bases de dados
internacionais, de maneira a estabelecer o real impacto que os fatores biolégicos (hormonas pré-
natais e pubertdrias) e sociais (por exemplo fatores familiares e culturais) tém a longo prazo, no
desenvolvimento da IG. Um maior conhecimento sobre os aspetos do desenvolvimento do género
é essencial para melhorar os cuidados psicossociais e entender as dificuldades que estes individuos

e as suas familias tém de enfrentar.

Qualidade de Vida

A maioria das pessoas com DDS conseguem adaptar-se as suas circunstancias e ter uma
boa QdV’3. A DDS em si ndo deve ser tida como a causa de outras patologias fisicas ou mentais.
Assim, devem ser exploradas outras explicagdes para a redu¢do da QdV, nomeadamente ao nivel

de relagGes sociais.

Consideragdes Eticas
Como supramencionado, entidades governamentais e grupos de advocacia tém vindo a

defender a cirurgia tardia, em que o individuo pode estar envolvido na tomada de decisdes®.

Um estudo de Liao et al. (2019) mostrou que grande parte dos profissionais de saude
europeus especializados em DDS, apesar de saberem das controvérsias associadas as clitoroplastias
e genitoplastia, continuam a defender cirurgia precoce com base na “normalizacdo” social, apesar
dos supostos beneficios psicossociais ndo estarem comprovados até a data. Neste mesmo estudo,
confirmaram-se relatos de pacientes e de familias que demonstram pouca ou nenhuma
preocupag¢ao com as variagdes genitais, o que demonstra mais uma vez, que existe uma

patologizacdo possivelmente exagerada por parte dos cuidadores de saude®!. Com isto, o cirurgido
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podera, mesmo que inocentemente, ser a causa de complexos e diminuir a autoestima do individuo

ou causar ansiedade nos pais.
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CONCLUSAO

As cirurgias genitourinarias precoces sao realizada com base na experiéncia médica e na
teorizacdo de que a ndo realizacdo destas cirurgias iria resultar em complica¢des catastréficas no
desenvolvimento psicossocial das criancas com DDS. Esta convicgdo cria uma regulacdo e
patologizacdo dos corpos ndo-normativos?’. Estudos futuros devem centrar-se nos resultados a
longo prazo de criancas com DDS que ndo realizaram cirurgia precoce. S6 assim é que se podera

afirmar com certeza as vantagens e desvantagens de se atrasar o momento da cirurgia.

A medicalizacdo dos corpos e das vidas intersexo, com objetivo de enquadra-los num sexo
e género bindrio, e a prépria linguagem médica, considerada por muitos patologizante, pode causar
um grande impacto na satide mental e no desenvolvimento da IG. E essencial que a pessoa e as
familias tém o apoio psicossocial necessario para identificar e ajudar a navegar estas questdes de
fluidez de género e de IG’. Tem de ser reconhecido o direito das pessoas intersexo de ndo terem

de realizar cirurgias ou outros tratamentos irreversiveis.

A nossa sociedade estd, gradualmente, a tornar-se mais tolerante e aberta a diversas
identidades de género. Assim, é de esperar que haja também uma maior diversidade de géneros
neste grupo de pessoas intersexo. Paralelamente, a aceitacdo e empoderamento de corpos
intersexo e outras variantes sdo essenciais para a aceitacdo e inclusdo deste grupo na sociedade,
tal como eram noutros tempos, como na Grécia antiga”’*. Uma forma de ajudar a inclus3o social é
introduzir pessoas e histdrias intersexo no nosso quotidiano, por exemplo, em programas

televisivos e filmes’*.

Relativamente aos resultados de estudos de complicagbes a longo prazo, estes foram
estudados com base numa populacdo de pessoas com DDS operadas com técnicas de hd décadas
atrds, alguma consideradas praticamente obsoletas atualmente. Por isso, os efeitos e complica¢des
a longo prazo destas novas técnicas cirurgicas, aplicadas atualmente, deverdo ser avaliadas no

futuro préximo!>2434,

As opc¢Oes para preservacao de fertilidade nas DDS sao, atualmente, limitadas e associadas
a problemas éticos e praticos. O foco no futuro deve ser desenvolver técnicas seguras e eficazes na
preservacao da fertilidade destas pessoas. A discussdao do potencial de fertilidade faz parte do
consentimento informado e deve ser discutido em todos os casos em que se pondera cirurgias
irreversiveis. De forma a abolir as lacunas no conhecimento sobre este aspeto seria importante
criar recursos educacionais (repositorios de informacao, sessées didaticas, entre outros) acessiveis

e regularmente atualizados para profissionais de salde e para os individuos e as suas familias*.
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A sexualidade e problemas sexuais devem ser questionados com regularidade e
investigados se presentes. Intervencdes mais focadas na aceitacdo e em como lidar com variagoes
da aparéncia genital poderao ser eficazes para melhorar os resultados nesta area, visto que mesmo

com bons resultados cirdrgicos, existe uma grande insatisfagdo com a aparéncia corporal
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APENDICES

