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INLEIDING

BiJ de tot standkoming van de keuze van het onderwerp voor dit proef-
schrift - genderrolgedrag van meisjes met congenitale adrenogenitale hyper-
plasie - hebben vnl. twee factoren esen rol gespeeld. Ten eerste een
theoretische belangstelling voor het ontstaan van vrouwelijk en mannelijk
gedrag. Deze belangstelling is onder meer gewekt door het feit dat verkia-
ringen van vrouwelijk en mannelijk gedrag vanuit biochemisch en genetisch
gezichtspunt zich steeds meer ontwikkelen naast verklaringen vanuit psy-
chologische, sociale en culturele factoren. Het biochemische en genetische
gezichtpunt leggen de nadruk op de verklaring van de psychosexuele diffe-
rentiatie vanuit de invloed van genetische eigenschappen en hormoonwerking.
De psychologische theorie voagt er een dimensie aan toe. Zij probeert de
ontwikkeling van de persooniijkheid en hiermee de ontwikkeling van vrouwe-
tijk en mannelijk gedrag te verklaren vanuit inter- en intra-psychische
processen. De genetische uitrusting van het kind is de basis waarop zich
op grond van interacties met de omgeving en psychische processen die zich
binnen het kind zelf afspelen de persconlijkheid ontwikkelt. De Taatste
jaren worden ook rolpatronen die de maatschappij het kind op legt gencemd
als verklaring voor het verschil in vrouwelijk en mannelijk gedrag.

De tweede factor die de keuze van het onderwerp heeft gevormd, is be-
paald door de confrontatie met de geneeskunde van het Sophia Kinderzieken-
huis. Vragen van kinderartsen over het psychisch functioneren van kinderen
met ambigue geslachtsorganen, afwijkingen aan de geslachtschromosomen of
hormonale afwijkingen. Het betreft hier bijvoorbeeld kinderen met het
Turnersyndroom waarvan de ouders o.m. willen weten welke invloed hetf ont-
breken van een vrouwelijk geslachtschromosoom (X0) heeft op de psycho-
sexuele ontwikkeling van hun dochter. Zal zij zich als een ncrmale vrouw
ontplocien, in Tichamelijk en psychisch opzicht, of zal zij op beide gebije-
den altijd onrijp blijven? Het zelfde geldt voor meisjes die te veel manne-
1ijk hormoon produceren door een aangeboren bijnier aandeoening, waardoor
de uitwendige geslachtskenmerken beinvioed worden. Zullen deze kinderen zich
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lichamelijk en emotioneel in jongensachtige richting ontwikkelen ? Hoe
zuilen deze kinderen zich als volwassenen Tichamelijk en psychisch vooral
in sexueel opzicht ontplocien? Ook zullen de ouders willen weten §f zij
hun kinderen moeten voorlichten over de aandoening en hoe zij dat het beste
kunnen doen. Bij operaties van kinderen met ambigue geslachtscrganen wor-
den de criteria voor de beslissingen over de sexe van het kind vaak geba-
seerd op plastisch chirurgische overwegingen. Yragen over wat voor de
psychische ontwikkeling van het kind het beste criterium zou zijn bij de
beslissing over de sexe worden tegenwoordig als even belangrijk ervaren.
Kinderartsen moeten beslissingen nemen en adviezen geven. Zij hebben dus
behoefte aan kennis over de psychische ontwikkeling van kinderen met
ambigue gesltachtsorganen, afwijkingen aan de geslachtschromosomen of hor-
monale afwijkingen. Kennis t.a.v. het ontstaan van genderrol gedrag kan
een bijdrage leveren aan boven geschetste probiemen. Congenitale Adreno-
genitale Hyperplasie (CAH) is een ziektebeeld waarbij de invlced van
mannelijke hormonen op het ontstaan van genderrol gedrag beschreven is.



1. DOELSTELLING

In de litteratuur {Ehrhardt, Epstein, Money, 1968, blz. 165; Ehrhardt,
Baker, 1974, biz. 40) wordt het verschil in genderrolgedrag tussen meisjes
met congenitale adrenogenitale hyperplasie (CAH) en controle meisjes be-
schreven als tomboy-gedrag. Onder tomboy-gedrag bij meisjes met CAH wordt
verstaan: Uiting van lichamelijke energie in buitenspel en sport. Voor-
keur voor spelen met jongens en jongensspeelgoed in plaats van meisjes en
meisjesspeelgoed. Het preferen van een beroepscarriere in plaats van
trouwen. Een geringe belangstelling voor Ifrouwen, zwangerschap en moeder-
schap en het zorgen voor kleine kinderen. Een voorkeur voor makkelijke
kleding met name broeken in plaats van jurken, en een minimaie belangstel-
ling voor sieraden, make-up en verschillende haardrachten. Tevens uiten
deze kinderen de wens een jongen in plaats van een meisje tewillen zijn, De
verklaring van het tomboy-gedrag wordt door Ehrhardt e.a. in beide onder-
zoeken gezocht in de werking van het mannelijke hormoon. Het mannelijke
hormocon heeft prenataal een imprinting werking op het centrale zenuw-
stelsel waardoor tomboy-gedrag ontstaat. In beide onderzoeken wordt de
invloed van psychosociale factoren zoals het chronisch ziek-zijn, de
attitude van de ouders en van het kind zelf ten aanzien van het afwijkende
genitaal niet onderzoacht. Er is nog weinig onderzoek verricht naar de
invloed van de beleving van de ouders van het afwijkende genitaal van hun
CAH-dochter en de invloed op het genderroigedrag. Dalery, Frangois, en
De Villard (1982, biz. 661) zijn van mening dat ouders met een CAH-dochter
die sterk geviriliseerd is wel degelijk moeite hebben met de invloed die de
virilisatie van hun kind heeft op hun houding in de opvoeding fen aanzien
van dit kind. Soms hebben ouders de neiging om kenmerken van het gedrag
van hun kind die zij als vrouwelijk zien te versterken en kenmerken die
zij als mannelijk zien te onderdrukken. Soms cok zeggen de auteurs is
"1 impact psychclogique tel que certain rdles sexuels masculins sont
"attendus" voire mEme inconsciémment “induits"™ par les parents, dans la
mesure ol i1s sont en accord avec 1' anatomie des 0.G.E., sans remettre
en cause 1a differenciation psychosexuelle fémine”". De auteurs hebben de
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psychische ontwikkeling kunnen volgen van een kind waarvan de moeder met
zeer veel emoties haar fantasie#n kon vertellen over het "mannelijk" zijn
van haar dochter. De auteurs zeggen dan ook: "C'est pourquoi, avant
d'envisager 1'influence d'une "force biologue" pour expliquer ces traits
completementaux, i1 nous parait indisponiable d'analyser ces facteurs
psychodynamiques”.

Er is tevens weinig bekend over de invioed van het ziek-zijn van het kind
op het genderrol gedrag.Van chronisch zieke kinderen is bekend dat zij ge-
neigd zijn om vanuit een gevecel van insufficientiete reageren met compen-
satoir gedrag in de vorm van stoer en druk gedrag. Tevens wordi bij deze
kinderen vaak een angst voor de toekomst gevonden die zich uit in een
geringe belangstelling voor trouwen, moederschap en zorgen voor kleine
kinderen. {Tavormina e.a., 1976, blz. 108; Schowalter, 1973, blz. 435).
Onderzoek naar de invloed van deze psychosotia]e facterenlbp het genderrol
gedrag van CAH-meisjes zal dan ook het doel van ons onderzoek zijn. Hier-
toe zullen wij een groep CAH-meisjes vergelijiken met gezonde meisjes en
chironisch zieke meisjes (meisjes met diabetes). Tevens zullen de CAH-
meisjes vergeleken worden met zusjes van CAH-kinderen om eventuele milieu
invioeden uit te sluiten. Ook de jongens (gezonde jongens, jongens met CAH
en jongens met diabetes en broertjes van CAH-kinderen)} zullen in het
onderzoek betrokken worden.

Indeling van het proefschrift

In hoofdstuk 2. wordt een beschrijving gegeven van de prenatale ge-
stachtsdifferentiate van de mens en de rol die andregene hormonen hierin
spefen. Ook de inviced van androgene hormonen op het centrale zenuwstelsel
en het gedrag van mens en dier komt aan de orde. Het ziektebeeld CAH wordt
uitvoerig beschreven; diagnose, behandeling, invlced van late
behandeling op het gedrag, invlived van ziekteaspecten op het gedrag,
intellectuele capaciteit en volwassen sexuaiiteit.

In hoofdstuk 3. wordt een overzicht gegeven van de litteratuur over
genderrol gedrag van meisjes met CAH.
in hoofdstuk 4. worden de probiemen beschreven die zich veordoen bij een



onderzoek naar de invlieed van psychosociale en hormonale factoren op het
genderrol gedrag van CAH-meisjes.

De opzet van het onderzoek wordt in hoofdstuk 5. beschreven; constructie
van een instrument om genderrol gedrag te meten heeft geresulteerd in de
Sophiatest.

De resultaten worden in hoofdstuk 6. gepresenteerd, met een aansiuitende
discussie in hoofdstuk 7. Het proefschrift wordt afgesloten met een samen-
vatting en esn nabeschouwing.



2. CONGENITALE ADRENOGENITALE HYPERPLASIE (CAH} BESCHRIJSVING VAN HET
ZIEKTEBEELD

CAH is een aandoening die bij meisjes, door het mannelijke harmoon
testosteron een virilisatie geeft van de uitwendige geslachtsorganen.
Meisjes met CAH hebben normale XX-geslachtschromosomen; normale ovaria en
inwendige geslachtsorganen maar vaak afwijkende uitwendige geslachtsorganen.
De uitwendige geslachtsarganen zijn geviriliseerd dat wil zeggen: soms is
er een grote clitoris, soms Zijn de uitwendige genitali&n geheel mannelijk,
echter de gonaden zijn niet ingedaald. Om te begrijpen hoe het mannelijk
hormocn inwerkt op de ontwikkeling van de genitalién zullen we eerst de
normale geslachtsdifferentiaties bij de mens beschrijven.

2.1. Differentiatie van de foetale gonade, de in- en uitwendige geslachis-

organen

Visser {1982, blz. 256} geeft een helder overzicht van de geslachts-
differentiatie bij de mens (zie ook fig. 1).

"Bij het embryo ontwikkelt de primitieve gonade zich tot de 6e-7e
Tevensweek bij beide geslachten op dezelfde wijze, en kan hij zich tot een
testis dan wel tot een ovarium differentigren. Bij XY-embryo's begint de
testis zich in de 7e week te ontwikkelen en bij de XX-embryo's ongeveer
2 weken later. Het medullaire weefsel van de primitieve gonade ontwikkelt
zich tot testis; Leydigcellen zijn de 8e week reeds zichtbaar. Het corti-
cale weefsel differentieert zich tot ovarium. Het histocompatibiliteit-Y-
antigeen {H-Y-antigeen), dat is gelokaliseerd op de celmembraan, is waar-
schijnlijk verantwoordelijk voor de differentiatie van de embryonale
gonade in een testis. Er zijn aanwijzingen dat het gen op het Y-chromosoom,
dat verantwoordelijk is voor de ontwikkeling in mannelijke richting, het-
zelfde is als het H-Y-gen.

In de 7e-8e embryonale week zijn de uitwendige geslachisorganen bij
XY~ en XX-embryo's gelijk. Ook de inwendige organen zijn niet verschillend:



bij beide geslachtern zijn de buizen van Miller en Wolff aanwezig. De buis
van Miller ontwikkelt zich tot tubae en uterus; de buis van Wolff tot
epididymis, vas deferens en vesicula seminalis. Gedurende de Be-12e week
vindt differentiatie plaats van zowel de uitwendige als inwendige geni-
talign. De foetaie testis neemt hierbij een essentigie plaats in. De aan-
wezigheid van de foetale testis heeft diffentiatie van de buis van Welff
tot gevolg: de buis van MGiler verdwijnt en de uitwendige geslachtsorga-
nen cntwikkelen zich in mannelijke richting. Wordt een mannelijke foetus
gecastreerd, dan ontwikkelen de uitwendige organen zich in vrouwelijke
richting, de buis van Wolff verdwijnt, er is differentiatie van de buis
van Miller,

Men neemt thans algemeen aan dat de foetale testis twee stoffen
(hormonen) produceert: 1. Een "male duct-organizing substance™, zeer waar-
schijnlijk testosteron, afkomstig uit de Leydigcellen, die differentiatie
van de buis van Wolff veroorzaakt; voor de differentiatie van de uitwen-
dige geslachtsorganen in mannelijke richting b1ijkt testosteron ter
plaatse omgezet te moeten worden in dihydrotestosteron (met behulp van
het enzym 5ocreductase). 2 De tweede stof remt de differentiatie van de
buis van Miller en doet deze verdwijnen. Dit z.g. "anti-Milllerian hormone"
is een eiwit met een hooyg moTecu?air gewicht., Er zijn aanwijzingen dat
dit eiwit wordt geproduceerd door de Sertolicellen van de foetale testis.'
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e * © slachisorganen {buls van Muller)
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¥ (i) dieren; blj mens?)

nigt-gedifferenticerde
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Figunr s
1 prematale gesluchesditferentiativ bij de mens (gonaden.sn-ea witwendipe geslachtaorganen ).

Naar H.K.A. Visser, 13982



2.2. Betekenis van androgene hormonen voor de geslachtsdifferentiatie

van het CZS-"early imprinting theory"

Dierexperimenten hebben zich voornamelijk gericht op het zoeken naar
de juiste periode waarin de inviced van het mannelijke hormocn bepalend
is voor de ontwikkeling van het CSZ, de zgn. 'early imprinting theory".
Visser {1982, blz 257) zegt hier het volgende over: "Gedurende een
bepaalde kritische pericde {voor of direct na de geboorte) wordt het
centrale zenuwstelsel (met name de hypothalamus) door androgene hormonen
in 'mannelijke richting' beinviced. Bij de rat strekt deze kritische
periode zich uit van enkele dagen voor de geboorte tot uiterlijk tien dagen
na de geboorte. Ontwikkeling in mannelijke richting betekent dat op vol-
wassen leeftijd een continue, niet-cyclische afgifte van gonadotrope hor-
monen door de hypothalamus-hypofyse plaatsvindt; het sexuele gedrag van
een dergelijk volwassen dier is typisch mannelijk. Bij het vrouweldjke
dier differentieert de hypothalamus (bij het ontbreken van mannelijk hor-
moon} in vrouwelijke richting. Op volwassen leeftijd is er een discontinue,
cyclische afgifte van gonadotrope hormonen. Het sexuele gedrag van het vol-
wassen dier is typisch vrouwelijk.

Castratie van de jonge mannelijke rat leidi tot differentiatie van de
hypothalamus in vrouwelijke richting. Na toediening van oestrogeen hor-
moon en progesteron blijkt het sexuele gedrag van een dergelijk dier
typisch vrouwelijk te zijn. Imptanteert men op volwassen leeftijd ovaria,
dan ziet men cyclische afgifte van gonadotrope hormonen. Toediening van
testosteron aan de vrouwelijke jonge rat tijdens de eerder genoemde
kritische periode heeft differentiatie van de hypothalamus in mannelijke
richting tot gevolg. Bij het volwassen dier ontbreekt de typische cycli-
sche activiteit van de ovaria; het sexuele gedrag is veel meer dat van het
mannetijke dan het vrouwelijke dier {zgn. "early-androgen syndrome").

Bij de mens zijn er geen duidelijke aanwijzingen gevonden voor een
"sexual imprinting" van de hypothalamus tijdens een kritische periode
voor of vlak na de geboorte.

De psychosexuele ontwikkeling bij de mens is een uitermate complex
gebeuren. Naast genetische en neurchormonale factoren spelen sociale,



culturele en andere omgevingsfactoren hierbij een overwegende rol. Het is
juist hier dat de mens zich onderscheidt van het dier”.

2.3. Rough-and-tumble play: inviged van mannelijk hormoon bij de mens

De inviced van hormonen op het vrouweiijk en mannelijk gedrag is in
de dierexperimenten voornamelijk bestudeerd in relatie met sexueel gedrag.
Sociale gedragingen van dieren zijn over het algemszen meeilijk vergelijk-
baar met sociaal gedrag van mensen. Er is echter een vorm van sociaal ge-
drag dat bij rhesusapen en kleine kinderen voorkomt: het zgn. "rough-and-
tumble play". Ehrhardt en Money (1987, blz. 98) en Ehrhard e.a. (1968,
bTz. 165) menen dat CAH-meisjes en de zgn. progesteron-meisjes ook een
soort "rough-and-tumble play” vertonen dat gewooniijk bij gezonde jongens
wordt waargenomen.

Het kernmerkende van dit 'rough-and-tumble play'bij de Macaca Speriosa
{Bertrand, 1978,blz. 321} is het niet agressieve karakter van het spel.

Het gaat bij deze apen om: resnen, viuchien, duwen, trekken, klappen geven,
elkaar achterna zitten, elkaar beten geven, worstelen en om sexueel gedrag.
Typerend 15 de gelaatsexpressie, die niet agressief is; direct aankijken

en gen lachende blik met de mond open en de tanden bedekt. Bij kleine
kinderen (3-5 jaar) heeft Blurton Jones (1978, biz. 355) hetzelfde type
gedrag bestudeerd. Blurton Jones observeerde de volgende bewegingspatronen
bij deze kinderen: rennen, achtervolgen, vluchten, worstelen, springen met
2 voeten van de grend, slaan met de viakke hand, Tachen en vallen., Zowel
bij de rhesusapen als bij de kleine kinderen komt het "rough-and-tumble .
play" vaker voor bij mannelijke dieren/mensen dan vrouwelijke dieren/mensen.
Young, Goy, Phoenix (1965, blz. 212) en Phoenix (1966, biz 23) vonden dat
vrouwelijke rhesusapen waarvan het mcederdier in de zwangerschap androgeen
injecties heeft gekregen "rough-and-tumbie play" vertonen dat Tijkt op dat
van mannelijke controle apen. Het "rough-and-tumble play" beschrijven
Ehrhardt en Money bij de CAH- en progesteron-meisjes als "vigorous,
muscular energy expenditure and intense interest in athletic sports". Het
is niet duidelijk in hoeverre beide typen gedrag vergelijkbaar zijn. De
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auteurs menen dat deze dierexperimenten sieun geven aan de hypothese dat
het tomboy-gedrag van de CAH-meisjes een gevolg is van de prenatale
androgenisatie van de hypothalamus of daarmee verband houdende gebieden.
Z1j veronderstellen dat er ook een "early imprinting" is van het mannelijk
hormoon op het centrale zenuwstelsel. De vraag blijft in hoeverre resulta-
ten van dierexperimenten vergeleken kunnen worden met die van menselijk
gedrag. Immers het tomboy-achtige gedrag van de met mannelijk hormoon
overspoelde meisjes zou ook toegeschreven kunnen worden aan de invioed die
de beleving van het afwijkende genitaal van het kind voor de ouders heeft.
Immers de CAH-meisjes worden geboren met een genitaal dat 1ijkt op dat van
een jongetje. Experimenten met babies hebben aangetoond dat ouders ten
opzichte van een baby die als jongen is gekleed en een jongensnaam heeft
ander gedrag vertonen dan ten opzichte van hetzelfde kind nu gekleed als
meisje en met een meisjesnaam (Will, Self, Datan, 1976, blz. 138). Qut
{1983, blz. 178) observeerde het gedrag van moeders direct na de bevalling
en vindt dat moeders zich emotioneel meer betrokken tonen bij een zoon

dan bij een dochter.

2.4, Stoornis in de biosynthese van hydrocortison

Congenitale adrenogenitale hyperplasie (CAH) is een autosomaal
recessief erfelijke aandoening, waarbij de primaire corzaak gelegen is in
een stoornis in de biosynthese van hydrocortison (zie fig. 2). Autosomaal
recessief erfelijk, betekent dat beide ouders drager van de ziekte moeten
zijn om een kind met CAH te krijgen. De kans op herhaling van de ziekte
is bij elk volgend kind 25%. De congenitale bijnier hyperplasie behoort
tat de meest voorkomende erfelijke stofwisselingsziekten. De incidentie
van heterozygote dragers wordt geschat op 1 : 50. Het meest frequent komt
de 2l-hydroxylase stoornis voor (zie fig. 2). Het onderzoek beperkt zich
tot deze vorm van CAH. Wanneer door het 2l-hydroxylase enzym de aanmaak
van hydrocortison verminderd wordt, treedt sedundair via de negatieve
feedback een verhoogde afgifte op van ACTH. Uiteindelijk leidt dit tot
bijnier hyperplasie met een mogelijk gecompenseerde hydrocortison productie
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(de enzym stoornissen zijn noojt compleet) en verhoogde preductie van bij-
nier androgenen, zoals dehydro-epiandrosteron, androsteendion en ook
testosteron. CAH komt zowel 5ij jongens als bij meisjes voor. De over-
productie van androgene hormonen Teidt bij de meisjes tot vermannelijking
van de uitwendige genitaiign. Bij de jongens is de invloed niet erg
spectaculair, bij de geboorte ziet men aan de uitwendige genitalia welnig,
soms is het scrotum meer gepigmenieerd. Bij ongeveer &&n derde van de pa-
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tienten is door de stoornis in het 2l-hydroxylase enzym {(zie fig. 2) ook
de productie van aldosteron verminderd. Door een tekort aan mineralo-
corticoide activiteit ontstaat natrium verlies met dehydratie en hyper-
kaligmie (zoutverlies variant van CAH).

2.5. Invloed van 2l-hydroxylase stoornis op differentiatie van de

genitaiién

Gedurende de 2e en 3e embryonale maand, tijdens de differentiatie
periode van de in- en uitwendige geslachisorganen leidt de verhoogde
~ productie van bijnierschorsandrogeen tot verschillende vormen van virili-
satie van de uitwendige genitali&n van XX-embryo's.

