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Introdugéo

A maior expectativa dos pais, quanclo nao ¢é possivel saber
o sexo da crianga pela ultra—sonografia, é ouvir do médico,

logo apds o nascimento, se o bebé ¢ menino ou menina.

Em geral, essa afirmagéio pode ser dada prontamente,
mas ha situagdes em que mesmo um profissional de
satide tem dificuldade em identificar o sexo do bebe:

criangas com sexo indefinido.

Mais que um pro]olema com sérias implicag()es médicas e
éticas, a determinagao do género de um individuo traz
em seu bojo varias questdes juriclicas de complexa. re-

solugéo, conforme serd abordado ao longo deste artigo.

A determinag¢do genética do sexo

A iden’cificagéo inequivoca de um individuo com o sexo

masculino ou feminino resulta da plena concordancia de
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todos os critérios utilizados na clefinigéo do sexo: cro-
mossdmico (XX ou XY), gonédico (ovérios ou testicu-
los), genital (genitais internos e externos), somético (ca-
racteristicas sexuais secundérias), psiquico (o conceito
que o individuo tem de si mesmo e que lhe permite iden-
tificar-se com um ou outro sexo), social (0 sexo que a
sociedade atribui ao individuo e que pode, ou nao, adap—
tar-se ao conceito que este tem de si mesmo) e civil (o
sexo que foi atribuido ao individuo quando de sua

inscrigdo no Registro Civil).

Na espécie humana, a determinagao do sexo parece ser
equivalente a (leterminagé.o testicular, sendo o cromosso-
mo Y responsabilizado desde 1959 pelo controle genético
dessa (leterminagao. Destarte, a primeira fase da determi-
nagdo do sexo ocorre na altura em que se define se 0 ové-
cito ¢ fecundado por um esperma’cozéicle portador do cro-

mossomo X ou do cromossomo Y (1).

Na 6° semana de desenvolvimen’co, os embrides XX e
XY partiﬂlam de pares identicos de génadas indiferen-
ciadas — cristas gonédicas — e dois grupos de canais pri-
mitivos: os canais de Wolff e de Miiller. Externamente,
os embrides XX e XY desenvolvem o tubérculo geni’ca],

o sulco urogenital e as tumefag()es lahio-escrotais (1).

Nesta fase inicial do desenvolvimento em})rionério, os
genitais internos e externos de qualquer embrido tém
capacidacle estrutural para se diferenciarem no sentido
masculino ou feminino. Toc]avia, nio existindo um
ambiente hormonal do tipo masculino, o desenvolvi-

mento do embrido ocorrera no sentido feminino (1).

Nos casos em que a informagéo genética orienta os
embrides no sentido masculino, uma fase fundamental
ocorre pela 6 semana do desenvolvimento embrionério,
altura em que o TDF (tesz‘zlg—a/ez‘enuining 14301‘01), cuja

informagéo génica se localiza no brago curto do cromosso-



mo Y, proporciona que as porgdes internas das

cristas gonéclicas se diferenciem em testiculos (1).

Por volta da 7° semana, Os testiculos embrio-
narios segregam dois horménios: a testosterona
e o antimiilleriano. A testosterona, produzicla
pelas células de Leydig, estabiliza os canais de
Wolff e permite que a partir destes se desen-
volvam a préstata, as vesiculas seminais, os
epidiclimos e os canais deferentes; a agao da
5-a-reductase permite a metaloolizagéo da
testosterona em diidrotes’costerona, que vai
organizar a Virilizagéo dos 6rgaos genitais exter-
nos (esta evolugéo pode ser mimetizada pela
aclministragéo de testosterona a embrides 46,

XX ou a embrides masculinos castrados) (1).

O horménio antimﬁl]eriano, com o respectivo
gene localizado no cromossomo 19, é produzi-
do pelas células de Sertoli e atua 1ocalmen’ce,

causando a regressao dos canais de Miiller 2).

Pela 127 semana de gestacdo, a auséncia do TDE,
da testosterona e do horménio de inil)igﬁo miille-
riano permite o inicio do desenvolvimento dos
ovarios, a partir das porcdes exteriores das cristas
gona’.clicas, embora para esta formagé,o nao se
deva excluir a existéncia decisiva de genes ainda
nao descobertos ).

A auséncia da testosterona d4 origem a
regressao dos canais de Wolff, enquanto que a
auséncia do respectivo hormonio inibidor
possibilita o desenvolvimento dos derivados
de Mﬁller, com a formag'a',o das trompas,
ttero e da porgao superior da vagina; observa-
se tambhém o desenvolvimento dos genitais

externos (2).

A (liferenciag&o sexual estd completa entre a
12* ¢ a 14° semana de gestagio, embora a
migragao dos testiculos para as bolsas escrotais

ocorra apenas na fase final da gravitlez 2).