Tabela |

4 grupos principais das DDS, com alguns diagndsticos selecionados. Adaptado de 8-,

Diagndstico

Prevaléncia

Risco de Crise IG e Fertilidade

Risco de Tumor

(como causade Adrenal esperadas Gonadal
genitalia
atipica)
1. 46, XX
Hiperplasia Comum Sim (na maioria  Feminino, Férteis Apenas formas
Suprarrenal (1:15000) dos casos) raras de HSC
Congénita (HSC) com cariotipo
46 XY (como
Def. 3-B-
hidroxiesteroide
desidrogenase)
2.46, XY
Déf. 5-a- Muito Raro Nao Geralmente Baixo (<5%)
redutase tipo 2 masculino, Férteis
Déf. 17-B- Extremamente Nao Geralmente Intermédio
hidroxiesteroide Raro masculino
desidrogenase
tipo 3
Insensibilidade Muito Raro Nao 25% descontente Baixo-
parcial ao com sexo de criagcdo Intermédio
androgénio independentemente (dependendo da
se Masculino ou localizacdo das
Feminino, Inférteis gbnadas)
3. Génadas ambiguas ou ausentes
Disgenesia Raro Nao Geralmente Alto (>30%)
Gonadal Mista masculino, Inférteis
Ovotesticular Extremamente Nao Varidvel Baixo (<5%)
(46, XX ou 46, Raro
XY)
4. 46, XY com Raro N3o Masculino Baixo (<5%)
anomalias

genitais severas
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Tabela Il

Recomendagdes para a atribuigdo de género nas DDS, com base na incidéncia de DG. Adaptado de

66

Diagndstico Género Explicagao
recomendado
46, XX DDS
HCS Feminino DG significativamente menor se for
atribuido o género feminino.
Se Prader 5/ diagnéstico tardio, ponderar
género masculino
46, XY DDS
SIAC Feminino DG muito baixa se for atribuido género
feminino
SIAP Masculino ou N3o existe diferenca significativa de
Feminino incidéncia de DG
5ARD e 17HSD Masculino Se for atribuido o género feminino, >50%
sofre virilizacdo/ tem DG e acaba por ter
incongruéncia de género
Disgenesia gonadal Feminino DG muito baixa se for atribuido género
completa feminino
Goénadas ambiguas/
ausentes
Disgenesia gonadal mista Masculino > DG ligeiramente menor com o género
Feminino masculino. Especialmente se houver tecido
testicular funcional, mosaicismo, com
maioria XY
DDS Ovotesticular Feminino > DG ndo é clara. Tecido ovarico é
Masculino habitualmente funcional, com relatos de

menstruagdo e gravidez

HCS — hiperplasia congénita da suprarrenal; SIAC — sindrome de insensibilidade a androgénios
completa; SIAP — sindrome de insensibilidade a androgénios parcial;
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Figura 1

Pré-operatorio e pés-operatdrio de uma utente com uma DDS 46, XY, apds criacéo de neovagina a
partir de célon sigmoide e clitoroplastia, minimamente invasivas. Reutilizado de *°, com autoriza¢éo

da Elsevier.

Figura 2

Streak gdénada, visivel por laparoscopia. Reutilizado de ', com autorizacéo da Elsevier.

Testicle

Figura 3
Restos miillerianos (utero e trompas de Faldpio) e dois testiculos, visiveis por laparoscopia.
Reutilizado de ®, com autorizagéo da Elsevier.
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Etapa 1: Definir qual é a decisdo a ser feita e reunir todos que sao relevantes a tomada de
decisao

Cuidadores, cirurgido pediatrico, endocrinologista pediatrico e/ou profissionais de satde
mental devem-se reunir para decidir se vao realizar cirurgia precoce

Etapa 2: Verbalizar emogoes e expressar questdes e preocupagoes

Encorajar os pais a expressar sentimentos de medo, culpa e vergonha, incapacidade de se
relacionarem com a crianga, entre outros.

Etapa 3: Identificar problemas médicos e a urgéncia de tratamento

Identificar problemas de saude que sejam provoquem riscos imediatos a crianca

Etapa 4: Recolha de informacdo pertinente

Exames complementares de diagndstico, consultas de especialidade e incorporagdo de
outras especialidades a equipa multidisciplinar, se necessario.

Etapa 5: Identificar problemas legais pertinentes ao caso

Considerar o direito parental na tomada de decisGes e a legislacdo em vigor relativamente a
cirurgias urogenitais ndo essenciais.

Etapa 6: Analisar informagao e discutir as preferéncias da familia

Discutir os riscos e beneficios das varias opgdes

Etapa 7: Decisao

A decisdao de prosseguir ou ndo com a cirurgia é feita pela familia, com o apoio da equipa
multidisciplinar

Etapa 8: Providenciar o devido follow-up

Avaliacdo médica periddica e apoio psicossocial necessdrio a crianca e a familia

Figura 4

Algoritmo MEDSI aplicado as DDS. Adaptado de
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