Prader {1954, blz. 233) heeft de verschiliende variaties in graden
uitgedrukt - de zgn. graden van Prader I t/m V. Hypertrophie van de ¢litoris
(vergroting van de clitoris} kemt bii alle 5 graden voor. In type I is de
vulva normaal ontwikkeld. In type II en III komen de vagina en urethra
gescheiden uit opeendiep trechtervormig vestibulum. Bij type III en IV
is er een enkelvoudige perineale urogenitale opening die in afmeting kan
" varieren; de labia minora zijn aanwezig en de scrotumachtige labia majora
zijn in meer of mindere mate met elkaar verkleefd. De clitoris heeft in
type I1 een goed gevormde glans en Tijkt in type IV bijna op een penis.
In type V is er een volledige fusie van de schaamlippen,de urogenitaie
ppening 1igt aan de top van de clitoris. Bij alle typen zijn de interne
geslachtsorganen(baarmoeder, eierstokken) volledig normaal ontwikkeld.

De geslachtschromosomen zijn vrouwelijk (XX).

2.6. Diagnose van CAH

CAH is een gecompliceerd ziektebeeld, dat er bij jongens en meisjes
verschillend uitziet. Bovendien is het ziektebeeld bij de kinderen met
de zoutveriies variant verschillend van die met de niet-zoutverlies
variant van CAH.
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De meisjes met de zoutverlies variant van CAH worden meestal met een
duidelijk geviriliseerd genitaal geboren. Be virilisatie wekt twijfel aan
de sexe van het kind. Soms is de virilisatie zo sterk dat de ouders menen
een jongetje gekregen te hebben., De arts kan in een dergelijk geval denken
aan een jongetje met een hypospadie en niet ingedaalde testes. De diagnose
CAH wordt bij de zoutverlies kinderen meestal snel na de geboorte gesteld
omdat de kinderen plotseling ernstig ziek worden. Ze gaan slecht drinken,
spugen, drogen uit en worden in een slechte Tichamelijke toestand (soms in
shock) in het ziekenhuis opgenomen. De diagnose CAH wordt dan vrij snel ge-
steid, maar een aantal kinderen overlijdt. Als de diagnose CAH gesteld
wordt komt ook vast te staan dat de babies genetisch vrouwelijk zijn. Voor
een kind dat bij de geboorte als jongen benoemd is betekent dit verandering
van sexe benoeming. Visser {1978, blz. 14G9) s van mening dat bij onduide-
tijkheid van het genitaal van de pasgeborene, men wel uiterlijk 3 dagen na
de bevailing de geboorte van het kind moet aangeven maar nog niet het ge-
slacht aan moet geven bij de Burgelijke Stand. In overleg met de Officier
van Justitie maakt de ambtenaar van de Burgelijke Stand dan de gehoorte
acte op, zonder het geslacht van het kind in te vullen (art.17, 1id 2, BW).
Visser meent dat een uitspraak over het geslacht van het kind pas na
uitgebreid onderzoek moet plaatsvinden. Chromosomen onderzoek brengt
bij meisjes met CAH al snel witsTuitsel over de sexe. Lewis en Money (1877,
blz. 465) wijzen eveneens op het belang van een snelle sexe bepaling én een
goede voorlichting van de ouders. Zij adviseren wannesr de grootte van
de fallus het omnmogelijk maakt om deze tot penis te corrigeren, het niet
nodig is de ouders te laten wachten op het chromosomen onderzoek en de
sexe als vrouwelijk vast te stellen. De ouders moeten volgens Lewis en
Money in eerst instantie gerustgesteld worden in de zin dat hun dochter
normaal zal leven ook in sexueel gpzicht. De voorlichting over de aandoe~
ning moet zoveel mogelijk in termen plaatsvinden die de ouders ook kunnen
gebruiken ten opzichte van anderen; familie, goede vrienden, en het kind
zelf. Hovmoon substitutie kan bijvoorbeeld in termen van voedsel of vita-
mirnen uitgelegd worden in plaats van medicatie. Zij adviseren zoveel moge-
Tijk uit te gaan van het vrouweldijke geslachtsorgaan van het kind om ver-
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warring rond de sexe te voorkemen. Zij spreken dus over een genitaal dat
nog niet helemaal volledig is en van een vagina die gestoten is,in plaats
van een clitoris die 1ijkt op een penis.

Er is weinig onderzoek naar de invloed van verandering van sexe be-
noeming op de ontwikkeling van het kind gedaan. Money en Dalery (1976,
blz. 438) beschrijven 4 kinderen die op de leeftijd van respectievelijk
6 dagen, 19 dagen, 8 weken en 1 jaar veranderd zijn van sexe benoceming.
Deze kinderen ontwikkelden zich niet anders dan de CAH-meisjes die direct
als meisje bencemd waren. In 2.8.2. zullen we verder ingaan op het
probleem op welke leeftijd het kind nog zonder psychischa schade kan ver-
anderen van sexe identiteit. Yoor de jongetjes met CAH en de zoutverlies
variant geldt eveneens dat de diagnose vrij direct na de geboorte gesteld
moet worden en het kind behandeld moet worden wil het overleven. Het
genitaal van de jongens is bij de gehoorie niet of slechts zeer gering
geviriliseerd (gepigmenteerd scrotum). Hierdoor wordt de diagnose CAH niet
zo makkelijk gesteld als bij de meisjes met de zoutverlies variant van CAH.
Het is hierdoor mogelijk dat ouders hun zoontje vlak na de geboorte ver-
1iezen zonder dat zij weten dat zij dragers van de ziekte CAK zijn.

det ziekteproces bij de kinderen met de niet-zoutverlies vorm van
CAH is geheel anders dan bij de zoutverlies variant. Bij de meisjes is de
virilisatie van nhet genitaal meestal gering bij de geboorte. De meisjes
worden niet plotseling ernstig ziek waardoor ziekenhuisopname nodig zou
zijn. Hierdoor wordt de diagnose CAH pas in de loop van de eerste levens-
jaren van het CAH-meisje gesteld. De symptomen zijn versnelde lengtegroei
en skeletgroei, virilisatie verschijnselen (vergrote clitoris, stem-
daling) en secundaire geslachtskenmerken zcals pubis beharing. Voor jon-
gens geldt eveneens dat de diagnose CAH pas in de Toop van de eerste
levensjaren gesteld wordt. Hier zijn de symptomen versnelde lengtegroei,
skeletgroei, secundaire geslachtskenmerken {stemdaling, beharing) en
vroegtijdige te snelle groei van de penis. De behandeling met cortisol
kan niet voorkomen dat de uiteindelijke lengte van deze kinderen beperkt
zal blijven door de vroegtijdige sluiting van de epifysaire schijven.

De vroegtijdige biclogische rijping wordt wel afgeremd.
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2.7. Behandeling van CAH - medicatie en operatie

Medicatie

Visser {1978, blz. 1409) schrijft over de behandeling van CAH-
kinderen het voigende: "De behandeling van de patient met congenitale bij-
nierschorshyperplasie heeft tot doel een zodanige substitutiedosis cortice-
steroiden te geven dat de vermeerderde ACTH-afgifie er door wordt onder-
drukt. Men spreekt wel van een substitutie-suppressietherapie. Op deze
wijze wordt een overmatige productie van androgene hormeonen tegengegaan en
een normale groeisnelheid verkregen. Het is duideiijk dat bij de behande-
ling gemakkelijk een te hoge dosis corticosteroiden kan worden gegeven:
er treedt dan greeiremming op. De behandeling van de patient met congeni-
tale bijnierschorshyperplasie is daarom niet eenvoudig: enerzijds dreigt
net gevaar van versnelde Jengtegroei en vroegtijdige siuiting van de
epifysaire schijven (de uiteindelijke lengte is dan beperkt, veelal niet
meer dan 1,50 meter}, anderzijds is er het probleem van de groeiremming
door toediening van te hoge dosis corticosteraTden. Dit laatste gebeurt
nogal eens tijdensde eerste Tevensjaren; veelal wordt hierbij de lengte-
groei meer geremd dan de skeletontwikkeling, zodat ook in dat geval de uit-
eindelijk te bereiken lengte afneemt.

Er is gedurende de afgeiopen 25 jaren veel ervaring opgedaan bij de
behandeling van patienten met deze aandcening (cortisol kwam in 1950 voor
toepassing beschikbaar). Het beste kan men voor de substitutie gebruik ma-
ken van hydrocortison libre 25-30 mg/m2 Tichaamsopperviakte/dag per 0s ver-
deeld over 3 doses. Het verdient de voorkeur des avends een iets hogere
dosis te geven. Op deze wijze maakt men gebruik van het fysiolegische
dag-nacht-ritme in de ACTH-afgifte en cortisolproductie. De ACTH-afgifte
is 's nachts hoog, de cortisoiproductie is hoog in de vroege ochtend. Geeft
men 's avonds een wat hogere dosis hydrocortison dan komt een betere
remming van de ACTH-afgifte tot stand. De hierboven gegeven substitutie-
dosis dient beschouwd te worden als een leidraad bij de behandeling.
Sommige patienten zijn zeer "gevoelig" voor het suppressieve effect van
hydrocortison op de ACTH-afgifte en kunnen met lagere doses behandeld wor-
den. Bij andere patienten zijn, vooral in het begin van de behandeling,
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hogere doses nodig. Is eermaal de ACTH-afgifte afgenomen, dan kan de sub-
stitutie-supressiedosis worden verminderd tot een substitutiedosis. Met
een dagelijkse dosis per os van 25 mg hydrocortison, 40 mg cortisonacetaat
of 5 mg prednison (alles per m2 1ichaamsoppervlakte) kan men, ook op Tange
termijn, een normale groeisnelheid bereiken.
De patient met de zoutverlies variant geeft men aanvankelijk dagelijks
desoxycorticosteronacetaat (DOCA), bijvoorbeeld 3 mg intramusculair in
1 & 2 doses. Later kan men het depotpreparaat DOC-trimethyliacetaat
(Percorten M) geven: &&n intramusculaire injectie van 10-30 mg per 1-4
weken. Yoor oraile toediening is 9%-fluorocortisolacetaat beschikbaar,
dat in Nederland als Tocopreparaat verkrijgbaar is in de vorm van ta-
bletten van 1/16 (+ 0,06) mg. Men geve hiervan 0,06-C,15 mg per dag.
Regelmatige controle van de patienten - om de 3 tot 6 maanden - is
nodig, waarbij nauwkeurig lengte en gewicht moeten worden bepaald. Om de
6 maanden wordt een réntgenfoto van de hand gemaakt ter controle van de
skeletrijping.” Visser meent dat controle van groeisnelheid en skeletrijping
het belangrijkste is. Bepalingen van 17-ketosteroiden en pregnaantriol
‘ in de 24-uurs urine respectievelijk l7c -hydroxyprogesteron in plasma zijn
ter controle van de behandeling van minder belang. Bij de behandeling van
mineralocorticotden wordt o.a. de bloeddruk regelmatig gecontroleerd.
Patienten met congenitale bijnierschorshyperplasie dienen Tevenslang
met een substitutiedosis corticosteroid behandeld te worden. Tijdens stress-
toestanden (ongevalien, operaties, ernstige ziekten) dient men de dosis
corticosteroTden te verhogen tot 5 maal de substitutiedosis. Indien orale
toediening niet mogelijk is (braken, narcose), moet men de corticosteroiden
onverwijld intramusculair of intraveneus toedienen."

Vroegtijdige plastisch-chirurgische correctie van de uitwendige genita-
1ién is bij de meisjes met CAH van groot belang. Yisser (1978, blz.1410)
meent dat de operatie zo snel mogelijk na de geboorte -in de eerste 3 levens-
maanden- plaats moet vinden. De lichamelijke toestand van de zoutverlies-baby
zal bepalen hoe snel de operatie kan plaatsvinden. Vroeger betekende plasti-
sche chirurgie van de clitoris clitoridectomie. Tegenwoordig wordt de clito-
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ris als het ware ingekort, waarbij de glans intact gelaten wordt. Reduceren
van de te grote clitoris tot normale vrouwelijke proporties, verwijderen

van de corpora cavernosa, opheffen van de gefuseerde schaamlippen, construc-
tie van de kleine schaamlippen, verwijden van de vagina-opening of het aan-
leggen van een functionerende vagina zijn operatis die meestal zo snel moge-
1ijk na de ontdekking van het ziektebeeld kunnen worden uitgevoerd. Op vol-
wassen feeftijd moeten verdere operatie aan de vagina uitgevoerd worden.
Regelmatig genitaai sexueel contact met een partner wordit meestal als voor-
waarde gesteld om deze operaties zinvol te maken. Oprekken van de vagina

kan hierdcor op natuurlijke wijze plaatsvinden.

Er zijn weinig onderzoeken gedaan naar de invloed van de operaties aan
het genitaal op de ontwikkeling van het CAH-meisje. Lewis, Ehrhardt, Monsy
(1970, blz. 14) hebben een onderzoek gedaan naar de reiatie tussen de Teef-
tijd waarop de eerste operatie aan het genitaal plaats viandt en psychische
stoornissen bij het meisje met CAH. Zij vonden geen verband tussen de
leeftijd van cpereren en psychische stoornissen bij het kind. Wel vonden
z13 dat gestoorde kinderen uit Tabiele gezinnen komen. Stabiele gezinmen
blijken de prgblemen die met het uitsteilen van de operatie aan het geni-
taal te maken hebben beter aan te kunnen. (tabel 1)

Tabel 1. Psychologische stoernis - verband met leeftijd van operatie aan
het genitaal en stabiliteit van het gezin. (naar Lewis, e.a. 1970}

graad van Teeftijd van operatie san het genitaal labiele gezinnen
psycholegische

stoornis L1 jr Fir-101 jr 2 je=2.17 jr 3 jr=3.11 jr >4 jr
ernstig - - - 1 -
matig 2 1 1 - Z

geen 1 - 1 - -

ernstig - - - - -
matig - - - 1 -

geen i 3 8 1 6
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De auteurs zijn van mening dat ondanks het ontbreken van een direct verband
tussen leeftijd van opereren en psychische gezondheid van het kind de
operatie zo vroeg mogelijk plaats moet vinden en dat de labiele gezinnen
hierin extra aandacht nodig hebben,

Lewis, Ehrhardt en Money {1970, blz.12) beschrijven twee Kinderen
met CAH waar uitstel van de operatie tot duidelijke psychopathologie en
sexeverwarring heeft geleid.

Het eerste geval gaat over een XX-baby met de zoutverlies vorm van
CAH die bij de geboorte de mannelijke sexe heeft gekregen en een jongens-
naam krijgt. Hoewel het kind na 2 weken als vrouwelijk wordt gediagnosti-
seerd, wordt de sexe van het kind op het ceboortebewijs niet veranderd.
Het kind wordt met een goed ingestelde medicatie, maar zonder operatie
van het genitaal naar huis gestuurd. Uit geldgebrek en gebrek aan kennis
staken de ouders de medicatie als de voorraad medicijnen op is. Via de
schoolarts wordt het kind op 11 jarige leeftijd weer bij het John Hapkins
Hospital aangemeld. Het kind heeft een zo grote clitoris dat het staande
kan plassen. Het kind ziet er mannelijk uit (gespierd, mannelijke habitus,
~haargroei). Het kind vraagt zelf om een bevestiging van het mannelijke
uiterlijk. Als de eerste fase van de operatie aan het genitaal voorbij
is wordt het jongetje dat tot die tijd 1ijdt aan electief mutisme,
communicatief. Het gaat praten, wordt vriendelijker en opener in het ge-
drag. De vraag rijst waarom dit kind niet ernstig ziek is geworden of over-
leden is.

Het tweede geval gaat over een XX-baby die eerst als jongetje is
benoemd bij de geboorte, maar waarvan de sexe op de leeftijd van 5 maanden
als vrouwelijk wordt bepaald. Het kind wordt vanaf de leeftijd van 2%
maand met cortison behandeld. Operatie aan het genitaal vindt pas plaats
op 3% jarige leeftijd. Het kind (E&n van de eerste patienten die met
cortison wordt behandeld) 1igtvele maanden in bed voor het verzamelen van
urine. De moeder schaamt zich erg over de praatjes die er over haar kind
worden verield en ze twiifelt sterk aan de sexe van het meisje. Thuis
noemt het zusje het kind een jongen. De twijfel van de moeder wordt ver-
sterkt door een arts die vraagt of het kind een jongen is geweest omdat
de naam op de medische status niet veranderd is. De verwarring wordt ook
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vergroot door opmerkingen van een dominee dat dergelijke kinderen homo-
sexueel worden. Ondanks de operatie aan het genitaal op 3% jarige Teeftijd
{zonder enige voorbereiding) blijft de onduidelijkheid bij het kind zelf
ten aanzien van de eigen sexe. Het meisje ontwikkelt een ernstige straat-
fobie en raakt sociaal volledig geisoleerd.

Wat meer duidelijk Tijkt te worden uit dit laatste vcorbeeld en
uit de resultaten van het onderzoek bij de stabiele gezinnen {blz. 17) is,
dat twijfel aan de sexe bij de geboorte en acceptatie van de vrouwelijke
sexe bij de ouders mede bepalend is voor de verdere genderontwikkeling van
het kind.

In de litteratuur wordt steeds benadrukt dat ouders met een CAH-
dochter goed begeleid moeten worden. Echter veel duidelijke adviezen voor
die begeleiding zijn er niet. Vooral over de voorlichting van het kind
zelf zijn weinig gegevens te vinden. Lewis en Money (1977, blz. 465) menen
dat het meisje moet weten waarom er vaak naar het genitaal gekeken wordt
door de arts. Wat zij dan adviseren omtegen het kind te zeggen is niet dui-
delijk. De meeste meisjes met CAH moeten op volwassen leeftijd nog een
keer geopereerd worden. Gegevens over voorlichting over deze operatie
(leeftijd waarop, manier van uitleggen etc.) zijn er niet. Lewis en Money
menen dat het CAH meisje dat van sexe benoeming veranderd js dit op jonge
leeftijd (hoe jong?} al moet horen (hoe?). ZiJ stellen dat het zeer
traumatisch is voor het kind als het er later achter komt dat het van sexe
benoeming veranderd is. Onderzoek naar het effect van de wijze van voor-
lichten en de Teeftijd waarop de voorlichting het beste effect heeft op
de verdere ontwikkeling van het kind is er niet. Kaplan (1970, blz. 63)
beschrijft hoe belangrijk het voor de ontwikkeling van het kind is
dat goede vooriichting fen aanzien van de afwijking &an het
genitaal aan cuders en kind wordt gegeven. Kaplan beschrijft de ontwikke-
Ting van een 22-jarige vrouw die als aangeboren afwijking, het afwezig-
zijn van de vagina heeft. Bij deze vrouw wordt de afwijking pas geconsta-
teerd op l4i-jarige leeftijd. Toch heeft zij zich altijd beleefd als een
tweeslachtig wezen. Zij voelde zich geen jongen en geen meisje. Wanneer
op 2l-jarige ieeftijd bij de vrouw door middel van plastische chirurgie
een vagina wordt geconstrueerd voelt zij zich als vrouw herboren. Het
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defect beleefde de patient als straf voor masturbatie in de kindertijd.
Kaplan stelt dat het afwezig-zijn van de vagina door de moeder al vroeg
geconstateerd had kunnen worden. Hij zegt: "It must be her ignorance

of the normal anatomy stemming from repressing, or denial of the defect,
that bars its recognition". De vroege verdringing van het defect moet
ook volgens de auteur de attitude van de moeder ten opnzichte van het
kind beinviceden. De ontdekking van het defect in de puberteit maakt

de patient depressief en had tot gevelg dat conflictueuze gevoelens
over bisexualiteit die in de puberteit gewoonlijk een rol spelen zeer
versterkt werden. De patient voelde zich anders dan anderen en dit
beinvloedde sterk haar gevoel van eigenwaarde.

Uit deze case-history biijkt dat hoewel het kind niet is veoorge-
ticht over de afwijking, zij zelf wel de afwijking geconstateerd had.
Al vroeg wist ze dat ze maar twee in plaats van drie Tichaamsopeningen
had. Zi3 voelde zich noch meisje, ncch jongen.Hoe de meisjes met CAH hun
afwijking aan het genitaal beleven is niet duidelijk.

2.8. Vroeg en laat behandelde patienten

In de meeste artikelen over genderroil gedrag van CAH-meisjes wordt
onderscheid gemaakt tussen vroeg en laat behandelde kinderen. Onder
vroeg behandeid verstaat men meestal beneden het eerste levensjaar, onder
laat behandeld ouder dan 1 jaar.

Het is niet erg waarschijnlijk dat de laat behandelde kinderen,
meisjes met de zoutverlies variant van CAH zijn. Immers deze kinderen
worden al snel na de geboorte ernstig ziek door het zoutverlies en zij
overlijden als ze niet tijdig met cortisol behandeld worden. De groep
laat behandeide bestaat dus waarschijnlijk uit niet-zoutverliezers. Het
is echter niet duidelijk of de groep vroeg behandelde alleen zoutver-
liezers zijn. Dit onderscheid tussen zoutverlies en niet-zoutverlies
meisjes wordt niet gemaakt. Zoals we al gesteld hebben wordt de diagnose
zoutverlies variant van CAH direct na de geboorte gesteld en de diagnose
niet-zoutverlies vorm van CAH in de eerste levensjaren. Toch is het moge-
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1ijk dat ouders met al een kind met de niet-zoutverlies variant van CAH
een tweede baby krijgen met hetzelfde ziektebeeld. Bij dit kind zal de
diagnose direct na de geboorte gesteld worden.

Het onderscheid vroeg en laat behandeld wordt gemaakt met het doel
om de invliced van de duur van de werking van het mannelijke hormoon op
het genderrol gedrag te kunnen aangeven. Het probleem is echter dat het
niet om eenzelfde groep meisjes gaat, maar on twee groepen: zoutverlies-
meisjes die sterk geviriliseerd zijn en niet-zoutverlies-meisjes die
gering geviriliseerd zijn. Verkauf en Jones (1970, blz, 36) vonden een
correlatie tussen de graad van virilisatie en het zoutverlies effect.

Hoe sterker de virilisatie van het genitaal van het meisje hoe groter het
percentage zoutverlies ten opzichte van nist-zoutverlies-meisjes.

Quazi en Thompson {1972, blz 654) vonden eveneens een correlatie tussen de
graad van virilisatie en het zoutveriies effect. Tachtig precent van de
CAH-vrouwelijke patienten met een Prade~IIl en IV afwijking aan het geni-
taal waren zoutverliezers en 92% van de patienten met type I en II van
Prader waren niet-zoutverliezers. Er zijn dus twee groepen;meisjes met

de zoutverlies variant van CAH en meisjes met de niet zoutverlies va-
riant van CAH, Zowel de mate waarin het hormoon werkzaam is als de duur
dat het hormoon werkt zijn verschillend.