O conceito de que os testiculos se desenvolvem
na presenga do cromossomo Y e que a auséncia
deste implica a formagéo dos ovarios é con-

trariado pela observagéo de homens XX, mu-

lheres XY e hermafroditas verdadeiros XX 2).

A existéncia de homens XX demonstra que nao
é necessdrio um cromossomo Y completo para
o desenvolvimento testicular, enquanto que as
mulheres XY evidenciam que a maior parte do
cromossomo Y ¢ inttil para a formagéo dos

testiculos (2).

Estas o]oservag()es conduziram a investigagao
de um gene localizado no cromossomo Y,

responsé.vel pelo desenvolvimento masculino —

0 ja referido TDF (2).

O pseudo-hermafroditismo masculino

@) pseudo—hermafroditismo masculino carac-
teriza-se por individuos portadores do cromos-
somo Y e de testiculos, nos quais os genitais
externos nio se desenvolveram de acordo com o
esperado para o sexo masculino, sendo ambi-

guos ou do tipo feminino 3).

Existem quatro situagdes possiveis na ocorrén-

cia desta sindrome:

1. Insensibilidade comp]eta aos an(!rogém'os,
anteriormente a’eszgnaalo por sindrome de femi-

nizagdo testicular

13



14

-

E a forma mais freqﬁente de pseudo-her—
mafroditismo rnasculino, com uma incidéncia
de 1:65.000 individuos do sexo masculino. [
causada pela auséncia ou anomalia dos recep-
tores androgénicos nos (’)rgéos—alvo (etiologia:
mutagao do gene, localizado no brago longo do
cromossomo X, que codifica a formagéo destes
receptores), de modo que, apesar de haver pro-
dugé.o normal de testosterona, os efeitos mas-

culinizantes desta nio se podem exercer (4).

Existem testiculos bilaterais localizados no
abdome, labios vulvares ou canais inguinais
(muitas vezes, inicialmente cliagnosticados
como  hérnias inguinais), £eminizagéo
pul)ertéria ¢ desenvolvimento mamaério. Os
genitais externos sao femininos, mas a vagina é
“cega”. Tém pélo pﬁbico ¢ axilar habitualmente
escassos, amenorréia primdria, auséncia dos
derivados de Miiller e niveis normais de testos-

terona plasmética (4).

2. Sindrome de insensibilidade Jhcomp/ez‘a aos

an a’rogénfos

Neste caso, hd uma resposta parcial aos
anclrogénios, resultando em um fenétipo mais
variavel. As diferengas principais em relagéo a
insensibilidade completa estdo nos genitais
externos (parcialmente masculinos, com clitéris

aumentado e fusio lahio-escrotal parcia.l) 4).
3. Deficiéncia da 5-s-reductase

A falta desta enzima, que catalizaria a conver-
sio da testosterona em diidrotestosterona nos
tecidos destinados a formar os Orgaos genitais

externos masculinos, faz com que os indivi-

duos afetados tenham orgaos genitais internos
normais mas, ao nascimento, os genitais exter-
nos sao am]aiguos, motivo pelo qual muitos

crescem como sendo do sexo feminino ).

Na pul)ercla(le, nio se verifica o crescimento
dos pélos do corpo e da face. Todavia, ha pig-
mentagao do escroto, o pénis cresce, a VoZ
torna-se grave e é atingicla a altura normal para

o sexo masculino (5)
4. Mosaicismo cromossémico 48, X /46, XY

Nestes individuos o desenvolvimento masculi-
no é normal na maioria dos casos, mas em
algumas situagbes ha genitais externos ambi-

guos ou de tipo feminino (4).

Conforme  as clescn'gées anteriormente men-
cionadas, o pseu(lo—}lerma{:roditismo masculino,
em qualquer de suas formas , traz implicagées éti-
case juridicas de extrema gravidade, haja vista que
o individuo ¢ inserido na convivéncia familiar e
na sociedade como se fosse uma mulher, quan(lo,

na Verclade, é geneticamente um homem.

Os casos de pseuclo—hema[‘roclitismo masculino
sao, portanto, um desafio aos médicos e aos
cédigos éticos preestabelecidos, considerando-
se que a conduta do profissional de satide deve
orientar-se pelo principio da beneficéncia, que

muitas vezes é incerto ou duvidoso.

Terapias e conseqiéncias

Inicialmente, cabe dizer que a conduta do
médico ao optar por determinada terapia em

detrimento de outra deve ser orientada pelo



principio da beneficéncia, que estabelece para o
profissional a ol)rigagﬁo moral de agir em bene-

ficio do paciente.