Het komt voor dat een XX-baby, met de niet-zoutverlies vorm van CAH
bij de geboerte als jengetje benoemd wordt. Het gaat hier dan meestal om
sterk geviriliseerde meisjes (Prader IV) waar de arts meent dat het kind
een hypospadie heeft met niet ingedaalde testes. Wanneer bij dit kind na
enkele jaren de diagnose CAH gesteld wordt, doet zich de vraag voor of het
kind nog van sexe identiteit kan verandaren. De ouders hebben hun kind
als jongen opgevoed en komen nu voor de vraag te staan of het kind zonder
ernstige psychische schade nog kan veranderen van sexe identiteit.

Stoller (1968, blz. 30} gaat ervan uit dat op 3-jarige leeftijd de gender-
identiteit van het kind gevormd is en dat deze op 5, 6 jarige leeftijd
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irreversibel is. De definitie van Stoller (1868, blz. 10 ) ten aanzien

van genderidentiteit is: "The sameness, unity, and persistence of one's
individuality as male, female or ambivalenit, as experienced especially

in self awareness and behavior".Gender role daarentegen wordt gedefinieerd
als: "Everything that is said or done to indicate to one self or others the
degree that one is male, female, or ambivalent. It includes, but is not
restricted to sexual arousal and response., Gender role is the public
expression of gender identity. Gender identity is the private experience
of gender role". Money and Dalery {1976, blz. 444) zijn van mening dat een
XX-baby niet meer van sexe bengeming moet veranderen als het kind al

enkele jaren als jongetje is opgegroeid. Zij zijn ervan overtuigd dat
verandering van c¢enderidentiteit tot ernstige psychische problemen leidt.
71j raden aan een genetisch meisje dat als jongen is opgevoed, de mannelijke
genderidentiteit te laten. Dit betekent dat het kind in de puberteit testo-
steron injecties moet hebben om mannelijke uitwendige kenmerken (baardgroei,
mannelijk habitus, Tage stem) te krijgen. Ock zullen kunstmatige testes
geimplanteerd moeten worden. De kinderen blijven onvruchtbaar. De interne

- geslachtsorganen die vrouwelijk zijn zullen weggehaald moeten worden.

Men kan zich afvragen of een dergelijke kunstmatige instandhouding van

het manneiijke uiterlijk en de onvruchtbaarheid, niet ook tot ernstige
oroblemen zal leiden voor de jongen. Money en Dalery (1976, blz.443) be-
schrijven echter 3 gevallen van XX-babies die als jongen zijn opgevoed en
waarvan de ontwikkeling ook op volwassen Teeftijd probleemloos verloopt.
Alle 3 de jongens hebben sexuele contacten met vrouwen {2 zijn getrouwd).
Zij zijn tot volwassen manneiijk sexueel gedrag in staat (erecties,

orgasme bij masturbatie en geslachisgemeenschap, kleine hoeveelheid
ejaculaat bij orgasme). Alle 3 de mannen zijn tevreden over hun sexuele
activiteiten; zij hebben geen erotische fantasiedn ten opzicht van mannen.
Ladee-Levy (lezing gehouden nov. 1982} beschrijft een geval van gender-
identiteitsverandering op 4-jarige leeftijd. Het gaat hier om een XX-baby
met het niet-zoutverlies syndroom van CAH. Het kind heeft een virilisatie
Prader IV, de arts meent dat het kind een jongen is met een hypospadie en
niet ingedaalde testes. DIt kind ontwikkelt zich tot op heden (het kind
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is nu 9 jaar} zonder ernstige psychische problemen. Voor de angeving
11jkt de verandering van sexebenceming wel problematisch. itet name

het broertje van het CAH-meisje voelde zich ergbedreigd in zijn gender-
identiteit en moest psychiatrisch behandeld worden.

Een spectaculair voorbesld van een verandering van genderidentiteit
die volgens de auteurs Imperato-Mc Ginley, Peterson, Gautier en Sturla
(1979, blz. 1234} vrij natuurlijk verloopt vormt de groep mannelijke
pseudohermaphroditen met 5-otreductase deficientie. Het gaat hier ook
om een recessief erfeliijke ziekte waarbij door de onthbrekende 5-o&reduc-
tase de patienten te weinig testosteron produceren; nl. kinderen die
genetisch mannelijk zijn, maar door het tekort aan tesfosteron een
vrouwelijk gesiachtsorgaan bij de geboorte hebben. Under inviced van de
puberteit wordt er meer testosteron geproduceerd bij deze kinderen
zodat zij steeds mannelijker worden. Deze verandering voltrekt zich gelei-
delijk, al tussen het 7e en 12e Tevensjaar ontdekken de patienten dat ze
niet zoals andere meisjes zijn. De auteurs beschrijven de ontwikkeling van
33 patienten waarvan 17 met succes van de vrouwelijke identiteit naar de
mannelijke identiteit overgaan. De verardering van de gender rde is lang-
zaner dan die van de genderidentiteit. De auteurs zeggen wel dat de
patienten onzeker zijn ten aanzien van hun mannelijke uiterlijk en bang
zijn voor ridiculisatie. De auteurs verklaren de flexibiliteit van qe
patienten ten aanzienvan de veramderinrg in genderidentiteit uit de
acceptatie van de omgeving. Be patienten leven namelijk voornamelijk in
£ dorpen in het Zuid Westen van de Dominicaanse Republiek. In deze dorpen
is het verschijnse? algemeen bekend. De auteurs zeggen dat sinds het
contact met de grote stad is toegenomen de problematiek voor deze kinderen
groter is geworden. De dorpeiingen zijn er nu toe overgegaan deze kinderen
vanaf de geboorte als jongen op te voeden. Deze uitsprazk doet vermoeden
dat het syndroom voor de dorpelingen bij de geboorte herkenbaar is. De
kinderen worden namelijk geboren met scrotum dat 1ijkt op schaamlippen,
gen falluys die 1ijkt op een clitoris, een onvoliedige vagina en testes
die zich in de buik bevinden. Vermoedelijk kunnen de ouders aan het geni-
taal van het kind de ziekte constateren. Het is mogelijk dat de ouders van
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deze kinderen ook vroeger al niet zo strikt aan een vrouwelijke gender-
identiteit vast hielden. Deze flexibiliteit bij de ouders zou ook de
flexibiliteit van de kinderen ten aanzien van de verandering van gender-
identiteit kunnen verklaren. De auteurs echter concluderen dat de mate
waarin de hersenen in utero en postnataal aan testosteron zijn bloot-
gesteld geweest meer effect heeft op het bepalen van de mannelijke
genderidentiteit dan de genderopvoeding. De auteurs zijn van mening

dat de genderidentiteit zich voortdurend ontwikkelt en pas in de
puberteit definitief vast komt te Tiggen.

2.5. Invloed van ziekteaspecten en chronisch ziek-zijn bij kinderen met
CAH

Kinderen met de zoutverlies variant van CAH zijn in de eerste Tevens-
jaren vaak ziek. Zowel de jongens als de meisjes zijn erg vatbaar voor
infectie ziekten. De kinderen worden soms heel plotseling erg ziek,
raken in shock en worden met spoed in een ziekenhuis opgenomen. Daar de
kinderen in stress toestanden zoals ongevallen, operaties, ernstige _
ziekte te weinig hydrocortison produceren moeten zij in dergelijke ge-
vallen een verhoogde substitutie dosis van corticosterciden hebben. Dit
betekent dat de kinderen snel naar een ziekenhuis moeten worden vervoerd.
De kinderen zulien dus de eerste levensjaren veel medische ervaringen
hebben. Ze moeten bovendien regelmatig {om de 3-6 maanden} poliklinisch
gecontroleerd worden. Bij deze controles wordt bloed-,soms urine-onder-
zoek gedaan; het gewicht en de iengte worden gemeten en om de & maanden
wordt een r¥ntgenfoto van de hand gemaakt. De medicatie moet soms veranderd
worden, verhoogd of verlaagd. Instellen van de juiste dosis medicijnen is
van groot belang. Bij overdosering worden de kinderen dik, krijgen een
cushing-uiterliik en wordt de lengtegroei beinvlced. Bij onderdosering
zijn ze snel ziek, en treden virilisatie verschijnselen op. Sommige kinde-
ren hebben hoge doseringen nodig om de ACTH-productie onder controle te
krijgen. Bij deze kinderen is het vaak niet te vermijden dat een cushing-
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De ouders van een baby met de zoutverlies variant van CAH maken dus veel
mee. Zij hebben de constante zorg om het lichamelijk welzijn van het kind
en de frequente poliklinische en klinische bezoeken. Daarbi) komt dat
deze ouders vaak al een kind verloren hebben aan de ziekte die niet
tijdig gediagnostiseerd is. Dit maakt hen extra angstig en bezorgd.

De niet-zoutverlies-kinderen worden meestal later in hun ontwikkeling
geconfronteerd met ziek zijn. Deze kinderen zijn meestal niet zo frequent
eh ernstig ziek als de zoutverlies-kinderen. Wel krijgen zij ook een
levensiange medicatie als de diagnose CAH gesteld is en worden zij regel-
matig voor polikiinische controles op een ziekenhuis verwacht, Qok zij
worden dan onderworpen aan bloed- en urine-onderzoek, metingen van Tengte
en gewicht en aan het maken van handwortel foto's. De niet-zoutverlies
kinderen hebben door de late diagnose stelling al enkele jaren een ver-
snelde lengtegroei en rijping van het skeiet. Hierdoor zijn deze kinderen
a2ls peuter, kleuter en schoolkind aan de grote kant, terwijl zij als
puber vaak klein zijn ten opzicht van leeftijdgenoten. Dit Tengte probieem
wordt door enkele auteurs gencemd in relatie met CAH. McGuire, Ryan and
Omenn {1975, biz. 187) vonden dat de volwassen mannen met CAH door hun
geringe lengte (gemiddelde lengte 155 cm) tenopzichte van controle mannen
significant hoger scoren op de Adult Feminine scale (vooral op angst,
onzekerneid, bezorgdheid). Ook waren zij slechter in sport dan controle
volwassen mannen.In een artikel van Krims (1962, b17.409) wordt naast de
invloed van de sterke Tengte groei ook de invioed van de pseudo vubertas
praecox op de ontwikkeling van een jongen met CAH genoemd. Het gaat hier

om een jongetje met de niet~zoutverlies variant van CAH genaamd John.
Omdat het kind zo groot en sterk was in de peuter-kieuter Teeftijd vond

de moeder van John het nodig om haar zoontje in relatie met Teeftijdge-
nootjes constant af te remmen. De druk die deze moeder uitoefende op haar
kind om zijn agressie in bedwang te houder ngemt Krims als algemeen ken-
merk van ouders met een kind met pubertas praecox. Bovendien werd John
door de omgeving voortdurend als ouder gezien dan zijn kalenderleeftijd
sangaf zodat van het kind gedrag verwacht werd dat te ver op zijn leeftijd
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vooruit lag. John masturbeerde vrij frequent tot groot verdriet van zijn
moeder die bang was voor de grootte van zijn erecties. Als John op 51
jarige leeftijd psychiatrisch wordt onderzocht heeft hij ernstige slaap-
problemen. Het kind is gespannen en depressief. Zijn relatie met leeftijd-
genoten is vrij goed, en ook zijn intellectuele ontwikkeling verloopt
ongestoord. Hoe de invlioed van lengte en pubertas praecox op de ontwikke-
ting van CAH-meisjes verloopt is niet duidelijk. Hier zijn geen gegevens
OVver.,

Er zijn ook geen gegevens over de invloed van het chronisch ziek zijn
in de eerste levensjaren van meisjes met de zoutverlies variant van CAH op
hun psychische ontwikkeling. Chronisch zieke kinderen worden vaak met de
volgende psychische effecten beschreven (Schowalter, 1979, blz. 432-436):
sterke gevoelens van onzekerheid en onvermogen, sterke Tichamelijke
precccupatie, onrijpheids gedrag, passiviteits problemen mei een onvermo-
gen om agressieve gevoelens te uiten, beleving van de beperking tot zeif-
realisatie, onduidelijk toekomstbeeld en verhulde of manifeste angsten
vooral doodsangst. Tavormia e.a. (1976, blz. 108) vonden bij een groep
. chronisch zieke kinderen een verhoogde activiteitsscore en agressie score
op de Junior Eysenck Personality Inventory.

Er zijn ook geen gegevens te vinden over de inviced van het cushing-
uitertijk en/of de obesitas die zich bij CAH-kinderen kunnen voordoen.

In een artikel van Money en Daléry (1976, blz. 442) staat &&n opmerking
van een patient met CAH, genetisch een vrouw die als man is opgegroeid,
waaruit blijkt dat het klein en dik zijn geen probleem voor deze patient
is: "I am short, I am fat, but I have no complex".

2.10. Intellectuele capaciteit van CAH-kinderen

De mogelijke invioed van het mannelijke hormoon op het intellectuele
functioneren van CAH-kinderen is al in 1966 door Money en Lewis (blz.365)
beschreven. Het gaat hier om 70 CAH-patienten, 53 vrouwen en 17 mannen, in
de leeftijd van 26-48 jaar. Het IQ van de CAH-patienten blijkt en opzichte
van de norm van de gebruikte tests (Rev. Stanford, WISC, WALS) significant
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verhoogd te ziin. Er zijn géén significante verschillen in IQ tussen:
CAH-patienten en hun broers en zusters, CAH-zoutverlies en CAH-niet-zout-
verlies patienten en CAH-vroeg behandelde patienten en CAH-laat behan-
delde patienten (behandeling in de zin van cortison behandeling). De
conclusie van Money e.a. is dat de verheogde hormoonproductie van de
CAH-patienten de verhoging van het IQ veroorzaakt.

Latere onderzoekers spreken deze conclusie tegen. Hoewel deze onder-
zoekers: Baker en Ehrhardt (1974, blz. 64), McGuire en Gmenn {1974, blz.
171} en Wenzel, e.a. (1978, blz. 13) ook een verhoging van het IQ ten
opzichte van de norm van de gebruikte tests vinden bij CAH-patienten,
zijn de conclusies die zij trekken anders.

Tabel 2. Intellectuele capaciteit van CAH-patienten en hun broers en zusters
en hun ouders; resultaten van verschillende auteurs,

leeftijd N 1Q ZT  NIT N 'Q NoIQ Tests
patient patienten patienten broer/zus  ouders
Money, Lewis 2.6-48 jr 70 110 105 111 10 o - - 1,2.3
Baker, Ehrhardt 4.3-26.3jr 27 113 - - 27 111 32 107 2,3,k
Mc Guire, e.a. 5.6-30 jr 31 07 100 110 22 115 36 111 2,3,k

Wenzel, =.a. 6 - 20 jr 33 111 108 113 238 114 48 104 5,6

ZT = zoutverlies NZT = niet-zoutverlies
1 = Rev. Stanf, 2 = WISC, 3 = WAIS, & = WIPPSI, 5 = HAWIK, 6 = HAWIE.

De hormoon-hypothese van Money wordt door Baker en Ehrhardt verworpen. Zij
vinden niet een significant verschil tussen het IQ van CAH-patienten en
het IQ van hun broers en zusters enerzijds, en het IQ van CAH-patienten
en het IQ van hun ocuders anderzijds.

Reinish (1976, biz. 78) heeft het IQ van kinderen waarvan de moeder
in de zwangerschap van het kind met progesteron is behandeld vergeleken
met het IQ van kinderen waarvan de mosder tijdens de zwangerschap met
cestrogeen behandeld is. Zij vond geen verschil in IQ tussen de twee
groepen. Wel was het IQ van beide groepen ten opzichte van de norm van
de tests verhoogd. Echter ook het IQ van de broers en zusters van deze
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kinderen was significant verhoogd. Baker en Ehrhardt voelen het meest
voor een genetische verklaring voor de verhoging in IQ. Daar de ouders
drager zijn van deze ziekte en een deel van de broers en zusters even-
eens drager is, kan de recessief erfelijke eigenschap op de &&n of
andere wijze gekoppeld zijn aan een andere genetische eigenschap die
intelligentie bevordert.

Om deze hypothese te kunnen bhewijzen zou men een significant ver-
schil in IQ moeten vinden tussen broers en zusters die drager van de
ziekte zijn en broers en zusters die niet erfelijk belast zijn met de
ziekte. Op het ogenblik wordt er onderzoek gedaan naar het vaststellen
van dragerschap van CAH bij ouders en enkele broers en zusters. Het on-
derzoek naar het vaststelien van het dragerschap staat nog te veel in de
kinderschoenen om het verschil in IQ tussen broers en zusters die wel en
die niet drager zijn uit te zoeken.

Mc Guire e.a. (1974, biz. 171) achten de genetische hypothese niet
erg waarschijnlijk. Als de genetisch onbelaste broers en zusters van
CAH-patienten een IQ zouden hebben dat bij de norm 1igt van de tests,
zou het gemiddelde IQ van alle broers en zusters (belaste en onbelaste)
lager moeten iiggen dan dat van de ouders. Uit alle onderzoeken blijkt
eerder het omgekeerde, het IQ van de ouders 1igt meestal lager dan dat
van de broers en zusters. De genetische hypothese is dus niet erg aan-
nemelijk.Mc Guire e.a. opperen de volgende twee mogelijkheden als ver-
klaring van het verhoogde IQ: 1. De groep patienten die een endocrine
kliniek bezoeken is een specifieke groep met een hoger IQ dan de gemid-
delde populatie. 2. De intelligentie tests zijn verouderd, de norm van
de huidige populatie 1igt hoger dan die van de tests. De tests zijn sinds
1954 niet meer herzien, terwijl de scholing en algemene vorming van de
mensen sterk is vooruitgegegaan. De eerste mogelijke verklaring 1ijkt
mij voor Nederland slecht op te gaan. Medische hulp van een endocrine
kliniek is voor alle patienten beschikbaar. Uit een onderzoek met kinde-
ren met psychogene amblyopie (Slijper, van Balen, 1879, blz. 2138) blijkt
ook dat het IQ van de kinderen verhoogd is ten opzichte van de testnorm.
Het betreft nier kinderen die het oogziekenhuis in Rotterdam bezocht heb-
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ben. Het sociaal-economische milieu van de grosp was eerder Taag dan hoog.
De veroudering van de normen 1ijkt dus het meest aannemelijk als verklaring

voor de verhoging van het IQ van de CAH-patienten.

2.11. Voliwassen sexuatiteit bij CAH-vrouwen

Een vraag die zich bij alle ouders met een CAH-dochter zal voordoen is
die van de Tlatere psychosexuele geaardheid van hun kind. Er zijn nog
weinig gegevens over dit probleemgebied, vooral recente gegevens ontbreken.
Money en Schwartz {1977, biz. 419) beschrijven de sexuele ervaringen van
17 vroeg-behandeide meisjes met CAH (beneden het tweede levensjaar behan-
deld}. De meisjes zijn 16-26 jaar oud; er zijn 10 meisjes met de zoutver-
lies variant van CAH en 7 met de niet-zoutverlies variant. De gegevens zijn
verkregen met een uitgebreid interview. Uit de resultaten blijkt dat de
meisjes faat zijn in hun contacten met jongens. Yolgens de auteurs was
dit laat-zijn niet een gevolyg van een meer algemene sociale geremdheid en
teruggetrokkenheid van de meisjes maar meer een gevolg van hun probTemen
.met het vormen van intieme, erotisch getinte reiaties met jongens. Onaan-
trekkelijkheid (in uiterlijk} kon cok niet de gcorzaak van deze problemen
zijn. De relaties die de vrouwen met mannen hadden waren opperviakkig van
aard of hadden meer het karakter van kameraadschap in plaats van dat ze
ergtisch geladen waren. Acht van de 17 vrouwen waren duidelijk a-sexueel,

9 hadden wel sexuele ervaringen waarover 5 tevreden waren en 4 aangaven
dat er problemen waren, Twee vrouwen hadden vaginale openingen die te
smal waren voor genitale penetratie. Twee vrouwen hadden moeite om de
erotische opwinding vast te houden. Een van deze vrouwen bijvoorbeeld
vertelde dat elke keer als een man haar aanraakte zij dit voelde als een
doktersonderzeek. Vier vrouwen gaven aan dat zij bisexueie fantasieén
hadden en hierdoor sexueel opgewonden konden raken. Opmerkelijk is dat’
ook de niet-erotische vriendschappen van de CAH-vrouwen beperkt zijn en
oppervlakkig van aard zijn. [foney en Schwartz (1977, Dblz. 429) menen dat
dit komt doordat de meisjes in de schoolleeftijd (latentiefase) niet graag
met meisjes spelen. Zij prefereren de jongens, maar hun srel is voorname-
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Tijk competitief van aard, heeft niet tot gevolg dat er hechte vriendschap-
pen uit voortkomen. Hierdoor hebben de CAH-meisjes niet geleerd om vriend-
schappen aan te gaan met vrouwen. In de puberteit voelen zij zich angstig
en afwerend ten opzichte van jongens waardoor de kinderen sociaal geiso-
leerd raken. Money en Schwartz noemen niet het psychologisch effect van het
anders zijn dan een ander, dat ook invloed kan hebben op de sociale rela-
ties. Het is eveneens denkbaar dat de CAH-meisjes zich verward voelen ten
aanzien van hun eigen sexuele geaardheid. Dat zij uit angst voor homo- en
bisexuele fantasiegn alle sexuele fantasiegn in de jjskast zetten. Het
duurt jaren zeggen Money en Schwartz (1977, blz. 429) voordat een CAH-
meisje zich met haar vrouw-zijn erotisch gezien kan verenigen. Als oor-
zaken noemen de auteurs: 1) Een uitgesteld effect van de overmatige prena-
tale androgenisatie op bepaalde hersenbanen. 2) Een onbekend neveneffect
van de long-term cortison therapie met name onderdosering. 3) Een secun-
dair effect van de medicatie, de frequente ziekenhuisbezoeken met de
onderzoeken aan het genitaal en de operatie aan het genitaal.
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3. GENDERROL GEDRAG BIJ CAH-KINDEREN

Er zijn 4 uitgebreide onderzoeken verricht naar het genderrcl gedrag
van CAH-kinderen. De nadruk in deze onderzoeken ligt uiteraard op het
genderrol gedrag van de CAH-meisjes.

De onderzoeken zijn:

1. Ehrhardt, Epstein, Money (1968} genderrcl gedrag van 15 CAH-meisjes.

2. Ehrhardt, Money (1967) genderrol gedrag van 10 meisjes waarvan ds
moeder tijdens de zwangerschap van het kind met progesteron behandeld
is, zogenaamd "progesteron-onderzoek".

3. Ehrhardt, Baker (1974} replicatie van het onderzoek uit 1968 (1) gen-
derrol gedrag van 17 CAH-meisjes, 10 CAH-jongens.

4. Mc Guire, Ryan en Omenn {1975) genderrol gedrag van 15 CAH-meisjes en
16 CAH-jongens.

3.1. Ehrhardt, Epstein, Money (1968, blz. 165-167)

in dit onderzoek worden 15 meisjes met CAH in de leeftijd van 5 - 16
jaar onderzocht op genderrol gedrag. Alle kinderen zijn als meisje opge-
voed; 7 kinderen zijn bij de geboorte eerst ais jongen benocemd. Alle kinde-
ren zijn beneden het eerste levensjaar behandeld met cortison. De Teeftijd
waarop de kinderen geopereerd zijn aan het genitaal varieert van 0 - 3i
jaar. Er zijn geen gegevens bekend over het aantal kinderen met de zout-
veriies en niet-zoutverlies variant van CAH. De groep wordt vergeleken met
een op sexe, ras, leeftijd, IQ en sociaal economisch milieu gematchte
controle groep van 15 meisjes. Met behulp van een vrij gestructureerd inter-
view met de moeder en het kind zijn gegevens verzameld over sexuele voor-
lichting van het kind, sexuele activiteit (masturbatie, sexuele spelletjes)
belangstelling en dagdromen van het kind ten aanzien van vriendjes (boy-
friend), huwelijk en trouwen, moederschap, zwangerschap en verzorgen van
kieine kinderen. Belangstelling voor jongens of meisjes speelgoed, kieding
en uiterlijk (optutten, ed.), binnen en buiten spelen en vechten. Ten-
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slotte is ook aan de moeder en het kind gevraagd of zij vinden dat het

kind "een tomboy" is en of het kind tevreden is met haar sexerol {gender-
role. Een "tomboy" is een begrip dat in de anglosaksische wereld algemeen
bekend is: een tomboy is een meisje met een gedragspatroon waarvan men zegt
"het had een jongen mceten zijn".

Er is geen verschil tussen de CAH-meisjes en controle meisjes in
sexuele activiteit in de zin van masturbatie en sexuele spelletjes. De
auteurs vinden dit onverwacht; zij hadden meer sexuele activiteit bij de
CAH-meisjes verwacht als gevolg van de extra aandacht die de clitoris
bij deze kinderen krijgt en als gevolg van de grootte van de clitoris. Er
zijn geen verschillen tussen CAH en controle meisjes ten aanzien van dag-
dromen en fantaseren over vriendjes, trouwen en moederschap. Ook ten aan-
zien van vechten zijn er geen verschillen tussen de beide groepen. Er zijn
wél verschillen tussen CAH en controle meisjes ten aanzien van interesse
in sport en buitenspel {meer belangstelling hiervoor bij de CAH-meisjes;
ten aanzien van kleding (bij CAH-meisjes voorkeur voor functionele kleding);
ten aanzien van speelgoed {voorkeur bij CAH-meisjes voor jongensspeelgoed);

-zorgen voor kleine kinderen (weinig belangstelling bij de CAH-meisjes);
genderrol {ontevredenheid bij de CAH-meisjes) en tomboy-zijn (meer gevoel
tomboy te zijn bij CAH-meisjes).

Ehrhardt e.a. veronderstellen dat de gevonden verschillen een product
zijn van prenataie androgenisatie van de hypothalamus of daarmee verband-
houdende gebieden van de hersenen. Steun voor deze hypothese vinden zij
in een onderzoek uit 1967 met de zogenaamde ‘progesteron kinderen".

3.2. Ehrhardt, Money (1967, blz. 83-100)

Het betreft hier meisjes waarvan de moeder tijdens de zwangerschap
van het kind progesteron heeft gebruikt om een dreigende abortus tegen te
gaan.

Het progesteron heeft een mannelijke hormonale werking {inmiddels is
dit preparaat verboden}. Deze werking die alleen prenataal plaats vindt
geeft een virilisatie van het uitwendige geslachtsorgaan. Het verschil van
de zogenaamde "progesteron kinderen® met CAH-kinderen is dat de progesteron
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kinderen gé&n dysfunctie van de bijnier hebben. Beide groepen zijn gevi-
riliseerd maar bij de progesteron kinderen houdt de hormonale werking

na de geboorte op. Bovendien zijn deze kinderen gezond. Uit het onderzoek
met 10 meisjes van 3.9 - 14,3 jaar komen dezelfde resultaten ten aanzien
van het genderrol gedrag als uit het latere onderzoek van 1968 met CAH-
meisjes. Ehrhardt trekt op grond hiervan de conclusie dat de invloed van
het hormgon op het genderrol gedrag prenataal bepaaid is. Ehrhardt en
Money hebben echter niet de beschrijving van het geviriliseerde genitaal
door ouders en kind zelf en de invloed hiervan op het genderrol gedrag
bestudeerd. Het is mogelijk dat deze twee belevingsfactoren het afwijken-
de genderrol gedrag bepalen.

3.3. Ehrhardt en Baker (1974, blz. 33-52)

In 1974 heeft Enhrhardt samen met Baker het onderzcek uit 1968 herhaald,
maar nu met meer controle groepen, namelijk broertjes en zusjes van CAH-
kinderen, CAH-Jjongens, en ouders van CAH-kinderen. Het sociale milieu is
nu voor de verschillende groepen beter vergelijkbaar. De meetmethoden zijn
niet veranderd (interview met moeder en kind}.

De steekproeven van dit onderzoek zien er als volgt uit: 17 meisjes
met CAH van 4,3 - 19,9 jaar, 10 jongens met CAH van 4,8 - 26,3 jaar, 11
zusjes van CAH-kinderen (van een {AH-jongen of CAH-meisje)}, 16 broerjes
van CAH-kinderen (van een CAH-jongen of CAH-meisje) en 18 moeders en 14
vaders. Het onderzoek bevat alleen meisjes met de niet-zoutverlies variant
van CAH. De behandeling met cortiscon is bij 14 CAH-meisjes direct na de
geboorte gestart, bij drie kinderen is de behandeling op respectievelijk
2, 3 en 4 jarige leeftijd begonnen. De operatie aan het genitaal is bij
6 meisjes beneden het eerste levensjaar verricht, bij 7 meisjes tussen het
eerste en 4e levensjaar en bij 4 meisjes later, Bij de CAH-jongens is de
behandeling bij & jongens direct na de geboorte gestart, de andere 4 jon-
gens zijn op respectievelijk 5, 6, 7 en 8 jarige Teeftijd begonnen met
de behandeling. De Taatste 4 jongens vertoonden tekenen van pubertas
Pragcox.
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Dezelfde aspecten van het genderrol gedrag als in het onderzoek van
1968 werden bestudeerd: activiteit en agressie; moederschap, trouwen,
zorgen voor kleine kinderen:; witerlijk en kleding; gedrag ten opzichte
van spelgenoten en tevredenheid met gender role en tomboy-zijn.

De resultaten van dit onderzoek komen volgens de auteurs in grote
trekken overeen met die van het vroegere onderzoek. CAH-meisjes tonen
ten aanzien van de zusjes-CAH en moeders meer belangstelling voor buiten-
spelletjes, sportactiviteiten, het spelen met jongens en het spelen met
jongensspeelgoed. De CAH-meisjes prefereren gemakkelijke kleding in plaats
van aantrekkelijke kleding, en ze hebben weinig belangstelling voor het
zich mooi maken met sieraden of make-up. Vergeleken met de zusjes-CAH
en moeders zijn de CAH-meisjes ontevredener over hun genderrol {ze willen
liever een jongen zijn} en meer geneigd tot tomboy-gedrag. Geen verschil
tussen CAH-meisjes, zusjes-CAH en moeders is er wat betreft het beginnen
met vechten en voorkeur voor een baan. CAH-meisjes tonen minder belang-
stelling voor trouwen, moederschap en het zorgen voor kleine kinderen dan

zusjes-CAH en moeders.
Bij de CAH-jongens wordt alleen een verschil ten opzichte van broertjes-

CAH en vaders gevonden wat betreft buitenspel en sport. Ook de CAH-jongens
hebben net als de CAH-meisjes in dit onderzoek een verhoogd activiteitsni-
veau. Dit verklaren de auteurs vanuit de pre- en postnatale werking van
het androgeen dat bij beide groepen aanwezig is {door onderdosering en te
late dosering van corticosteroiden wordt er ook een posinatale androgene
werking verondersteld). De auteurs zijn ervan overtuigd dat de houding van
de ouders ten aanzien van het genderrol gedrag geen enkele rol speelt. Hoe-
wel voor alle ouders de afwijking aan het genitaal van het CAH-meisje een
schok was bij de geboorte, maakte geen van de ocuders zich later enige zor-
gen over deze afwijking. Het tomboy-gedrag wordt volgens Ehrhardt e.a,
door de moeders als volledig normaal, als niet jongensachtig beschouwd.
Druk op het kind tot vrouwelijk gedrag werd nimmer uitgeoefend door de
ouders. Ehrhardt e.a. benadrukken de volledig normale ontwikkeling van de-
ze kinderen. Alle CAH-meisjes voelen zich meisje (de genderidentiteit is
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ongestoord), maar zij gedragen zich als jongens (de genderrol is mannelijk}.
De vraag is of de discrepantie tussen genderidentiteit en genderroi
niet toch tot problemen Jeidt bij de CAH-meisjes. Worden de ouders van
deze kinderen niet geplaagd door angstige fantasie&n rond het jongens-
achtige genitaai? De resultaten zijn cok niet in overeenstemming met het
latere beeld van de CAH-meisjes. Immers Money en Schwartz schrijven in
1977 {blz. 429} dat de CAH-meisjes op volwassen leeftijd moeite hebben om
zich met het vrouw-zijn te verenigen.
In het onderzoek van Ehrhardt e.a. valt op dat de auteurs stellen dat
er bij de CAH-jongens ten opzichte van de broertjes-CAH geen verschil is
in hun houding ten aanzien van trouwen, vaderschap en het zorgen voor klei-
ne kinderen. Als we echter kijken naar de percentages in tabel 3 bij ds
jongens met CAH en de broertjes-CAH dan zien we dat er dezelfde tendens
is als bij de CAH-meisjes ten opzichte van de zusjes-CAH. 0ok de jongens
met CAH-scoeren hoog op weinig belangsteliing ten opzichte van trouwen,
vaderschap en het zorgen voor kieine kinderen (respectievelijk 6£0%, 55%,
65% bij CAH-jongens en 20%, 20%, 30% bDij broertjes-CAH). Hoewel Ehrhardt
g.a. aangeven dat deze verschillen niet significant zijn is de tendens toch
dezelfde ais bij de CAH-meisjes ten opzichie van de zusjes-CAH., Daar de
steekproeven hier klein zijn (n=9 CAH-jongens en n=11 broertjes-CAH)
Tijkt het niet onwaarschijinlijk dat het verschil van belang is. We zien
dus dat de zieke kinderen (CAH-meisjes en CAH-jongens) ten opzichte van
de gezonde kinderen (zusjes-CAH en broertjes-CAH) verschillen. Dat wil
zeggen CAH-meisjes en CAH-jongens tonen ten cpzichte van de broertjes
en zusjes met dezelfde sexe minder belangstelling voor trouwen, moeder-
schap, zwangerschap, vaderschap en het zorgen voor kleine kinderen. Hieruit
zou men kunnen concluderen dat het verschil tussen de zieke en gezonde
kinderen ten aanzien van deze onderwerpen een effect van het ziek-zijn is.
0ok het verhoogde activiteitsniveau van de CAH-jongens en CAH-meisjes zou
gezien kunnen worden als ziekte effect. Bij chronisch zieke kinderen wordt
compensatoir gedrag gezien in de vorm van druk, stoer gedrag en in de vorm
van angst voor de toekomst (niet willen trouwen) (Sigal, 1972, blz. 415-423;
(Schowalter, 1979, blz. 435).
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3.4, Mc Guire, Ryan en Omenn (1975, blz. 175-187)

Mc Guire, Ryan en Omenn vinden niet een significant verschil tussen
CAH-meisjes en controle meisjes op genderro] gedrag. Deze onderzoekers
hebbern 15 CAH-meisjes en 16 CAH-Jjongens vergeleken met een op leeftijd
(5 - 30 jaar}, sexe, I, sociaal milieu en lichaamslengte, gematchts
controle groep van gezonde kinderen en volwassenen. Er zijn 9 kinderen
met de zoutverlies variant van CAH, 5 meisjes en 4 jongens; 15 kinderen
zijn vroeg behandeld (beneden het eerste levensjaar). Hiervan zijn er
8 meisjes en 7 jongens. Er zijn 16 laat behandelde kinderen (7 meisjes
en 9 jongens). De auteurs hebben naast psychologische tests (De Rosen-
burg en Sutton-Smith Play and Games test voer kinderen tot 15 jaar en de
Lunnenborg M-F-scale voor patienten ouder dan 15 jaar) ook de interview
techniek van Ehrhardt e.a. gebruikt.

Er is geen verschil tussen CAH-kinderen en controle kinderen van
dezelfde sexe op deze tests. Ook op het interview kunnen de auteurs
geen significante verschillen vinden tussen CAH-meisjes en controle meis-
jes. Wel vinden zij dat 8 CAH-meisjes ten opzichte van 5 controle meisjes
zichzelf als tomboys beschouwen. Bij de jongens wordt wel een verschil
gevonden namelijk op het gebied van sport. CAH-jongens zijn minder goed
in sport activiteiten dan controle jongens. Bij de volwassen CAH-patienten
worden significant hogere scores bij de mannen op angst en onzekerheid
gevonden. De auteurs schrijven deze verschillen toe aan de geringe lengte
van de CAH-mannen. Dit resultaat laat iets zien van de invloed van ziekte
aspecten ¢p de persoonlijkheidsontwikkeling van CAH-jongens. Helaas geeft
het onderzoek geen verdere informatie over de begeleiding van ziekte aspec-
ten zoals pseudo pubertas praecox,nolikiiniek bezoeken met lichamelijk an-
derzoek en bloed onderzoek,virilisatie verschijnselen bij de laat behandelde
CAH-meisjes etc. etc. Ook zijn er geen gegevens over de beleving van de
ouders van het afwijkende genitaal bij het CAH-meisje en de inviced op de
ontwikkeling van het kind. Onderzoek naar de invioed van al deze factoren
is dus erg zinvel om iets te begrijpen van de ontwikkeling van CAH-kinderen.
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4_ PROBLEEMSTELLING

4.1. Doel van het onderzoek

Uit de Titteratuur over de psychosociale ontwikkeling van CAH-meisjes,
blijkt dat er nog weinig onderzoek verricht is naar de invloed van psycho-
sociale factoren op de ontwikkeling van genderrol gedrag bij deze kinderen.
Het mannelijke hormoon staat bij de meeste onderzoeken op de voorgrond
{zie blz. 31 t/m 34),waarbij ook de gevonden afwijkingen van het genderrol

gedrag verklaard worden vanuit de hormoonwerking. In deze onderzoeken
bercept men zich op dierexperimenten, waar verondersteld wordt dat manne-

1ijk hormoon een imprintingswerking heeft op het centrale zenuwstelsel.
Echter, aanwijzingen voor een "sexual imprinting" bij de mens zijn er niet
gevonden. Daarnaast is de invloed van het hormoon niet te scheiden van

die van de psychosociale facteren. Het doel van ons onderzoek zal dan
ook zijn om de invloed van psychosociale factoren op de ontwikkeling van

_het genderro]l gedrag te bestuderen om zo tot een vollediger beeld te kunnen
komen van de ontwikkeling van dit gedrag bij CAH-meisjes. De invloed van
het mannelijke hormoon op het genderrol gedrag zal ook in het onderzoek be-
trokken worden.

4.2_ Psychosociale factoren en genderrol gedrag

De psychosociale factoren die ons het meest belangrijk T1ijken voor de
ontwikkeling van het genderrol gedrag van CAH-meisjes zijn: 1) het chro-
nisch ziek-zijn en de ziekteaspecten en 2) de twijfel van de ouders aan
de sexe van het kind. Twijfel van het kind zelf aan de sexe is eveneens
van groot belang; echter daar de ouders nist wensen dat de CAH-meisjes
zelf gevraagd worden naar de beleving van hun aandoening is onderzoek in
directe zin naar deze vraag uitgesloten. Een factor die van minder belang
is maar wel in het onderzoek betrokken moet worden is de inviced van het
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miTjeu met name de stimulering van jongensachtig gedrag. Het ene gezin
tolereert bij ziin dochters meer jongensachtig gedrag dan het andere
gezin. Het is denkbaar dat CAH-meisjes komen uit gezinnen waar jongens-
achtig gedrag meer gestimuleerd wordt, dan in het gemiddelde gezin. Een
verschil tussen CAH-meisjes en controle meisjes in genderrol gedrag zou
dan bepaald kunnen zijn door deze milieu factor. We gaan er van uit dat
deze milieu facter bij CAH-ouders geen rol speelt. We zullen dit echter
wel moeten bewijzen. Hiertoe worden zusjes en broertjes van CAH-kinderen
vergeleken met CAH-kinderen zelf in genderrol gedrag.

- De verwachting is dat zusjes van CAH-kinderen niet zulien verschillen
van controle meisjes in genderrol gedrag en dat broertjes van CAH-kin-
deren eveneens niet zullen verschillen van contrele jongens in gender-
rol gedrag.

4.2.1. Chronisch ziek-zijn en ziekteaspecten en genderrol gedrag

e e e m e S e i T e et o e e Sem i mm e S

Zoals we reeds beschreven hebben (blz. 24-26) is CAH bij de kinderen
met de zoutverlies variant een chronische ziekte in de eerste Tevensjaren.
De kinderen zijn regeimatig, en ernstig, ziek, ze maken veel ziekenhuis-
opnames mee, veel poliklinische controles en moeten hun hele Teven medicij-

nen gebruiken. Bij de kinderen met de niet-zoutverlies vorm van CAH kan
men niet zo uitgesproken van een chronische ziekte spreken. Wel zijn er

duidelijke ziekteaspecten zoals pseuds pubertas praecox, versnelde Tengte-
groei, nevenverschijnselen en van de medicatie zoals cushing en obesitas.
In de Titteratuur worden bij chronisch zieke kinderen passiviteits
probiemen beschreven. Soms in de vorm van compensatcir gedrag; druk stoer
gedrag (Sigal, 1972, blz. 422; Tavormina e.a., 1976, blz. 108), soms in de
vorm van angst, onzekerheid, geremdheid (Krims, 1962, blz. 409; Mc Guire
e.a., 1875, blz. 187). Het verhoogde activiteitsniveau dat Ehrhardt e.a.
bij de CAH-meisjes beschrijven, zou een effect van het chronisch ziek-zijn
kunnen zijn. Mc Guire e.a. vonden bij de CAH-mannen een verhoogde feminine
score ten opzichte van controle mannen. Vooral op het gebied van sport
waren deze mannen minder goed dan de controle mannen, en & waren angstiger

en onzekerder, Zij schrijven deze resultaten toe aan de beperkte lengte
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van de CAH-mannen, Krims vond bij de CAH-jongens met pubertas praecox

en versnelde lengtegroei ook problemen op het gebied van de agressie
uiting (het kind werd afgeremd). De problemen met de agressie witing ko-
men dus zowel bij de zoutverlies als niet-zoutverlies kinderen voor.

Bij Ehrhardt e.a. zien we dat de belangstelling voor trouwen,kinderen
krijgen, zorgen voor kleine kinderen,zowel bij jongens als meisjes met
CAH minder groot is dan bij de broers en zusters van die kinderen. Qok
dit zou een effect van het chronisch ziek-zijn kunnen zijn dat wil zeggen
een angst voor de toekomst kunnen uitdrukken.

We verwachten op grond van hovenstaande veronderstellingen dat CAH-
meisjes (met de zoutverlies en niet-zoutverlies vorm van CAH) in hun
genderrol gedrag zodanig beinvloed worden door het ziek zijn dat zij zich
jongensachtiger gedragen. Van de jongens met CAH (mét de zoutverlies en
niet-zoutverlies vorm van CAK) verwachten we juist dat zij zich meisjes-
achtiger zullen gedragen door het ziek zijn.

Om deze veranderstelling te kunnen toetsen moeten we de kinderen ver-
gelijken met een groep chronisch zieke kinderen die g&&n hormonale afwij-
king hebben die invlced heeft op de ontwikkeling van het genitaal. Diabetes
kinderen komen wat belangrijkste aspecten van het chronisch ziek-zijn met
de kinderen met de zoutverlies vorm van CAH overeen: langdurige medicatie
{Tevenslang), veel ziekenhuisopnamen, frequent ziek-zijn vooral in de
vroege jeugd, frequente poliklinische controles (bloedafname, urine onder-
zoek, lichamelijk cnderzoek) kans op shock toestand (angst voor levensge-
vaar) afwijkingen in Tengtegroei en botleeftijd. Op twee belangrijke
punten verschillen de groepen, namelijk:

1) op de aard van de medicatie. Deze is bij CAH-kinderen oraal., Alleen in
de eerste levensjaren worden af en toe bij ernstige ziekten ook injecties
gegeven. Bij diabetes-kinderen is de medicatie in de vorm van injecties.
Orale medicatie zal psychisch minder ingrijpend zijn dan injecties.

2) moment van manifest worden van de ziekte. Bij de zoutverlies-kinderen
wordt de diagnose bij de geboorte of kort hierna gesteld. Diabetes 1is bij
baby's zeldzaam. Gezocht zal moeten worden naar een groep kinderen die de
diabetes zo jong mogelijk gekregen hebben. De duur van het chronisch ziek
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zijn komt bij de diabetes-kinderen meer overeen met die van de niet-zout-

verlies kinderen met CAH.

- We verwachten nu dat meisjes met CAH niet zullen verschillen van meisjes
met diabetes in genderrol gedrag, terwijl beide groepen we? meer jongens-
achtiger in genderro] gedrag zuilen zijn dan controle meisjes.