As raizes deste principio nos reportam a
Hipéerates, que no ano 430 a.C. propds aos
médicos, no paragrafo 12 do primeiro livro de
sua obra Epidemia: “Pratique duas coisas ao
lidar com as Joengas: auxilie ou nao prejua/ique

o paciente” (©6).

Atualmente, o principio da beneficéncia tem
duas importantes fung(’)es ou regras que devem
ser observadas: a) nao causar o mal; 13) maxi-
mizar os beneficios alcangéveis e minimizar os

danos possiveis.

No entanto, este principio é por demais su]oje—
tivo e d4 ensejo a questionamentos sobre as
decisdes do médico. Para minimizar tais pro-
blemas, situagdes complexas devem ser resolvi-
das por uma junta médica e a luz das normas

do Conselho Federal de Medicina e das demais

existentes na 1egislagao.

Em se tratando de terapias para uma situagdo
de intersexo, muito além da terapéutica hor-
monal e cirdrgica (p. ex., exérese de uma
génada oposta ao sexo escolhido e cirurgia
pléstica), ¢ extremamente importante a
atri]auigao precoce do sexo. Se possivel, a cor-
reta atribuigéo deve ser realizada no periO(lo

neonatal (7).

Uma vez completa(las as etapas diagnésticas
necessarias, que impdem a intervengao de uma
equipe mul’cic{isciplinar (pecliatras, geneticistas,

en&ocrinologistas, cirurgides, psiquiatras, etc.),

deve-se estabelecer as terapias adequa&as, de
modo a evitar, tanto quanto possivel, uma

mudanga de sexo numa fase mais tardia da vida

().

A orientagdo terapéutica das situagoes de
intersexo tem tido mﬁltiplos pontos de debate,
sendo exemplos a plas’cia do clitoris (que, per-
mitindo a corregao anatdémica, aumentard a
prol)al)iliclacle de clisfungao, nomeadamente a
de nao atingir o orgasmo), a Vaginoplastia
(que pode ser realizada precocemente ou sé
apés a adolescéncia) e a atuagao perante um
micropénis (que ocorre em 1:50.000 nasci-
mentos) (7).

Atentando-se para o fato de que a recons-
trugao peniana é tecnicamente mais dificil do
que criar uma vagina, a atitude, relativamente
aos casos graves, tem sido a “conversio cirtir-
gica” da crianga numa menina, normalmente

na primeira semana de vida (7).

Todavia, esse tipo de atuagao tem sido muito
criticado porque a maioria dos individuos XY
afetados por esta situagao — ou por outras, que
conduziram igualmente a feminizagﬁo dos seus
genitais — acabam por escolher viver como
rapazes, seguinclo seu género geneticamente
determinado (7).

Em conclusio, a “atribuicao médica” do sexo
deve ser baseada na multidisciplinarida&e dos
especialistas envolvidos na decisio e na
anélise rigorosa de todos os critérios utiliza-
dos na clefinigéo do sexo, sem hipervalorizagao
prévia de um critério relativamente a outros e

sem esquecer a relagéo ané’como-fisiolégica dos
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genitais com o seu potencial de desenvolvimen-
to e {'ungéo. Além clisso, o paciente ou seus
responsaveis devem ser ouvidos e atendidos a
medida que suas aspiragdes se coadunem com

as possibilidades médicas e éticas.

Aspectos bioéticos e juridicos

Além da dificuldade inerente ao julgamento do
médico sobre a melhor conduta a ser adotada
em cada caso e dos pro]olemas psiquicos que daf
podem originar-se, existem os aspectos juricli-

cos pertinentes a questdo.

Com base nos arts. 1° e 2° do Cédigo de Etica
Médica, o médico fica autorizado a praticar
cirurgias corretivas com vistas a melhor definir
o sexo do paciente. Vale transcrever as normas

trazidas a baila:

“Art. 1°- A Medicina é uma profissao a servico
da satide do ser humano e da coletividade e deve
ser exercida sem Jiscn'minagéo de gua]guer

natureza.

Art. 2°- O alvo de toda a atengao do médico é
a satide do ser Aumano/ em beneficio da gua/
deverd agir com o0 maximo de zelo e o melhor

de sua capacidade prozg'ssiona/ ”

De acordo com o eminente professor Juranclir
Sebastido, a questdo comporta as seguintes

observagaes (8):

‘a) o paciente nao é oérigaa/() a submeter-se 3
Intervengdo cirdrgica, contra sua Vonz‘aa/e, e
nem a lei profﬁe se assim for seu Jesejo, nos

casos de anomalia na gem'té]ia;

5) o SJ'mp]es L{esejo de mua’anga de sexo, quanalo
ndo ha anomalia no sistema reproa/uz‘ivo, nao
tem amparo juﬂb’ico, pe]o pressuposto da
imutabilidade decorrente da persona/ia/aa/e que se
instala com o nascimento e dat para a zgrente, se
constitui em direito indisponivel (arts. 29 11 e