- We verwachten dat jongens met CAH niet zulien verschilien van jongens
met diabetes in genderrol gedrag, terwijl beide groepen wel meer meis-
Jesachtiger in genderrol gedrag zullen zijn dan controle jongens.

gedrag
Twijfel aan de sexe van het kind speelt alleen bij de CAH-meisjes

een rol. Er zijn meisjes met CAH die zo sterk geviriliseerd zijn dat de
ouders menen een jongen gekregen te hebben. Als de diagnose CAH gesteld
wordt veranderen deze kinderen van sexe benceming. Er zijn ook meisjes

die minder sterk geviriliseerd zijn, maar waarover twijfel aan de sexe

van het kind opkomt. Uit de Titteratuur (blz. 10) blijkt dat ouders zich
- door de vermeende sexe van een kind (een baby als jongetje en dezelfde baby
als meisje verkleed) sterk laten beinvioeden in hun gedrag ten aanzien van
die baby. Ouders worden bij de "jongens-baby" fot ander gedrag uitgelokt
dan bij de "meisjes-baby". Dit wijst erop dat de sexe die de ouders menen
dat het kind heeft invloed heeft op het gedrag van het kind. Het is dus
denkbaar dat het afwijkends genderrol gedrag van de CAH-meisjes bepaald
wordt door de beleving van de sexe van het kind door de ouders. Mogelijk-
heden om deze belevingsinvloeden te meten zijn:

1) vragen aan de ouders of zij getwijfeld hebben azan de sexe van het kind
en zo ja hoe lang zij in onzekerheid zijn geweest over de sexe.

2) vragen aan de ouders of zij meenden een jongen of een meisje gekregen
te hebben, en vragen welke naam het kind kreeg (jongens- of meisjesnaam),
hen vragen of het kind vernoemd is {naar man, vrouw of niemand}, hen vragen
of het kind van sexe benoeming veranderd is.

3) de ouders vragen het genitaal (voor operatie) van het kind te beschrij-
ven. Hierdoor kan een subjectieve maat voor de graad van virilisatie be-
paald worden (Prader subjectief). We gaan er dan van uit dat een sterk
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geviriliseerd genitaal bij ouders meer aanleiding geeft tot twijfel aan
de sexe van het kind van een gering geviriliseerd genitaal.
4} de ouders vragen naar de Teeftijd waarop het kind geopereerd is aan het
genitaal, Uit de litteratuur blijkt dat de Teeftijd van opereren niet een
zuiver medische beslissing is. De beleving van de ouders van het genitaal
speelt een rol in de besluitvorming. Ouders die twijfelen aan de sexe van
het kind zouden wel eens langer kunnen wachten met het laten opereren van
het kind dan niet twijfelende ouders.

5} de ouders vragen naar het resultaat van de operatie. Het is mogelijk

dat ouders die tevreden over het resultaat zijn de sexe van het kind meer

als vrouwelijk kunnen accepteren dan ouders die ontevreden zijn.

6) de ouders vragen naar het gevoel dat zij hadden bij het zien van het

afwijkende genitaal. Het is mogelijk dat ouders die het genitaal afsto-

tend en griezelig vinden de vrouwelijke sexe van het kind moeilijker in
hun beleving kunnen vasthouden dan ouders die het genitaal gewocn vinden
en er meer zorg en verdriet om hebben.

We kunnen nu de volgende verwachtingen formuleren:

- Meisjes met CAH, waarvan de ouders getwijfeld hebben aan de sexe zulien
meer afwijken van de norm in genderrcl gedrag dan meisjes met CAH waar-
van de ouders niet getwijfeld hebben aan hun sexe.

- Hoe langer de ouders getwijfeld hebben aan de sexe van het kind hoe meer
het genderrol gedrag van het CAH-meisje zal afwijken van de norm.

- CAH-meisjes die van sexe benceming veranderd zijn zullen meer van de
norm afwijiken in genderrol gedrag dan CAH-meisjes waar geen verandering
van sexe benoeming is geweest.

- Hoe sterker de mate van virilisatie (subjectieve Prader) bij de CAH-meis-
jes hoe sterker het genderrol gedrag van de norm zal afwijken.

- Hoe ouder het kind is als de operatie aan het genitaal voor de eerste
keer piaatsvindt hoe sterker het genderrol gedrag van de norm zal afwij-
ken.

- CAH-meisjes waarvan de ouders de afwijking aan het genitaal als griezelig
beleven zullen een genderrol gedrag hebben dat meer afwijkt van de norm
dan CAH-meisjes waar de ouders de afwijking als gewoon beleven of er be-
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zargd/verdrietig om zijn.
- CAH-meisjes waarvan de ouders de operatie aan het genitaal niet ge-
slaagd vinden (niet volledig vrouwelijk) zullen een genderrol gedrag
hebben dat meer afwijkt van de norm dan CAH-meisjes waarvan de

ouders de operatie volledig geslaagd vinden (volledig vrouwelijk).

4.3, Mannelijk hormoon en genderrol gedray

Afgezien van het feit dat de hormonale werking op het genderrol
gedrag niet te scheiden is van die van de psychosociale factoren is ook
de werking van het hormcon pre- en postnataal niet te scheiden. De diagnose-
CAH wordt meestal enkele dagen tot weken {bij de zoutverlies kinderen} of
enkele jaren (bij de niet-zoutverlies kinderen} na de geboorte van het
CAH-meisje gesteld. Zelfs al zou de diagnose direct bij de geboorte ge-
steld worden, dan nog is er door de moeilijkheden bij het instelien van
de medicatie de mogeiijkheid aanwezig dat het kind postnataal onder- of
overgedoseerd wordt. Ehrhardt e.a. (1968, blz. 165) vergelijkt de CAH-
meisjes in genderrol gedrag met de progesteron-meisjes. Deze kinderen
vormen inderdaad een goede controle groep, daar bij hen de werking van
het hormoon niet aangeboren is, zodat deze na de geboorte stopt. Echter
het gebruik van dergelijke hormonen tijdens de zwangerschap is al enige
tijd verboden (sinds 1969).

Er zijn cok meisjes die geboren worden met een geviriliseerd geni-
naal door een bijnier tumor van de moeder. Deze kinderen zijn net als de
progesteron kinderen gezond en produceren niet zelf¥ te veel mannetijk hor-
moon. Mirset, 2.a.(1970, biz, 638) baeschrijft een kind dat genetisch een
meisje is en dat als jongen is opgevoed.Deze aandoening is echter heel zeld-
zaam zodat het niet mogelijkis hiervaneen controie groep samen te stellen.

Dus scheiding van de werking van het hormoon pre- en postnataal is
niet mogelijk. Wat wel mogelijk is, is de graad van virilisatie te corre-
leren aan het genderrol gedrag. Als het mannelijk hormoon corzaak is van
het afwijkende genderrol gedrag, zou men kunnen verwachten dat sterk ge-
viriliseerds meisjes zich jongensachtiger gedragen, dan minder sterk ge-
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viriliseerde meisjes. Dit betekent dat er een verschil in genderrol ge-
drag te verwachten is tussen meisjes met de zoutverlies vorm van CAH
en de niet-zoutverlies vorm. Immers de eerste groep is als groep sterker
geviriliseerd dat de tweede groep (zie biz. 22). We kunnen de volgende
verwachtingen formuleren:
- Hoe groter de mate van virilisatie (Prader objectief) van het CAH-
meisje hoe sterker het genderrol gedrag van de norm zal afwijken.
- Meisjes met de zoutverlies vorm van CAH zullen meer van de norm van
de test in genderrol gedrag afwijken dan meisjes met de niet-zoutveriies
vorm van CAH.

4.4, Samenvatting verwachtingen

We hebben de volgende verwachtingen geformuleerd:

-~ Zusjes van CAH-kinderen zullen niet verschillen van controle meisjes in
genderrol gedrag.

- Broertjes van CAH-kinderen zullen niet verschillen van controle jongens
in genderrol gedrag.

- Meisjes met CAH zullen niet verschillen van meisjes met diabetes in
genderrol gedrag, terwijl beide groepen wel meer jongensachtiger in
genderrol gedrag zullen zijn dan controle meisjes.

- Jongens met CAHzullen niet verschillen van jongens met diabetes in gen-
derrol gedrag, terwijl beide groepen wel meer meisjesachtiger in gender-
rol gedrag zullen zijn dan controle jongens.

- Meisjes met CAH waarvan de ouders getwijfeld hebben aan de sexe zullen
meer afwijken van de norm in genderrol gedrag dan meisjes met CAH waar-
van de ouders niet getwijfeld hebben aan hun sexe.

- Hoe langer de ouders getwijfeld hebben aan de sexe van het kind hoe
meer het genderrol gedrag van het CAH-meisje zal afwijken van de norm.

~ CAH-meisjes die van sexe benoeming veranderd zijn zuilen meer van de
norm afwijken in genderrol gedrag van CAH-meisjes waar geen verandering
van sexe benceming is geweest.
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Hoe sterker de mate van virilisatie (subjectieve Prader) bij de CAH-
meisjes hoe sterker het genderro! gedrag van de norm zal afwijken.

Hoe ouder het kind is als de operatie aan het yenitaal voor de Ie keer
plaatsvindt hoe sterker het genderrol gedrag van de norm zal afwijken.
CAH-meisjes waarvan de ouders de afwijking aan het genitaal als griezelig
beleven zullen een genderrol gedrag hebben dat meer afwijkt van de norm
dan CAH-meisjes waar de ouders de afwijking als gewoon beleven of er
bezorgd/verdrietig om zijn.

CAH-meisjes waarvan de ouders de operatie aan het genitaal niet geslaagd
vinden (niet volledig vrouwelijk) zullen een genderrol gedrag hebben dat
meer afwijkt van de norm dat CAH-meisjes waarvan de ouders de operatie
volledig geslaagd vinden (vclledig vrouwelijk).

Hoe groter de mate van virilisatie (Prader objectief) van het CAH-meisje
hoe sterker het genderrol gedrag van de norm zal afwijken.

Meisjes met de zoutverlies vorm van CAH zullen meer van de norm van de
test in genderrol gedrag afwijken dan meisjes met de niet-zoutveriies
vorm van CAH,
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5. OPZET YAN HET ONDERZOEK

5.1. Meten van genderrol gedrag

Um de experimentele groepen te kunnen vergelijken op genderrol ge-
drag met controle groepen moeten we een maat zien te vinden voor dit
gedrag. Ehrhardt, Epstein en Money (1968, blz. 162} en Ehrhardt en Baker
{1974, blz. 40) hebben de volgende aspecten van het genderrol gedrag
onderscheiden:

- Yichamelijke uiting van energie in spelgedrag en sport

- beginnen met vechten

- sexe speeikameraadjes

- sexe gebonden speelgoed

- kleding

- sieraden, make-up, haardracht

- wens ten aanzien van trouwen

- wens ten aanzien van zwangerschap

- wens ten aanzien van moederschap

- vaoorkeur carriére versus huwelijk

- verzergen van Kleine kinderen

- wens een jongen te zijn

Een meisje heeft een afwijkend genderrol gedrag, en wordt een tomboy
gencemd als zij: Zeer veel Tichamelijke energie uit in buiten spel en sport
en de voorkeur geeft aan het spelen met jongens en jongensspeelgoed in
plaats van meisjes en meisjesspeelgoed. Wanneer zij een geringe belangstel-
iing heeft voor huwelijk, zwangerschap, moederschap en het zorgen voor
kleine kinderen, maar niet een carriére prefersert boven trouwen.

Wanneer zij de voorkeur geeft aan makkelijke kleding in plaats van jurken
en een minimale belangstelling heeft voor sieraden, make-up en verschil-
lende haardrachten. En wanneer zij de wens heeft een jongen te zijn in
plaats van een meisje
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De mate waarin een meisje een afwijkend genderrol gedrag heeft
hebben Ehrhardt en Baker dus niet bepaald. Zij hebben de ouders en hun
CAH-dochter tesamen geinterviewd over het genderro]l gedrag. In de gesprek-
ken hebben zij vervolgens gekeken of een bepaald aspect van het gender-
rol gedrag wel of niet aanwezig is. Uit gesprekken met onze kinderartsen
b1ijkt echter dat ouders met een CAH-meisje erg afwijzend staan ten aan-
zien van het praten ogver de ziekte met name de afwijking aan het genitaal
in het bijzijn van het kind. Gezocht is dus naar een indirecte, niet
emoticneel belastende meetmethode, die tevens dicht blijft bij de aspec-
ten van het genderrcl gedrag die Ehrhardt en Baker onderzocht hebben.
Deze methode heeft geresulteerd in de Sophiatest.

5.2. Constructie van de Sophiatest

De Sophiatest is gebaszerd op die gedragsaspecten die Ehrhardt e.a.
hebben onderscheiden aan het genderrol gedrag {5.1.). De test bestaat uit

5 onderdelen. De beslissing em verschillende onderdelen te nemen in plaats
van één test is bepaald door twee problemen die bij de keuze van een ge-
schikte testmethode zijn opgekomen. Ten eerste moet de techniek van testen
geschikt zijn voor een groot Teeftijdsbereik, namelijk voor kinderen van

5 - 16 jaar. Het werken met plaatjes is voor jonge kinderen erg geschikt
{It-scale van Brown). Bij oudere kinderen, met name pubers, bestaat de
kans dat de test te kinderachtig gevonden wordt, waardoor de afname onbe-
trouwbaar wordt. Zelfbecordeling wordt als techniek veel gebruikt, maar is
voor hele jonge kinderen vaak te moeiiijk. Door de genderrol aspecten van
Ehrhardt zowel met behulp van de plaatjes techniek als de zelfbeoordelings-
techniek te onderzoeken wordt beoogd het eventugle Teeftijdseffect te kun-
nen bepaien, zodat dit de resultaten niet kan beinvlipeden. Het tweede pro-
bleem is de betrouwbaarheid van de meting. Bij uitspraken over jongens-
achtig/meisjesachtig gedrag speelt het probleem van de sociale wenselijk-
heid een rol. Door direct te vragen wat kinderen vinden van genderrol ge-
drag bestaat de kans dat zij antwoorden wat van hen verwacht wordt. De
Osgood-schalen beogen dit effect te ondervangen. Op deze schalen moet hat
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kind respectievelijk aangeven wat het vindt van een jongen, een meisje
en van zichzelf.

Plaatjes

Deze test is dus gebaseerd op de It-scale van Brown (1956). Het
orincipe 1s dat het kind zich inleeft in een Tijntjesfiguurtje
zonder sexe (It). Er worden steeds 4 tekeningen aangeboden, waarvan het
kind er twee mag uitkiezen die naar zijh mening passen bij de Tijntjes-
figuur. Plaatje 1. bestaat uit 4 tekeningen: een trein, een skateboard,
een serviesje en een pop. Uit deze 4 fekeningen kiest het kind er dus
twee die passen bij het lijntiesfiguurtje. Er zijn 15 plaatjes in totaal;
de tekeningen zijn gericht op de aspecten van het genderrol gedrag zoals

Ehvhardt e.a. die gemeten hebben (zie bijlage 1).

Dit onderdeel bestaat uit zelfbeoordelingsschalen. Op een 4-punts-
schaal moet het kind beweringen die betrekking hebben op de genderrol-
aspecten van Ehrhardt e.a. beoordelen bijvoorbeeld "spelen met jongens
is ... hardstikke fijn, een beetje fijn, een beetje vervelend, hardstik-
ke verve]end“. De formuleringen van de beweringen zijn aangepast aan het
geslacht en de ieeftijd van het kind, zodat er 4 versies van dit onderdsel
bestaan.

A: meisjes - le t/m Se klas lagere school {32 items)}

B: jongens - le t/m 6e klas Tagere school (32 items}

C: meisjes - voortgezet onderwijs MAVO/HAVC max. leeftijd 16 jr (34 items)
D: jongens - voortgezet onderwijs MAVO/HAVO max. Teeftijd 16 jr (30 items)
Ock de beweringen zijn gebaseerd op de aspecten die Ehrhardt e.a. aan het
genderrol gedrag hebben onderscheiden {zie bijlage 2). Aan het eind zijn
nog twee vragen toegevoegd die bij Ehrhardt e.a. vallen onder de tevreden-
heid ten aanzien van de genderrol, namelijk "Een jongen zijn is ........ "

en "Een meisje zijn is ........ .
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Dit onderdeel bevat 9 vragen waarvan er § een gesloten karakter dra-
gen, en waarvan 3 een open vraag inhouden. De vragen hebben betrekking op
de volgende genderrol aspecten: wens te trouwen (ja/nez), wens kinderen
te krijgen {ja/nee). gewenste Teeftijd van trouwen, aantal gewenste kin-
deren, hobby, sport, beroepswens, voorkeur baan in plaats van trouwen,
veorkeur bij geboorte voor jongen of meisje zijn {jongen/meisje) (zie
bijlage 3).

Deze test is gebaseerd op de semantische differentiaal techniek van
Usgood (1971). Het kind moet 8 tegenstellingen (bijvoorbeeld, sterk-zwak,
wild~rustig, hard-zacht, e.a.} op een 4 puntsschaal beocrdeien. De opdracht
is dit steeds te doen voor 3 personen, namelijk voor een jongen, een meis-
je en voor jezelf. De vraag aan het kind kan dus zijn: "wat vind je, dat
bij een jongen past? Een jongen is ..... zwak/een beetje zwak/een beetje
sterk/sterk. Er zijn dus in totaal 24 Osgood schalen, de 8 schalen voor
Osgood-jongen, -meisje en -ik zijn steeds dezelfde (zie bijlage 4}.

Deze test is gebaseerd op de "Draw-a-perscn test” van Harris (1963).
De vraag is "teken een mens". Gescoord wordt of het kind een man/jongen
of vrouw/meisje tekent. Gevraagd is aan het kind om na het tekenem van
een mens er zelf bij te schrijven of het een jongen of een meisje is ge-
worden. Bij jonge kinderen is namelijk de sexe door de gebrekkige teken-
capaciteit slecht te zien (zie bijlage 5).

5.3. Scoring Sophiatest

Elk plaatje bestaat uwit 4 verschillende tekeningetjes. Deze tekenin-
getjes zijn steeds genummerd van 1 t/m 4 van rechts naar links. De volg-
orde van de keuze van twee tekeningetjes is steeds per plaatje gescoord
(scoringsvoigorde van links naar rechts, zie bijlage 7).

De score van de beweringen loopt per bewering van 1 t/m 4. De voig-
orde van de beweringen verschilt bij de vormen A, B, C en D. Steads wor-~
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den vormen B, € en D naar vorm A getransformeerd (hiervoor is een speciaal
programmaatje gemaakt in de computer).
De scoring van de vragen is als volgt:
Vraazg 1: wil trouwen/wil niet trouwen
2: wil kinderen/wil geen kinderen
leeftijd trouwen
aantal kinderen

wil baan/wil man

W0 W

wenst jongen te zijn bij geboorte/wenst meisje te zijn bij ge-
boorte

De vragen 5, 6 en 7 zijn wel genoteerd, maar daar categoriseren van deze
antwoorden moeilijk is zullen ze veorlopig als missing value gescoord
worden. De score van de Osgood-schalen loopt van 1 t/m 4. Van de tekening
wordt alleen de sexe gescoord, man of vrouw (zie bijlage 7).

5.4. Afname van de Sophiatest bij de controle groep

Als we een uitspraak willen doen over het genderrpl gedrag van CAH-
meisjes op de Sophiatest, moeten we weten hoe niet zieke meisjes op deze
test scoren. Tevens zullen we moeten onderzoeken of er wel verschillen
tussen jongens en meisjes op deze test zijn.

Bij analyse van de populatie van CAH-kinderen die in het Sophia Kin-
derziekenhuis behandeld worden bleek het sociaal economische milieu van
de gezinnen waaruit deze kinderen komen gemiddeld op een middle-class
niveau te liggen. Bij de keuze van de centrole groep is met dit milieu
rekening gehouden. De lagere school werd gekozen uit een wijk uit Rotterdam
met een populatie van de sociaal economische middenklasse. Als voortgezet
middelbaar onderwijs werd MAVO en HAVYO genomen. Deze methode is een grove
schatting van het sociaal economische milieu, maar deze leek ons voor het
onderzoek wel verantwoord. (zie blz. 17, keuze practicumverslag, 1980),

Yoor het cnderzoek van de controle groep zijn 234 schoolkinderen:

113 jongens en 121 meisjes getest. Er waren 132 kinderen van de lagere
school (63 jongens en 69 meisjes} en 102 kinderen van het voortgezet onder-
wijs (50 jongens en 52 meisjes).
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Tabel 4. Verdeling van het aantal kinderen in de controle groep
naar sexe en schooltype.

schooltype aantal jongens aantal meisjes totaal
lagere school 63 69 132
voargezet 50 52 102
onderwi js

113 121 234

Gestreefd werd naar avenveel kinderen per schoolklas en een gelijke ver-
deling van jongens en meisjes binnen die schoolklassen.

Tabel 5. Verdeling van het aantal jongens en meisjes naar chrenologische
leeftijd in de steekproef van controle kinderen.

jeeftijd aantal aantal totaal aantal
controle kinderen jongens meisjes controle kinderen

7 jaar 9 11 20

8 jaar 11 8 19

9 jaar 14 16 30

10 jaar 11 14 25

11 jaar 7 10 17

12 jaar 19 13 32

13 jaar 9 19 28

14 jaar 12 10 22

15 jaar 12 1h 26

16 jaar g 6 15

Er zijn wat weinig jongens van 11 jaar (7) en wat weinig meisjes van

16 jaar (6) in de steekproef.
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De kinderen zijn in het voorjaar van 1979 klassikaal, in hun eigen
schoollokaal getest, nadat eerst schriftelijk toestemming van de ouders
Was verkregenfﬁ De afname van de Sophiatest bij de controle greoep was
anoniem, alleen gegevens cver sexe, leeftijd en schoolklas zijn gevraagd.

5.5. Bewerking van de Sophiatest

Daar de Sophiatest uit zeer veel variabelen (83) bestaat wordt het
vergelijken van jongens en meisjes per variabele een onoverzichtelijk
werk. Bovendien komt men dan voor het probleem te staan hoe de experi-
mentele groepen op al deze variabelen met de controle groep vergeleken
moeten worden. Gezocht is dus naar een reductie methode van al deze
variabelen tot &&n variabele. Het doel van het onderzoek is een schaal te
construeren waarop jongens zich van meisjes onderscheiden. Met behulp van
deze schaal kan dan gekeken worden hoe de CAH-meisjes en diabetes-meisjes
scoren ten opzichte van de controle meisjes en zusjes van de CAH-kinderen.
De reductie methode die de genderscore oplevert en onderscheid maakt tus-
sen jongens en mweisjes zal hieronder besproken worden.

Het principe van de berekening van de genderscore is gebaseerd op het
verschil in beantwoording van eenvraag tussen het aantal meisjes en het
aantal jongens. Van alle 234 cases is nu a-select de helft gekozen door
steeds alle even cases te nemen. Op deze halve groep is de genderscore
op de volgende wijze opgebouwd: Bij elk antwoord dat een kind geeft is
steeds het verschil tussen het percentage controle meisjes dat het ant-
woord kiest en het percentage controle jongens dat het antwoord kiest be-
paald (een correctie is aangebracht als het totale aantal meisjes ten
opzichte van het totaal aantal jongens verschilt). Het verschil tussen
de twee percentages noemen we gewicht. Het gewicht geeft de mate aan waar-
in het verschil bijdraagt aan de totaalscore van de Sophiatest. Veor elk

AFBij de opzet van de Sophiatest hebben Mevrouw J.V. Ladee-Levy (kinder-
psychiater) en Melanie Thomas en Kees Tromp (medische studenten) een
belangrijke rol gespeeld. Melanie Thomas, Kees Tromp en Ingrid Wilts
hebben gezorgd voor het testen van de controle groep.
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antwoord is een gewicht bepaald. Daar elk plaatje uit 4 tekeningen bestaat
zijn er 6 keuzemogelijkheden. Voor elke keuzemogelijkheid is het gewicht
bepaald. Voor plaatje 1 krijgt men zo 6 gewichten, voor plaatje 2 ook

weer 6 gewichten, etc. Op alle testonderdelen is dit principe toegepast,
zodat voor elk antwcord een gewicht wordt gevonden. Vervolgens is de
oneven helft van de cases gebruikt om een genderscore te bepalen. Van eilk
individueel kind uit de oneven cases groep is per antwoord dat het kind
geeft gekeken welk gewicht bij dit antwoord hoort. Alle gewichten zijn ten-
slotte opgeteld, waardoor eer genderscore onistaat. De genderscore geeft
een graad van meisjesachtigheid op de Sophiatest aan. Deze procedure is
uitgevoerd voor alle oneven meisjes en alle oneven jongens. De verdeling
van de genderscore zien we in fig. 3. Wanneer de hele procedure wordt om-
gekeerd dat wil zeggen de oneven cases gebruikt worden voor de opbouw van
de gewichten en de even cases hierop gescoord worden, ontstaat eenzelfde
verdeling, zie fig. 4. De goede overeenkomst van de 2 figuren geeft ons
voldoende aanwijzing om er van uit te kunnen gaan dat de verdeling niet

op toeval berust. De verschillen in gemiddelden zijn niet significant.

X oneven meisjes = + 7,23, X even meisjes = + 2.17

% oneven jongens = - 1,98, % even jongens = - 2.12

aantal _ aantal D
kinderen It kinderen
28 20
10 10~
~5-4-3-2-10 1 2 3 4 5§ -5 -4-3-2-1 01 2 3 4 §
genderscore genderscore

Fig. 3. Freguentie verdeling controlegroep- Fig. 4. Freguentie verdeling controlegroep—
oneven cases [even cases voor gewichten) even cases [oneven cases voer gewichten]
voar jongens (n=56] en meisjes [n=61] voor jongens {n=57] en meisjes {n=68]
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Kijken we nu naar &n figuur (fig. 3) dan zien we dat binnen die figuur
de verdeling van de twee sexen duidelijk uit elkaar 1igt. Het verschil in
gemiddelde is significant (X @ = + 2.23, X € = - 1.98). De spreidingen
van de 2 verdelingen ontlopen elkaar niet veel (s @ = 1.07, s &= 0.98).
Beide verdelingen benaderen de normaal verdeling. We kunnen dus conclu-
deren dat er een significant verschil tussen meisjes en jongens is op de
Sophiatest. De genderscore geeft een graad van meisjesachtigheid op deze
test aan.

Tabel 6. Gemiddelde spreiding steekproefgrootts naar sexe
verdeeld van de controlegroep oneven cases.
(even cases zijn opbouwgroep).

jongens meisjes
genderscore - 1.98 + 2.23
spreiding 0.38 1.07
N 56 a1

" 5.6. Experimentele groepen

We hebben nu een instrument ontwikkeld dat in staat is om verschil in
gedrag tussen jongens en meisjes te bepalen. De Sophiatest is emotioneel
niet belastend. De test werd meestal met plezier gedzan en door veel kin-
deren als een aangename afwisseling gezien voor het dagelijkse schoolwerk.
We kunnen nuy de CAH-meisjes op dit instrument vergelijken met controle
meisjes. We kunnen nu cnderzoeken of de CAH-meisjes meer naar de jongens-
kant scoren ten cpzichte van de controle meisjes. Tevens kunnen we analy-
seren op welke variabelen van de Sophiatest er verschillen tussen CAH en
controle meisjes zijn. Daarnaast is het van belang verbanden te onder-
zosken tussen de psychosociale factoren en hormonale factor enerzijds en
de genderscore van de CAH-meisjes anderzijds. Hiertoe moeten we:

1) onze steekproeven zo samenstellen dat die verbanden onderzoekbaar wor-
den. De groepen zullen bestaan uit:
-~ CAH-meisjes van 6-16 jaar: met de zoutverlies en niet-zoutverlies
vorm van CAH.
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- CAH-jongens van 6-15 jaar: met de zoutverlies en niet-zoutverlies
vorm van CAH.

- Broertjes van CAH-kinderen in de lesftijd van 6-15 Jaar.
- Zusjes van CAH-kinderen in de leeftijd van 6-16 Jjaar.
- Meisjes met diabetes van 6-16 jaar.
- Jongens met diabetes van 6-16 jaar.
De diabetes~kinderen mozten de ziekte op jonge Teeftijd gekregen hebben.
Als minimum wordt genomen dat de diabetes meer dan 3 jaar manifest moet
ziin,

2) een instrument ontwikkelen dat de belevingsfactor van de ouders van het
afwijkende genitaal en de chronische ziekte en de ziekteaspecten meet.

5.7. Het interview met de ouders

Informatie over de beleving van de afwijking aan het genitaal van het
CAH-meisje, de beleving van het chronisch ziek zijn van het kind en de be-

Teving van de psychesociale en psychosexuele ontwikkeling is verkregen met
behulp van een gestandaardiseerd interview met de ouders. Zoals we reeds
stelden (5.1. blz. 47} was het interviewen van ouders en kind over deze
cnderwerpen niet mogelijk. Uit de klinische ervaring van de kinderendocri-
nologen (Bruining, Drop) was de indruk ontstaan dat de ouders niet in het
bijzijn van hun CAH-dochters wilden praten over met name de afwijking aan
het genitaal. De poliklinische controles staan veornamelijk in het teken
van het ziekteasnpect: het instellen van de medicatie, het controleren

van lengte en gewichtsgroei, het maken van handwortel foto's en het onder-
zoeken van het bloed (eventusel urine). Het direct benaderen van de kinde-
ren met vragen over de afwijking aan het genitaal en over de ziekte, zou
dus ethisch niet verantwoord zijn, en schadelijk kunnen zijn voor ouders
en kind. Hierdoor is onze testopstelling zo geworden dat de ouders zonder
het kind mondeling geinterviewd zijn.Het kind is indirect via de Sophia-
test benaderd met vragen over zijn genderrol gedrag. Zowel ouders met een
CAH-kind, als cuders met een kind met diabetes zijn geinterview over de
ziektegeschiedenis van het kind. De vragen van het interview zijn zo opge-
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steld dat zoveel mogelijk vragen vocr beide groepen ouders gebruikt kun-

nen worden. Een deel van de vragen, namelijk die vragen die over het af-

wijkende genitaal gaan, zijn alleen van toepassing op CAH-meisjes. Het

aantal nterview vragen is 107, de duur van het interview is + 2 uur.

Kort beschrijving van de interview vragen: (voor voliedige interview

zie bijiage 8).

1)

Vragen van algemene sociale aard, zoals: gebocrtedatum kind, cuders;
aard van de gezinssamenstelling, huwelijkse staat ouders, religie, voor-
opleiding ouders, beroep ouders, gezinsgrootte en gezinssamenstelling
en schoolopleiding kind.

. Vragen over de beleving van de afwijking aan het genitaal van het kind,

zoals: twijfel van de ouders, arts e.a. aan de sexe van het kind, duur
van de twijfel, verandering van sexebenoeming, reactie op de afwijking
aan het genitaal, beschrijving van de afwijking aan het genitaal
(Prader subjectief), beleving van de operatie aan het geslachiscrgaan,
verwachting verdere operatie aan het genitaal, e.d.

. Yragen over de periode voor de geboorte van het kind, voor het manifest

worden van de ziekte, Bijvoorbeeld lichamelijke en geestelijke toe-
stand van de moeder tijdens de zwangerschap, beleving van de baring,
voorkeur vooy sexe vah het kind, e.d.

. Vragen over de ziektegeschiedenis, reactie ouders en kind op manifest

worden van de ziekte, voorlichting van artsen aan ouders en kind, ken-
nis van de ouders en kind over ziekte, aantal ziekenhuisopnamen, lesef-
tijd eerste ziekenhuisaopname, reacties van het kind op ziekenhuisopna-
nen, medicatie, polikiinische centroles, etec. etc.

. ¥Yragen over de psychosociale en psychosexuele ontwikkeling van het kind.

Ontwikkeling van de motoriek en de taal, en problemen rond eten, slapen
en zindelijkheidstraining. Vragen over sexualiteit (bloot in huis rond-
lopen ais peuter, sexuele voorTichting, masturbatie) over relaties
mat leeftijdgenoten, over stoeien, plagen, ruzie maken. Tenslotte vra-
gen over het toekomstbeeld van de ouders; de kansen die het kind in het
leven heeft met de ziekie.

Yoor de scoring van het interview zijn geprecodeerde categorieEn ge-



57

maakt. Bij de scoring gaat het om de beleving van de ouders van de chroni-
sche ziekte, ziekteaspecten, afwijking aan het genitaal, psychosociale

en psychosexuele ontwikkeling. De mening van de onderzoeker wordt niet ge-
scoord. Als de ouders bijvoorbeeld vinden dat zindelijk worden met 1 jaar
Taat s, dan scoort de onderzoeker laat,ook al vindt hij zelf dat de
training vroeg s geweest. Het is namelijk altijd moailijk om de mening
van de ouders te scheiden van die van de onderzoeker zodat de meest ZUive~
re scoring, die van de ouders is. Bovendien zijn we in dit onderzoek ge-
richt op de beleving van de ouders van de ziekte en de ontwikkeling van
het kind. De subjectieve graad van Prader is bepaald naar aanfeiding van
een beschrijving van de ouders van het genitaal, die letterlijk genoteerd

is. Drie onafhankelijke beoordelaars hebben de beschrijvingen ingedeeid
in drie graden. (Zie bijlage 8, var 188.)

5.8. Medische gegevens

Medische gegevens zijn verzameid door de medische statussen van de
CAH- en diabetes-kinderen te bestuderen. Gegevens over type CAH (zout-
verlies/niet-zoutverlies), type ziektebeeld (CAH/diabetes) lengtegroei,
gewichtsgroei, botleeftijd. biclogische rijping, type medicatie, neven-
effecten medicatie {kort en lang) lichamelijke complicaties, datum
manifest worden van de ziekte en shock toestand, zijn genoteerd voor
CAH- en diabetes-kinderen. VYoor de CAH-meisjes zijn gegeven over graad
van virilisatie (Prader objectief) type van le cperatie aan het genitaal,
Teeftijd le operatie, aantal operaties gencteerd. De graad van Prader
objectief is bij elk kind door een kinderendocrinolcog gescoord (zie
var 316, bijlage 9-1).

5.9. Intelligentietest - RAVEN

Daar in de Titteratuur nog onduidelijkheid is ten aanzien van de
intellectueie capaciteiten van CAH-kinderen en de relatie met de ziekte
is ook het intellect van deze kinderen en dat van diabetes-kinderen, en
broertjes en zusjes-CAH gemeten.
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Uitgebreid onderzoek maar de intellectuele mogelijkheden van CAH-
kinderen is niet gedaan, daar onze interesse voornamelijk op het gebied
van de invlced van psychesociale factoren op het genderrol gedrag van de-
ze kinderen 1igt. De RAVEN (Raven, 1960) is een intelligentietest die
voornamelijk abstract redeneren met nonverbaal materiaal meet. De test is
geschikt voor kinderen van 6 - 16 jaar en is snel afneembaar. Een recente
Nederlandse test die eenzelfde leeftijdsbereik heeft en snel afneembaar is,
is er niet. Daar het voornamelijk gaat om vergelijken van CAH-kinderen met
diabetes-kinderen en breertjes en zusjes van CAH-kinderen is het probleem
van de normering niet aan de orde. Uit de meeste onderzoeken naar het in-
tellect van kinderen met diabetes (Brouwer, 1979, blz. 66) blijkt dat het
1Q van deze kinderen niet verschilt van controle kinderen., Bovendien veond
Brouwer (1979, blz. 67) geen correlatie tussen de duur van de diabetes en
de Teeftijd waarop de diabetes manifest is geworden enerzijds en de grootte
van het intelligentieverschil tussen controle en diabetes-kinderen en ander-
zijds.

Het schriftelijke karakter van de test maakt het mogelijk om CAH-
kinderen samen met hun broers en zusters te testen. De score van de test
is vrij eenvoudig. De ruwe score wordt omgezet in een percentielscore
zoals in de handleiding van de test is aangegeven (Raven, 1960, biz, 11},

5.10. ABV-k, Patte Noire, gedragsobservaties, tekening van jezelf zoals

je er van binnen uitziet

Metingen die eveneens in dit onderzoek bij de kinderen zijn verricht
maar waarvan de gegevens niet vermeld zullen worden zijn: Metingen met de
Amsterdamse Biografische Vragenlijst voor kinderen {Wilde en Van Dijl,
1961), de Patte Noire {Corman, 1974}, gedragscbservaties {zie bijlage &),
en tekenen van Jezelf zoals je er van binnen uitziet:*

*

Deze gegevens zullen gepubliceerd worden docr Mevrouw M. van der Veer
in een vergelijking met kinderen met chronische nierinsufficientie.
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5.11. Hypothesen

We gaan er van uit dat CAH-meisjes in hun genderrcl gedrag beinvloed
worden door het chronisch ziek zijn. De invioed die we verwachten is dat
zi1J Jjongensachtiger zullen scoren op deze test.

De ziekte effect hypothese voor meisjes Tuidt: CAH-meisjes hebben een
gemiddelde genderscore op de Sophiatest die niet significant afwijkend is
van de gemiddelde genderscore van diabetes-meisjes, terwijl beide groepen
wél significant lager zullen scoren op de Sophiatest dan controle meisjes.
Zusjes -CAH zullen in gemiddelde genderscore niet significant verschillen

van controle meisjes.
De inviced die we bij de jongens met CAH op het genderrol gedrag ver-
wachten is, dat z1j meisjesachtiger zullen scoren.

De ziekte effect hypothese voor jongens luidt: CAH-jongens hebben

ean gemiddelde genderscore op de Sophiatest die niet significant afwij-
kend is van de gemiddelde genderscore van diabetes-jongens, terwijl beide
groepen wél significant hoger zullen scoren op de Sophiatest dan controle-
jongens. Broertjies~CAH zullen in gemiddelde genderscore niet significant
'verschi1]en van controle-jongens.

De hypothese ten aanzien van de intelligentie gaat er van uit dat

de CAH-kinderen ten opzichte van diabetes-kinderen en zusjes en broertjes
CAH niet zullen verschillen in intellectuele capaciteit.

Be intelligentie score van CAH-meisjes zal niet significant verschil-
len van de inte]ligentie score van diabetes-meisjes en zusjes-CAH.

De intelligentie score van CAH-jongens zal niet significant verschil-
len van de intelligentie score van diabetes-jongens en broertjes-CAH.

De paarsgewijze vergelijkingen van gemiddelden die gemaakt worden zijn
orthogonaal, dat wil zeggen bevatten géén overlappende informatie {Kirk,
1968, biz. 71)
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5.12. Uitvoering van het onderzoek met de experimentele groepen

In decembar 1979 zijn alle ouders met een kind met CAK in de leeftijds-
groep van 6 - 16 jaar schriftelijk gevraagd hun medewerking aan het onder-
zoek te verlenen (zie bijlage 9). Het betreft hier alleen kinderen die de
polikliniek van het Sophia Kinderziekenhuis bezoeken. Alle ouders waren
bereid om mee te doen aan het onderzoek, terwijl ook alle CAH-patienten en
de broers en zusters van de CAH-patienten die in aanmerking kwamen voor het
onderzoek wiiden meewerken. De proefgroep van CAH-patientjes die zo verkre-
gen werd was echter te kiein (6 jongens, 12 meisjes), zodat vanaf mei 1980
ook andere Universiteitscentra en enkele grote streekziekenhuizen benaderd
werden. Over het algemeen reageeerden de kinderartsen van deze ziekenhuizen
positief en enthousiast. De ziekenhuizen die hun medewerking hebben ver-
leend zijn: Academisch Ziekenhuis Leiden (AZL-Leiden), Catharina Ziekenhuis
(Cath.-Eindhoven), Academisch Ziekenhuis Universiteit van Amsterdam (GU-
Amsterdam), St.Joseph Ziekenhuis (St.J.-Eindhoven), Sophia Kinderziekenhuis
Rotterdam (SKZ-Rotterdam), Academisch Ziekenhuis der Vrije Universiteit
{VU-Amsterdam) en Wilhelmina Kinderziekenhuis Utrecht Universiteits Kinder-
kTliniek (WKZ-Utrecht). Hierna werden de ouders van de CAH-kinderen weer
schriftelijk benaderd. De brief die de puders kregen ging uit van het zie-
kenhuis waar hun kind behandeld werd en was ondertekend door de behandelen-
de kinderarts en de onderzoeker (zie bijlage 10). Slechts &&n kind kon door
een recente pleeggezin plaatsing nog niet meedoen aan het onderzoek, 2 kin-
deren waren onbereikbaar. Alle andere cuders en kinderen waren bereid mee
te werken aan het onderzoek.

De proefgroep met kinderen met diabetes betreft alleen kinderen die
de polikliniek van het Sophia Kinderziekenhuis bezoeken. Geselecteerd
zijn weer kinderen van 6 - 16 jaar. Tevens zijn die kinderen gekozen die
de diabetes zo jong mogelijk gekregen hebben, waarbij minimum eis is dat
de diabetes meer dan 3 jaar manifest moet zijn.

Dok de ouders van de kinderen met diabetes zijn weer schriftelijk
gevraagd deel te nemen aan het onderzoek (zie brief bijlage 11). Verras-
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send was dat er bij de groep ouders mel een kind met diabetes meer weige-
ringen waren dan bij de CAH-ouders. De redenen die de diabetes-ouders
opgaven waren: "onderzoeks moeheid", preblemen in het gezin, problemen
bij het kind {totaal 6), uithuisplaatsing (1). Een kind was niet bereik-
baar. In totaal valien 8 van de 58 aangeschreven kinderen af (13%).

Met "onderzoeks moeheid" wordt bedoeld dat de ouders al vaker voor me-
dische en psycholegische experimenten gevraagd waren. Toch is het aantal
weigeringen niet groot vergeleken met andere onderzoeken. Waarschijnlijk
speelt de goede band met het ziekenhuis en de afhankelijkheid van het
ziekenhuis een rol. Vaak waren ouders bereid mee te doen als dank voor de
goede hulp die zij altijd gekregen hadden van het ziekenhuis. Het hoge
percentage (100%) deeiname van de CAH-ouders en kinderen was geheel tegen
de verwachting in. Juist bij deze groep cuders was de verwachting dat er
meer weigeringen zouden komen dan bij de diabetes-ouders door het taboe
op het sexuele aspect van de ziekte. Ons vermoeden dat het directe inter-
view van het kind op weerstanden zou stuiten, werd bevestigd. Vele ouders
met een CAH-dochter wilden er zeker van zijn dat met hun dochter niet over
de ziekte gesproken werd. Hoewel in de brief duidelijk uitgelegd was dat
het om niet belastende tests ging die ook bij gezonde kinderen werden af-
genomen wilden de ouders er toch zeker van zijn dat met het kind over de
ziekte met geen woord gerept werd. De ouders waren bang dat het kind
emotioneel van streek zou raken. Qok gaven zij duidelijk aan dat hun’
dochter niet of gebrekkig op de hoogte was van alle aspecten van de ziekte
met name dat het kind niet van de afwijking die er geweest was of er nog
was aan het genitaal op de hoogte was. Ondanks deze extra bezoraodheid van
de ouders heeft toch 100 % toegezegd mee te willen doen, Waarschijniijk
speelt bij deze ouders behoefte om te praten cver alle ellende en narig-
heid die zij met het kind hebben meegemaakt een rol. Ten opzichten van
vreemden en zelfs familie en goede vrienden heerst er vaak schroom cm te
oraten over de ziekte. Angst ook dat er ten opzichte van het kind iets
zal uitlekken over de voorgeschiedenis is een rem voor de ouders om er

met anderen over te praten.
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Tabel 7. Aantal CAH- en diabetes-kinderen en broertjes/zusjes van
CAH~kinderen verdeeld naar sexe.

Jjongens meisjes totaat
CAH 19 25 bk
diabetes 22 26 L8
zusjes/broertjes 21 10 31
62 61 113

Tabel 8. Aantal CAH-zoutverlies en {AH-niet-zoutverlies-kinderen,
verdeeld naar sexe.

jongens meisjes totaal
CAH=zoutverlies 13 th 27
CAK=niet~zoutverlies 6 11 17
19 25 4y

Tabel 9. Aantal CAH-jongens en CAH-meisjes per ziekenhuis.