21 do Co’a/fgo C}'WWZOOZ), mesmo porque a lei

nao conz‘emp/a o chamado sexo pszbo/égico;

¢) se o paciente é pon‘aL{oz' congénito de parte
de ambos os sexos e a/eseja sua corregao cirirgi-
ca, de modo a tornar sua vida mais comp/eta e
saudavel, o médico deve optar pe]a intervengao
mais Jha/icada, se coincidente com o Jesejo do
paciente e harménico com sua estrutura
psiquica (que levard em conta o sexo cro-

mossémico);

ao caso /Jaja sucesso na ciruigia corretiva e a
nova identidade #sica do paciente ﬁque contli-
tante com o tipo de sexo constante do Registro
C}'Vz'], deverd o interessado promover agao de
retiﬁcagéo do Registro GWZ perante o Juizo de
Direito competente, por in termédio de aJVOga—

do ou defensor pﬁé]ico "

Insta fazer uma répicla o})servagé.o no que tange
ao item “b”: com a Resolugéo CEM n°
1.652/02, (9), pretendeu-se autorizar ao médi-
co, diante da presenga de alguns pré-requisitos,
a rea]iza_g.io de cirurgias de mucla.nga de sexo
em individuos com definigéo sexual perfeita.
Contudo, esta questao ainda é polémica. e nao

encontra espago no ambito deste artigo.

Além do problema da identiﬁcagﬁo jurfdica do
sexo do indivicluo, a questao da &ivergéncia do

sexo aparente ou social para o sexo genético, que



ocorre nos  individuos pseudo—hermafroditas

rnasculinos, causa outras situagoes polémicas.

Uma questao que merece al)ordagem especifica
éada anulagéo do casamento por erro quanto

a pessoa do conjuge. Acerca disso, assim dispc")e

o Cédigo Civil de 2002 (10):

“Art. 1.556. O casamento poc!e ser anu]aalo
por vicio da Vontaa’e, se houve por parte de um
a/os uuéem‘es, ao consentir, erro essencia]

quanto a pessoa do outro.

Art. 1.657. Considera -se erro essencja/ SOAI'E a

pessoa do outro conjuge: (...)

1T - a ignordncia, anterior ao casamento, de
defeito fisico irremediavel, ou de moléstia grave
e transmissivel, pe/o contdgio ou Aeranga,
capaz de por em risco a satide do outro conjuge

ou de sua c/escen[/éﬂcia; 7

Concluséo

Pelo exposto, pode-se dizer que a questao da

&efinigéo do sexo do individuo passa por varios

RESUMEN

fatores consideréveis, como o0 cromossdmico, o
gonédico, o genital, o somatico, o psiquico, o

social e o civil.

Quando ha discrepé.ncias entre estes fatores,
sobretudo entre os de ordem fisica, a deﬁnigéo
do sexo po&e ser dﬁbia, depenclendo de exames

profundos ede avaliagées complexas.

No que tange ao pseudo—hermafrodita mas-
culino, cabe a uma junta de médicos de diver-
sas especialidades realizar o cliagnéstico da sin-
drome e apontar o tratamento adequado , O que

deve ser feito o mais cedo possfvel.

As corregdes cirtirgicas sdo cabiveis e devem ser
orientadas pelo principio da ]Jeneficéncia,
podenclo resultar, inclusive, em uma retificagéo

no préprio Registro Civil do individuo.

No entanto, o grancle ol)jetivo da discussio
que ora se coloca deve ser o de fornecer ao indi-
viduo portador da stndrome condigées de vida
digna e conforta’wel, em consondncia com os
principios gerais da ciéncia médica e do
Direito.

Los aspectos éticos y juridicos del pseudo-hermafroditismo masculino

Los autores tienen como el objetivo en esse articulo, decir los aspectos bioéticos y juridicos, en el

caracter

multi-disciplinar, del pseudo-hermafroditismo masculino, através de una revisién de la

abreviacion en el proceso embriolégico de determinaciéon del sexo en las especies humanas y los
préximos asuntos del pariente a la fisiopatologia, therapeutics y sus implicaciones en qué preocu-
paciones el referido disgustado de diferenciacién sexual.

Unitérminos: bioética, pseudo-hermafroditismo masculino, disqustado de diferenciacion sexual
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ABSTRACT

Ethical and legal aspects of male pseudohermaphroditism

The authors, using a multidisciplinary approach, aim to report the bioethical and legal aspects of
male pseudohermaphroditism, through a brief review of the embryogenesis of human sexual deter-
mination. Questions regarding the pathophysiology and management of the disorder, along with its
implications are also raised.

Uniterms: bioethics, male pseudohermaphroditism, disorders of sexual differentiation
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