AZL Cath. GU St.J. SKZ VU WKZ

CAH=-jongens 3 6 - - S 2
CAH-meisjes 5 - 1 1 12 -
8 6 1 1 18 2 8

Tabel 10. Aantal CAH-kinderen en diabetes-kinderen verdeeld naar
jeeftijd van manifest worden van ziekte.

<1 jaar 1-5.6 jaar >5.7 jaar
CAH-jongens 13 5 1
CAH-meisjes 15 6
diabetes-jongens 1 17 4

diabetes-meisjes 2 9 15
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Het aantal CAH-kinderen is in totaal 44: 19 jongens en 25 meisjes.
Uitbreiden van de steekproef is niet mogelijk daar er in Nederiand niet
meer kinderen met CAH in het onderzoek betrokken konden worden. Hierdoor is
de samenstelling van de groep kinderen met diabetes wat grootte betreft on-
geveer gelijk gehouden aan die van de CAH-kinderen (22 jongens met diabetes,
26 meisjes met diabetes). Het onderzoek is immers gericht op CAH-kinderen
zodat het niet zinvol is de groep diabetes-kinderen meer uit te breiden.

Er ziin in verhouding weinig zusjes van CAH-kinderen {10) ten c¢pzichte van
de breertjes {21). Het aantal is afhankelijk van de geringe grootte van
het CAH-gezin.

5.13. Beschrijving Testsituatie experimentele groepen

De meeste kinderen zijn in een ruimte van de polikliniek van hun
eigen ziekenhuis getest.STechts enkele kinderen moesten thuis getest wor-
den. Voor hen was de afstand naar het ziekenhuis te bezwaarlijk. In totaa)
zijn dit 4 CAH-kinderen geweest en 1 kind met diabetes. De ouders zijn
samen met het kind{eren) gevraagd naar het ziekenhuis te komen. Inter-
viewen van de ouders en testen van de kinderen vond steeds parallel plaats,
zodat de ouders en hun kinderen maar &&n keer de reis naar het ziekenhuis
voor het testen hoefden te maken. Het testen en interviewen duurde + 2 uur
per geval. Als er meerdere kinderen getest moesten worden waren er ook
meerdere proefleiders aanwezig(2 of 3 afhankelijk van het aantal kinderen).
In de andere gevallen zijn de kinderen meestal door &&n proefleider getest;*
De volgorde waarin de test zijn afgenomen is:
1) Sophiatest
2) ABVY-k
3) RAVEN
4) Teken jezelf zcals je er van binnen uitziet
5) Patte Noire

Voor.de afname van de tests hebben Berthe Rekker en Margriet Duisters
(medische studenten) en Ingrid Wilts (psychologisch assistente) gezorgd.
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Daar de Patte Noireeen projectie test is, die niet alleen mondeling afgenc-
men kan worden en veel ervaring vereist om valide gegevens te kriigen, is
deze test door de onderzoeker zelf of door een psychelegisch assistente
afgenomen. iHa afloop van het testen is aan alle kinderen een klein oresent-
je gegeven als blijk van dank voor de deelname.

De resultaten van de testen van de kinderen zijn met de ouders op
een aparte dag besproken. Afhankelijk van de wens van de ouders was het
kind hier wel of niet bij aanwezig. De meeste ouders combineerden deze
afspraak met een poliklinische controle van het kind. De testresultaten
van de CAH-kinderen, die niet in het Sophia Kinderziekenhuis worden be-
handeld zijn voor het grootste deel bij de ouders thuis besproken. In
de bespreking van de resultaten is de nadruk gelegd op uitleg over de
aard van de test en het deel van de tests. De resultaten van de tests
zijn steeds met zeer veel voorzichtigheid aan de ouders medegedeeld. Bij
de RAVEN en ABV-k is uitgetegd hoe de score van het kind uitkomt ten op=
zichte van die van gezonde leeftijdsgenoten. De resultaten van de Sophia-
test, Teken jezelf zoals je er van binnen uitziet, en Patte Noire zijn
aileen getoond aan de ouders zonder interpretatie van die resulfaten.
Alleen als de ouders expliciet om een interpretatie vroegen is deze met
grote voorzichtigheid gegeven. Hierbij is rekening gehouden met het in-
casseringsvermogen van de ouders en het vermogen om de resuitaten positief
te verwerken. Immers bij de meeste ouders is begeleiding of opvang na
de uitleg niet mogelijk zodat het onverantwoord leek om al te veel proble-
men naar voren te halen als de ouders moeilijk in staat Teken deze posi-
tief te verwerken. Deze voorzichtigheid is bij de CAH-kinderen veel groter
gewees: dan bij de diabetes-kinderen. Niet omdat het incasseringsvermogen
van de ouders met een diabetes-kind groter is maar omdat er meer opvang en
begeleiding voor de diabetes-kinderen is. Alle kinderen met diabetes wor-
den namelijk in het Sophia Kinderziekenhuis met een speciaal “thuis-
behandelingsplan” benaderd. Hierdcor is er voor deze kinderen en hun
ouders meer psychische opvang mogelijk. VYooral met Zuster de Visser, de
speciale diabetes zuster, die dit project onder leiding van Dr. Bruining
yitvoert is nauw overleg geweest over de benadering en begeleiding van de
diabetes-kinderen en hun ouders.
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6. RESULTATEN

6.1. Toetsing van de ziekte effect hypothese

De genderscore van de kinderen met CAH, diabetes, en de broertjes en
zusjes van de CAH-kinderen is op dezelfde manier berekend als de gender-
score van de controle groep {zie D1z.52 ). Voor elk kind of iedere case,
is weer per antwoord dat het kind geeft het gewicht dat bij dat antwoord
hoort bepaaid (het gewicht komt uit de opbouw groep van evern cases van
controle kinderen). Alle gewichten zijn per case gesommeerd, waarbij de
genderscore ontstaat. In tabel 11worden de gemiddelde genderscores gege-
ven van contrgle kinderen, kinderen met diabetes, met CAH, zieke kinderen
(CAH en diabetes) en broertjes/zusjes van CAH-kinderen verdeeld naar sexe.

TJabel1l. Gemiddelde genderscore, spreiding, steekproefgroctte van controle
kinderen, kinderen met CAH, kinderen met diabetes, zieke kinderen
{CAM + diabetes) en broertjes/zusjes van CAH-kinderen verdeeld naar

sexe.
jongens meisjes

gem.gend s n gem.gend s n
controle - 2.0 1.0 56 + 2.2 1.1 61
CAH - 1.6 0.8 19 + 1.0 1.2 25
diabetes - 1.4 1.1 22 + 1.7 1.0 26
ziek - 1.5 1.0 4 + 1.4 1.1 41
broertje/zusje CAH - 1.5 1.5 21 + 2.2 1.0 10

De ziekte effect hypothese voor meisjes is als volgt geformuleerd:
CAH-meisjes hebben een gemiddelde genderscore op de Sophiatest die niet
significant afwijkend is van de gemiddelde genderscore van diabetes-meis-
jes, terwijl beide groepen meisjes wél significant lager zullen scoren dan
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controie meisjes. Tussen zusjes-CAH en controle meisjes zal geen signifi-
cant verschil in gemiddelde genderscore zijn.

Het verschil tussen CAH-meisjes en diabetes-meisjes in genderscore is
significant. (p < 0.05). CAH-meisjes scoren lager, minder meisjesachtig.,
dan diabetes meisjes.

Beide groepen samen {CAH en diabetes) scoren eveneens significant
lager dan controle meisjes (p £ 0.05). Het verschil in genderscore tussen
zusjes-CAH en contrcole meisjes is niet significant {p > 0.05}.

De ziekte effect hypothese voor meisjes kunnen we dus gedeeltelijk
bevestigen. De zieke meisjes (CAH + diabetes) scoren minder meisjesachtig
dan controle meisjes op de Sophiatest. Er Tiikt dus een ziekte effect te
zijn. Tevens scoren de CAH-meisjes nog weer lager dan de diabetes-meisjes,
zodat er naast het ziekte effect ook een effect 1ijkt te zijn dat speci-
fiek voor de CAR is.

De ziekte effect hypothese voor jongens is als volgt geformuleerd:
CAH-jangens hebben een gemiddelde genderscore op de Sophiatest die niet
signifcant afwijkend is van de gemiddelde genderscore van diabetas-jongens,
'terw1j1 beide groepen jongens wél sigrificant hoger zullen scoren dan
controle jongens. Tussen broertjes-CAH en controle jongens zal géén signi-
ficant verschil in gemiddelde genderscore zijn.

Het verschil tussen CAH-jongens en diabetes-jongens in genderscore is
niet significant (p > 0.05}. Beide groepen samen (CAH en diabetes) scoren
significant hoger dan controle jongens op de Sephiatest (p € 0.05). Broer-
tjes~CAH scoren eveneens significant hoger dan controle jongens (p < 0.05).
De ziekte effect hypothese voor jongens kan dus gedeeltelijk bevestigd
worden. De resultaten van de CAH- en diabetes-jongens zijn niet in tegen-
spraak met een ziekte effect. De resultaten van de broertjes~CAH passen
niet in dit ziekte effect beeld.

6.2. Toetsing van de inteliigentie hypothese

De intelligentie hypothese voor meisjes iuidt: De intelligentiescore
van CAH-meisjes zal niet significant verschillen van de intelligentie-
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score van de diabetes-meisjes en zusjes-CAH.

De intelligentie hypothese voor de jongens iuidt: De intelligentie
van CAH-jongens zal niet significant verschillen van de intelligentie-
score van de diabetes-jongens en broertjes-CAH.

In de tabellen 1Z en 13 kunnen we zien dat beide hypothesen bevestigd
kunnen worden. In intelligentie verschillen CAH-meisjes en CAH-jongens
niet van diabetes-meisjes en diabetes-jongens, noch van zusjes-CAH en
broertjes-CAH. In de tabellen zien we tevens dat de meeste kinderen een
intelligentiescore hebben die boven de norm 1igt van de test (boven de
50¢ percentiel).

Tabel 12.Verdeling percentielscores (RAVEN) van CAH-kinderen en broertjes/
zus jes~CAH verdeeld nzar sexe

percentiel

score 25 50 75 25 50 75
cAH & (1)5% {9472 (9)h7% CAH ¢ (3)13%  (5)21% {(16}67%
.broertjes N o . Zusjes 5 5 N
CAR (0)ox  (6)25% (15)75% | _an {0) 8% (2y223 (7)78%
eta = 0.30ns p > 0.05 eta = 0.19 ns p >0.05

Tabel 13 Verdeling percentielscores (RAVEN) van CAH-kinderen en diabetes-
kinderen verdeeld naar sexe

percentiel

score 25 >0 75 25 50 75

can & {1)5% (9)47% (9)47% | CAH g (3)13%7  (5)21%  (16)67%

diabetes & (3)14% (6)27% (13)59% | diabetes ¢ (2) B% (9)35% {15)58%

eta = 0.22 as p >0.05 eta = 0.16 ns P > 0.05
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Bit resultaat komt overeen met de verhoging in IQ die Baker en Ehrhardt
{1374) vonden. De interpretatie die deze auteurs geven van het verhoogde
IO bij de CAH-meisjes, kunnen we echter niet onderschrijven. Baker en
Ehrhardt verklaren de verhoging van het IQ vanuit een erfelijke eigen-
schap die gekoppeld is aan de ziekte CAH (2.10.). Daar de puders en de
broers en zusters (gedeeltelijk) dragers zijn van de ziekte, kan het
verhoogde IG bij deze beide groepen door de erfelijke eigenschap bepaald
zijn. In ons onderzoek hebben we de CAH-meisjes en ~jongens cok kunnen ver-
gelijken met niet-familieleden n.31. met diabetes-kinderen. 0ok deze
diabetes~-kinderen scoren hoger dan de norm van de test. Een interpreta-
tie die dus meer voor de hand ligt en in 2.10. al verondersteld werd
is dat de normen van de intelligentietests, waaronder ook de RAVEN ver-
ouderd zijn. Een zeer recent onderzoek van Hanson, dat op het "Second
World Congress of Infant Psychiatry”te {annes 1983 gepresenteerd is be-
vestigt deze interpretatie. Hanscn heeft een groot landelijk onderzoek
in Engeland verricht, waarbij de normen van de Griffith's Scales of
Mental Development opnieuw bepaald zijn. Uit dit onderzoek blijkt dat op
alie items van de test de babies nu gemiddeld hoger scoren dat in 1950.

6.3. Exploratieve data-analyse

In 6.1., blz. 66 hebben we gevonden dat er bij de CAH-meisjes naast
een ziekte effect, dat ook bij de diabetes-meisjes optreedt nog een
extra effect is, dat specifiek voor de CAH is. Bij de CAH-jongens vinden
we geen extra effect. We zien alleen een tendens om minder jongensachtig
te scoren, net als de diabetes-jongens. Waardoor wordt de verschuiving
van CAH- en diabetes-meisjes naar de jongenskant en van de CAH- en diabetes-
jongens naar de meisjeskant bepaald? En waardoor wordt het extra effect van
de CAH-meisjes bepaald, dat wil zeggen waarom scoren zij nog minder meisjes-
achtig dan de diabetes-meisjes.

We zullen zien dat ons materiaal enig inzicht geeft in deze vragen, zo-
dat nieuwe hypothesencpgesteld kunnen worden, die in een vervolg onderzoek
getoetst kunnen worden.

De gegevens die verzameld zijn via het interview met de ouders en via
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het bestuderen van de medische statussen zijn onder te brengen in drie

groepen variabelen:

1) ziektevariabelen (vanuit de beleving van de ziekte door de ouders en
medische gegevens vanuit de medische status verkregen)

2} gedragsvariabelen (vanuit de beleving van de cuders gezien)

3) variabelen betreffende de beleving van de sexe van het CAH-meisje door
de ouders (deze gegevens betreffen dus alleen CAH-meisjes)

Een analyse van de variabelen in relatie met de genderscore is gemaakt.

Van alle ziektevariabelen, gedragsvariabelen en beleving-sexe-variabelen

is per antwoord van die variable een gemiddelde genderscore bepaald.

Van de verschilien in gemiddelde genderscore tussen twee variabelen is

een t-waarde berekend (met de Student-t-methode). Alleen die waarden die

behoren bij p <€ 0.05 worden in het onderzoek betrokken. De keuze van

p < 0,05 is vrij arbitrair.

Uit deze analyse bl1ijkt dat binnen de grosp CAH-meisjes de variabele
zoutverlies/niet-zoutveriies de hoogste t-waarde geeft. Bij de jongens met
CAH is er geen verschil in gemiddelde genderscore tussen jongens met de
zoutverlies en niet-zoutveriies variant van CAH.

Tabel 14, Gemiddelde genderscore van CAH-kinderen, verdeeld naar sexe en
naar zoutverlies variant en niet-zoutverlies variant van CAH;
steekproefgrootte, spreiding en t-waarde

VAR zoutverlies/niet-zoutveriies n o gem.

- d
variant CAH gend. s trwaarde
CAH o zoutverlies variant 13 6.3 13.2 t = k.1
niet-zoutverlies variant it 1.9 5.0
caH & zoutverlies variant 13 -1.4% 10.0 t =0.5
niet-zoutverlies variant 6 -1.6 4.2

De meisjes met de zoutverlies variant van CAH hebben een gemiddeide
genderscore die lager J1igt dan die van de niet-zoutverlies-meisjes. Als
we de gemiddelde genderscore van de niet-zoutveriies-meisjes (gemiddelde
genderscore = 1.3} vergelijken met die van de meisjes met diabetes (ge-
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middelde genderscore = 1.7) dan zien we g&&n verschil. Dit zou er dus
op kunnen wijzen dat de extra verschuiving van de CAH-meisjes naar de

Jjongenskant bepaald wordt door de meisjes met de zoutverlies vorm van CAH
{zie fig. 5 ).

aantal
meisjes
10 — CAH-zoutverlies
........... CAH-niet zoutverlies
/\
— ~— Diabetes 7~ -
~ \
5 - !

3 4 5 i)
genderscors

Fig. 5. Frequentie verdeling van de genderscore voor EAH-zoutveriies
[n=13). CAM-niet zoutverlies (n=11] en diabetes—-meisjes {n=26])

We kunnen ons nu afvragen welke variabelen de verschuiving van de
zoutverlies-meisjes naar de jongens kant bepaien. Zijn dit variabeien die
samenhangen met de afwijking aan het genitaal, of zijn dit variabelen die
samenhangen met het ernstiger ziek-zijn van de CAH-zoutverlies-meisjes.

Daar we een verschil gevonden hebben tussen CAH-meisjes met de zout-
verlies vorm van CAH en de niet-zoutverlies vorm van CAH in genderscore
zullen we deze twee groepen apart beschrijven en vergelijken met meisjes
met diabetes.

Om een inzicht te krijgen in hoe cuders met een CAH- en diabetes-kind
de ziekte wat ziekteaspecten en gedragsaspecten beleven, geven we van
deze kinderen op grond van de gevonden resultaten eerst een beschrijving
van het ziektebeeld. Verschillen en overeenkomsten tussen de drie groepen
{CAH-zoutverlies, CAH-niet-zoutverlies en diabetes) zullen apart voor de
jongens en de meisjes wat betreft deze ziekte- en gedragsvariabelen ze-
schreven worden. Een beeld van de beleving van de sexe van het CAH-meisje
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door de cuders zal weer separaat hiervan gegeven worden. Na de beschrijving
van de gegevens, zulien we verder gaan met de analyse van de variabelen
in relatie met de genderscore.

6.4. Beschrijving ziektebeeld

In tabel 15 wordt een profiel gegeven van de meisjes met de zoutver-
lies en niet-zoutverlies variant van CAH en van de diabetes-meisjes op
ziektevariabelen. Het profiel is gebaseerd op de frequentieverdeling van
de ziektevariabelen en heeft een typering van die frequentieverdelingen,
niet de exacte freguentie (voor voiledige frequentieverdelingen zie
bijlage 13}. De gegevens die via de ouders verkregen zijn geven de beleving
van de ouders aan, niet de mening van de onderzoeker. Op grond van tabel 15
kunnen we nu het volgende zeggen:

De diagnose van de zoutverlies variant van CAMH wordt beneden het eerste
fevensjaar gesteld, meestal viak na de geboorte van het kind. Bij de meis-
jes met de niet-zoutverlies vorm van CAH wordt de diagnose later op 2, 3,
4 jarige Teeftijd of nog later gesteld. De ouders geven aan dat de diagnose
bij een zoutverlies dochter op grond van zoutverlies en virilisatiever-
schijnselen gesteld wordt, ouders met een niet-zoutverlies-dochter menen
dat virilisatie en secundaire geslachtskenmerken tot de diagnose CAH heeft
geleid. De nadruk bij de zoutverlies-meisjes 1igt op ziek-ziin en op angst
voor levensgevaar. Voor ouders met een niet-zoutverlies-deochter zou het
kind zonder medicatie vermannelijken maar niet ernstig ziek worden of dood
gaan. De meeste moeders met een zoutverlies-dochter menen dat zij met
zorg/verdriet en paniek op de diagnose CAH gereageerd hebben, terwijl
moeders met een njet-zoutveriies-dochter zich voornamelijk zorg/verdriet
bij het horen van de diaghose herinneren. De eerste levensjaren gaan
ouders met een zoutverlies-dochter zeer frequent naar.de kinderarts. De
kinderen worden beneden het eerste levensjaar voor het eerst in het zie~
kenhuis opgenomen (meestal vlak na de geboorte} de duur van die eerste
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opname is lang (gemiddeld 22 weken) en het aantal ziekenhuisopnamen is
groot (gemiddeld 10,7). De niet-zoutverlies-meisjes worden pas op peuter/
kleuter leeftijd met ziek-zijn geconfronteerd. De ouders gaan minder
frequent naar de kinderarts, de eerste ziekenhuisopname is op peuter/
kleuter Teeftijd, de duur van de eerste opname is gemiddeld 3 weken en
het aantal ziekenhuisopnamen van het kind is gemiddeld 3. Van de zout-

verlies-meisjes is de helft in shock geweest, de niet-zoutverlies-meisjes
zijn niet in shock geweest. De ziekte (CAH) is zowel voor ouders met een
zout~verlies- als een niet-zoutveriies-dochter volledig onbekend voordat
de diagnose gesteld werd bij hun kind., De meeste ouders met een zout-
verlies-dochter vinden dat zij minder open over de ziekte ten aanzien van
familie, vrienden, buren, broers en zusters zijn dan ouders met een niet-
zeutverlies-dochter. Wel zijn de meeste ouders met een zoutverlies-
dochter meer open over de ziekte ten aanzien van familie dan ten aanzien
van broers/zusters en buren/school., Ook de zoutverlies-kinderen zelf zijn
paarde mening van de ouders minder volledig ingelicht over hun ziekte dan
niet-zoutverlies-meisjes.

Yoor het merendeel van de ouders met een zoutverlies-dochier is de
erfelijkheid van de ziekte een reden om g&&n kinderen meer te willen, voor
cuders met een niet-zoutveriies-dochter is de erfelijkheid meestal geen
bezwaar voor gezinsuitbreiding. Hoewel het merendeel van de beide groepen
puders vinden dat het kind niet een ander kind geworden is door de ziekte,
geven beide groepen aan dat het kind minder kansen in het leven heeft door
het ziek-zijn. Ouders met een zoutverlies-dochter zjen vaker minder kan-
sen dan ouders met een niet-zoutverlies-dochter. Ouders met een zout-
verlies-dochter zien zowel verminderen van beroepskansen (door het ziek
zijn) als huwlijkskansen (door de afwijking aan het genitaal}. Ouders
met een niet-zoutverlies-dochter zien voornamelijk slechtere huwlijks-
kansen door de afwijking aan het genitaal. Bijverschijnselen (obesitas,
cushing, e.d.) hebben beide groepen meestal niet. De zoutverlies-melsjes
vertonen iets meer lichamelijke compiicaties bij de CAH. De medicatie is
voor beide groepen geen probleem, en wordt voornamelijk door de moeder

verzorgd.

N.B. Op het ogenblik is de opnameduur en het aantal opnames beduidend
minder.
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Tabel 15, Profiel van de drie ziektebeelden van meisjes cp ziektevariabelen

Interview cuders: beleving ziekte zoutverlies 99 niet-zoutveriies 22 diabetes 29

ouders

symptomen die tot diaghose ziekte virilisatie + virilisatie + secund.

geleid hebben zoutverlies geslachtskenmerken

ieeftijd diagnose <1 jr 50% 1-5.6 jr 50% 1-5.6 jr
40% > 5.7 jr 50% »5.7 jr

geen medicatie gevolg voor kind

reactie moeder diagnose ziekte

reactie vader diagnose ziekte

frequentie poliklinische con-
troles begin ziekte

frequentie poliklinische con-
troies nu

leeftijd le ziekenhuisopname
duur le ziekenhuisopname

aantal ziekenhuisopnamen totaal
medicatie, wie zorgt ervoor?

leeftljd, waarop pat.zeif voor
medicatie zorgt

reactie medicatie

informatie aan anderen (familie/
broer/zus/buren/schoo!l /vrienden};
onvolledig = alleen ziek-zijn,
niet hormoonwerking

informatie aan patient zelf

gezinsuitbhreliding i.v.m.
erfelijkheid

is het kind een ander kind
gewcrden door de ziekte

heeft het kind minder kansen in
het leven door de ziekte

reactie patient poliklinische
controles

wat is het naarste voor patient
van poliklinische centroles

reactie zlekenhuisopname

probliemen door chronisch ziek
zijn: als baby
peuter/kleuter

schoalkind

100% zou daod
geweest zijn

zorg + paniek

zorg
212 maal per Jaar

4 t/m 11 maal per
jaar

<1 jaar
gem. 22 weken
gem. 11

moeder + pat.zelf

in alle leeft.fasen
geen problemen
buren/schoct/broer/
zus: onvolledig
familie/vrienden:
volledig
50% val.

geen kinderen

50% envel,

nee
50% Ja; 50% nee

in alle leeft,fasen
angst + gewoon

in alle leefr.fasen
nloedprikken

pos. als baby +
schooikind;, probl.,
als peuter

geen problemen

0% probl.; emot. +
opvoeding

70% probl. ;opvoed,
+ schooloprobl.

80% vermannelijking
20% wordt ziek

zorg

zaorg

b t/m 11 masl per
jaar

5 t/m 11 maai
jaar

per

1-6 jaar
gem. 3 weken
gem. 3

moeder + pat.zelf

in alle leefr.fasen
geen problemen

broer/zus 60% voiledig

familie 100% volledig
vrienden/school: on-
volledig

vaolledig

ziekte geen be-
Zwaar

nae
35% ja; 65% nee

als peuter: angst
scheolkind: gewoon

in alle leeft.fasen
bioedprikken

peuter + schoolkind
emotionele probl.

n.v.E.
80% probl:emot,

100% zou dood
geweest zijn

zorg + paniek
zorg/paniek/
emotioneel

35% 212 mazl
65% 4 t/m 11 maal
4 t/m 11 maal per
jaar

t-b jaar
gem. 0-5 weken
gem. &

patient zelf

7-11 jaar

vanaf peutertijd
minder strijd rot

alle categorieén
volledig

voliedig
geen kinderen

50% ja; 50% nee
70% ja

peuter: angst
schoolkind: gewoon

in alle leeft.fasen
bloedprikken

peuter + schoolkind
emotionele probl.

n.ov.t.
80% probl;emot. +
apvoeding

85% probliemot., opv.
+ schoolprobl.
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medische status, scoring onder-

zoekar

neveneffecten door medicatie »1 Jr geen geen geen

lichamelijke compl.{aant.ziektes 50% geen 70% geen 50% geen

dat kind er freq. bij heeft 50% 1 ziekte 30% 1 ziekte 25% 1,40% 2 ziektes
shock 50% Ja 50% nee nee 50% ja 50% nee

gewicht 55% te zwaar 65% te zwaar normaat

lengte 70% te klein 75% te groot 50% te klein 50% te groot
botleeftijd 40% »1jr achter 70% >1]r voor adequaaz

40% adequaat
20% »1jr voor

biologische rijping normaal 50% te vroeg normaa |
(pubertas praecox)

Yolgens de ouders met een zoutverlies-dochter heeft het chronisch ziek-
zijn van het kind in de baby~tijd géén invioed op de persoonlijkheids-
ontwikkeling in de zin van emoctionele~, opvoedings- of intelligentiepro-
blemen. Ook de ziekenhuisopnamen verlopen in die periode volgens de ouders
zonder problemen. Wel is de heift van de babies angstig voor de polikli-
nische controle met name het bloedprikken. In de peuter/kieutertijd zien
de ouders {50 %) emotionele- en opvoedingsproblemen door het ziek-zijn,
terwijl op de schoolleeftijd 70 % opvoedings- en intelligentieproblemen
ziet. De helft van de kinderen blijft in heide levensfasen angstig voor
het bloedprikken. De ziekenhuisopnamen geven wel problemen {emotionele) op
de peuterleeftijd, niet op de schoolleeftijd. De meeste niet-zoutverlies-
meisjes reageren op het ziek-zijn en de ziekenhuiscopnamen met emoticnele
problemen in de peuter/kleutertijd en de schoolleeftijd. In de peutertijd
reageren 21j meestal niet angstig op het bloedprikken, later als school-
kind vinden ze de controles gewoon.

Hoe verhouden zich nu de diabetes meisjes wat betreft de ziektevaria-
belen ten opzichte van de zoutverlies- en niet-zoutverlies-meisjes? Als
we kijken naar tabel 15 kunnen we globaal zeggen dat, wat betreft de Teef-
tijd waarep het kind chronisch ziek geworden is de diabetes-meisjes ver-
gelijkbaar zijn met de niet-zoutverlies-meisjes. Beide groepen worden op
oudere leeftiid,. peuter, kleuter of schoolkind pas geconfronteerd met het
ziek-zijn dan de zoutverlies-meisjes, die vanaf baby al ziek zijn. Ook wat
betreft leeftijd waarop de kinderen voor het eerst in een ziekenhuis worden
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opgenomen, duur van deze eerste ziekenhuisopname, het aantal ziekenhuisop-
namen, frequentie van polikliniek controles in de eerste jaren van het ziek-
zijn en een openheid ten opzichte van de buitenwereld (familie, vrienden,
buren, school) en het kind zelf komen diabetes-meisjes en niet-zoutverlies-
meisjes het meeste overeen. Wat de ernst van de ziekte betreft in de zin van
levensgevaar, shock, kansen voor het kind in het leven, en gezinsuitbrei-
ding, komen diabetes-meisjes meer met de zoutverlies-meisjes overeen. Hier-
bij vinden de ouders met een diabetes-kind vaker dat het kind minder kan-
sen in het leven heeft dan de zoutverlies-ouders. Tevens vinden de ouders
vaker dat het diabetes-meisje een ander kind geworden is door de ziekte.
Het injecteren met insuline is als wijze van medicatie zo verschillend van
de orale medicatie van de CAH-meisjes dat de groepen op dit punt niet ver-
gelijkbaar zijn. In de peuter/kleutertijd vertellen de ouders dat het
prikken veel strijd geeft, daarna is het erg akelig, maar geeft het geen
scenes meer. Het injecteren wordt meestal door de kinderen zelf gedaan,
terwijl de meeste kinderen tussen de 7 en 11 jaar hiermee beginnen (23 %
begint tussen 0 en & jaar, 12 % >12 jaar en 19 % prikt niet zelf). De
reactie op de ziekenhuiscpnamen van diabetes-meisjes is net als die van
zoutverlies-meisjes (peuter t/m schoolleeftijd emetionele problemen).

Ook de reactie op de polikliniek controles van diabetes-meisjes is ver-
gelijkbaar met die van niet-zoutverlies-meisjes (angst als peuter, later
gewoon). Net als de zoutveriies en niet-zoutverlies-meisjes vinden diabetes-
meisjes het bDloedprikken het akeligst van de polikliniek controles. Er 1is
bij zoutverlies-en diabetes-meisjes een tendens dat het wisselen van dokto-
ren in de peuter/kleutertijd ook onaangenaam is,terwijl in de schooileef-
tijd alleen het bloedprikken vervelend gevonden wordt van de polikliniek
controles(interpretatie van de resultaten is moeilijk door het kieine aan-
tal cases in de diverse leeftijdsfasen).Wat betreft de inviced van het chro-
nisch ziek-zijn op de ontwikkeling van het kind zijn ouders met een diabe-
tes~dochter minder optimistisch dan ouders met een CAH-dochter. Vooral in
de schoolleeftijd zijn ze minder optimistisch (85 % vindt dat er problemen
zijn door het chronisch ziek zijn en wel problemen ven emotionele, cpvoed-
kundige en intellectusle aard). Diabetes-meisjes hebben meer complicaties
bij hun ziekte dan CAH-meisjes. Wat betreft neveneffecten van de medicatie
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zijn de groepen slecht vergelijkbaar omdat de neveneffecten van diabetes

van geheel andere aard zijn dan die van CAH.

In tabel 16 geven we een profiel van de drie ziektebeelden {CAH-

zoutverlies, niet-zoutverlies en diabetes) bij meisjes op gedragsvariabelen.
De gedragsvariabelen hebben betrekking op de psychosociale ontwikkeTing

van de meisjes. Het profiel is gebaseerd op de frequentie verdelingen van

de gedragsvariabelen (zie bijlage 14). Ook hier geldt weer dat het gaat om
de beleving van dit gedrag deor de ouders en dat er géén exacte aantallen

worden gegeven maar een typering van de gedragsvariabelen.

Tabel 16. Profiel van de drie ziektebeelden van meisjes op gedragsvariabelen

2 zoutverlies variant

niet-zoutverlies

Omschrijving variabele CAH variant CAH 2 disbetes
Drinken als baby 50% goed 50% slecht goed goed

Eten nu normaai normaal 50% teveel
Persoonlijkheid baby positief positief positief
Motorische ontwikkeling normaal normaal normaal
Taalontwikkeling normaal normaal 60% va6r
Slapen nu 60% goed goed 60% goed
Zindelijkheid normaal 50% vroeg 50% vroeg
Bloot In huis rondlopen als nee nee 50% ja
peuter/kieuter

Bloot buiten rondlopen als nee nee 50% ja

peuter/kieuter
Sexuele vooriichting

Masturbatie als kleuter
en schooltkind

Hoeveel vriendjes nu
Sexe vriendjes nu
Sexe boezemvriend nu

Ruzie als kieuter/schoolkind

Geplaagd als kleuter/schoolkind

Stoeien als kleuter/schoolkind

vragen nlet, geen
informatie

niet

50% veel

3058, 4o%g, 303840
309d" + 60% geen
weinig

60% nooit

90% Teuk

vragen + informatie

niet

50% matig
s0%g, 503d + g
65% ¢

weinig

60% noait

70% lauk

vragen + informatie

niet

60% matig

15% &, 35% g, 502 S+o
2528, 25% 2 50% geen
welnig

50% nooit, 50% weinig
50% leuk
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Volgens de meeste ouders drinken meisjes met de zoutverlies- en
niet-zoutverlies variant van CAH en meisjes met diabetes als baby goed.
Bij de zoutverlies-meisjes geeft 50 % van de ouders aan dat het kind ook
slecht drinkt als baby. Het gaat hier om het drinken als baby nadat de
diagnose CAH gesteld is en de behandeling ervan ingesteld is, om het
slechte drinken door het zoutveriies uit te sluiten. Volgens de meeste
ouders eten zoutverlies-en niet-zoutverlies-CAH-meisjes nu goed, normaal,
terwijl bij de diabetes-meisjes door 50 % van de ouders wordt aangegeven
dat de kinderen te veel eten. [e meeste ouders beoordelen de persoonlijk-
heid van de baby als positief bij de drie groepen, dat wil zeggen het zijn
vrolijke, leuke kinderen. De motorische-en taalontwikkeling is naar de
mening van de ouders bij alle drie de groepen meestal normaal. Ouders met
een diabetes-kind vinden de taalontwikkeiing van hun dochter ijets vaker
voor (60 %). Bij diabetes-meisjes en meisjes met de niet-zoutverlies
variant van CAH is de zindelijkheidstraining naar de opvatting van de
ouders vroeg (50 %). Bij niet-zoutverlies-meisjes is deze training normaal.
STapen deen de kinderen goed volgens de ouders, alleen bij de zoutverlies-
en diabetes-meisjes sTaapt 30 % niet zo goed. Niet-zoutverlies- en diabetes-
meisjes vragen meestal volgens de ouders om sexuele voorlichting, die ze
ook krijgen van de ocuders. Meisjes met de zoutverlies variant van CAH
vragen meestal niet om sexuele voorlichtingen krijgen die meestal ook
niet. Masturbatie in de kleuter- en schoolleeftijd wordt door de oudeﬁs
niet gecbserveerd bij alle drie de groepen meisjes. Wat betreft het bloot
thuis en buitenshuis rondlopen van het kind als peuter/kleuter verschil-
Ten ouders met CAH-dochters van cuders met dochters met diabetes. De ouders
met de CAH-dochters laten hun kind meestal niet thuis of buitenshuis bloot
rondlopen,de ouders met de diabetes dochter doen dit in 50 % wel. Ruzie
als peuter/kleuter en scheolkind hebben de drie groepen meisjes naar de
mening van hun ouders weinig. Hetzelfde geldt voor het geplaagd worden;
de meeste CAH-meisjes worden nooit geplaagd, meisjes met diabetes worden
veelal weinig of nooit geplaagd. Stoeien vinden zoutverlies- en niet-zout-
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ver]ies-meisjes met CAH beide erg Teuk, terwijl diabetes-meisjes hier
volgens de ouders maar in 50 % van de gevallen erg positief tegenover
staan. Wat betreft het spelen met andere kinderen zijn er duidelijke ver-
schillen tussen de drie groepen. Meisjes met de zoutverlies vorm van CAH
spelen met jongens (30 %) meisjes (40 %) en meisjes en jongens (30 %) als
ze in de kleuter/schoolleeftijd zijn. Meisjes met de niet-zoutveriies vorm
van CAH spelen niet met alleen jongens; 50 % speelt met meisies en 50 %
met jongens en meisjes. Meisjes met diabetes spelen eveneens met meisjes
en jongens (55 %). De meeste meisjes met de zoutverlies variant van CAH
en meisjes met diabetes hebben weinig boezemvriendjes of vriendinnen.

Als ze wel een boezemvriend/vriendin hebben is dit bij de meisjes

met de zoutverlies variant van CAH een jongen, bij de niet-zoutverlies
meisjes en meisjes met diasbetes even vaak een jongen als een meisje vol-
gens de cuders.

5exe

In tabel 17 wordt weer een profiel gegeven van de ziektebeelden nu
alleen voor CAH-zoutverlies- en niet-zoutverlies-meisjes op beleving-sexe-
variabelen (zie bijlage 15 voor frequentie tabellen). Ouders met een zout-
verlies-dochter hebben meestal g&&n voorkeur voor een jongen of een meisje
voor de geboorte van hun kind. De helft van de ouders met een niet-zout-
verlies-dochter heeft wel voorkeur (voor een meisje). Terwijl ouders met een
diabetes-dochter voorkeur voor jongens en meisjes hebben (zie bijiage 15).

In tabel 18 is een overzicht gegeven van de aliereerste reactie
van moeders bij de geboorte van het kind (voor CAH-meisjes, zoutverlies-
en niet-zoutverlies- en diabetes-meisjes). We zien dan, dat moeders met
een zoutverlies-dochter de onduidelijkheid van het geslacht benadrukken
("ik riep het is een jongen, geen antwoord of wat is dat nou?"...) of de
afwijking aan het genitaal (“"het is een jongen met een plassertje dat niet
volgroeid is™ of ... "het was klein het mannelijke gedeelte"). Moeders
met een niet-zoutveriies dochter benadrukken het vrouwelijke gesTacht (bijv.
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"het is een meisje, een prachtige dochter", etc.) terwijl moeders met een
diabetes-meisje meer de gezondheid aangeven.

Hiermee ziet men bevestigd, wat in de litteratuur al gezegd wordt,
namelijk dat retrospectief de beleving gekleurd wordt door bepaalde ge-
beurtenissen.

Bij de zoutverlies-meisjes wordt 40 % eerst als jongens aangegeven.
Bij de niet-zoutverlies-meisjes komt dit slechts in &&n geval voor. Bij de
zoutverlies-meisjes is 60 % van de artsen bij de geboorte in twijfel over
de sexe van het kind, 20 % is zeker dat de baby een jongen is en 20 ¥ is
Zeker dat het kind een meisje is. Bij de niet-zoutverlies-meisjes is er
wat de artsen betreft bijna geen twijfel, de ouders zijn in 20 % van de
gevallen onzeker over de sexe van het kind. Bij de niet-zoutverlies-meisjes
komt de twijfel over de normaliteit van het genitaal pas veel later als het
kind secundaire geslachtskenmerken krijgt en de clitoris meer gaat groeien.
Twijfel aan de sexe van het kind is er echter niet. De ouders zijn meer in
twijfel over de sexe dan de artsen bij een zoutverlies-meisje (70 % twijfel,
20 % het is een meisje en 10% is zeker dat het kind een jongen is).

‘ De ouders met een zoutverlies-dochter zitten meestal Tang in twijfel
over de sexe van het kind {50 % wacht meerdere weken op de uitsiag) Voor
de ouders is dit een verschrikkelijke tijd. Zij gaan naar huis met =en
baby waar de sexe niet duidelijk van is en waarvan ook het genitaal af-
wijkend is (bijv."iedereen sprak over een meisje, iats niet goed met de
vagina, de vroedvrouw gaf het advies een jongens eneen meisjesnaam te
bedenken of ..."ik hoopte dat het een meisje was, ze kunnen er wel fets
afhalen niet iets bij maken). Bij 11 van de 13 meisjes met de zoutveriies
vorm van CAH wordt de diagnose CAH pas gesteld als het kind ziek wordt

en met spoed opgencmen mcet worden in het ziekenhuis. De angst om het

kind te verliezen komt dus pas nadat het kind ziek wordt (zie tabel 19).
Alle ouders die het kind als jongen hebben aangegever, hebben cok geboorte-
kaartjes rondgestuurd met de aankondiging van een zoon. Alle ouders vertel-
len hoe pijnlijk het is om deze sporen weer uit te wissen. Soms vragen zi]
de kaartjes terug, soms sturen ze nieuwe aan een kleine groep van familie
en goede vrienden. Drie ouders die het kind als meisje hebben aangegeven
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Tabel 19. Ontdekking diagnose CAH, reactie M genitaal bij geboorte, reactie M diagnose CAH, shock
en geboortekaartjes voor zoutverlies en niet-zoutverlies-meisjes met CAH

zoutverlies-meisjes

forciie fplseninanl pencrie M ciagone ok et
na $dg ziek,spugen,zag blauw zarg zorg shock geen
spugen,eten bleef er niet in zorg zorg shock ¢
diagnese direct gb paniek shock ¢
na 3 wk ziek, spugen zorg zorg shock I
na 10 dg ziek zorg zorg shock 4
na 6 wk uitgedroogd, naar zk paniek zorg shock s
kan niet plassen, ziek paniek paniek geen shock geen
ng 8 mnd om viril. naar zk gb paniek " 2
idem gb paniek " ¢

in couveuze ontdekt paniek paniek ' &
na 14 dg ziek paniek paniek " geen
wilde niet drinken, weigerde paniek paniek v ¢
de fles, na 10 dg naar zk

na 3 wk spugen, tobben, krampen, zorg zorg " &

veel huilen -—> zh.opname

niec-zoutveriies-maisjes

. . reactie M afw.genitaal reactie M diagnose shock/ geboorte-
dekk d .

ontdekking diagnose bi] geboorte CAH geen shock  kaartjes
beetje grote clitoris, gb zorg geen shock '}
ging groeien van 4-7 jr
te grote clitoris, 1dg na gb n " 5?.
geboorte
schaamhaar, clitorlis groter; gb " ' 2
5 jr
erq groot, haren op benen gb ' " g
okseihaar,11 jr
clitoris gaan groeien; gb " " $
i1 jr
bi] geb. erwtje, bloed in gb " " 9

luier, later ging het groeian
het stukje; 8 Jr

blj geboorte bloed in luier,later gb 2
grote clitoris + ontstoken; 3 jr

schaamhaar, breed gebouwd;5jr gb H " g
schaamhaar, groot, grof; + 7ir gb " " g
spugen, tobben,nsar zk;10 dg yb paniek " geen
bi} geboorte'hypospadie', later zorg zarg N g

sec. gesl.kenm.; & Jr
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nebben geen kaartjes rondgestuurd met het oog op eventuele sexeverandering.
Wat de naamgeving betreft: de kinderen die als jongen zijn aangegeven heb-
ben uiteraard eerst een jongensnaam gehad. De helft van de kinderen met de
zoutveriies variant van CAH wordt niet vernpemd. Een kind is naar een man
gernoemd. Twee ouders hadden een nazam bedacht die zowel in jongens- als
meisjesrichting te veranderen zou zijn in afwachting op de uitslag over de
sexe van het kind. De niet-zoutverlies-meisjes worden (op &&n kind na) alle
naar een vrouw vernoemd. Bij diabetes-meisjes wordt ook ruim de helft niet
vernoemd, de andere helft wordi naar een vrouw vernoemd.

Er is een verschil in reactie tussen ouders met een zoutverlies- en
niet-zoutverlies-dochter ten aanzien van de afwijking aan het genitaal {voor
de operatie van het genitaal). Bij ouders met een zoutverlies-dochter komt
angst (30 %),gewoon (40%), en bezorgd (30 %) even vaak als reactie voor,
terwijl ouders met een niet-zoutverlies-dochter voornamelijk met bezorgdheid
reageren (60 %) of angst (40 %), Gewoon vinden deze ouders het genitaal niet.
Ook ten aanzien van de operatie aan het genitaal is er verschil in bele-
ving van de ouders met een zoutverlies en met een niet-zoutverlies-dochter.
be helft van de ouders met de zoutverlies dochter is tevreden over de
operatie, de andere helft vindt het genitaal na operatie niet normaal
vrouwelijk. Alle ouders met een niet-zoutverlies-dochter vinden dat het
genitaal er niet normaal vrouwelijk uitziet na operatie. De leeftijd waar-
op de zoutverlies-en niet-zoutverlies-meisjes zijn geopereerd verschilt
nauwelijks. Het merendeel van beide groepen (60 %) wordt tussen de
1 en 6 jaar geopereerd, bij de zoutverlies-meisjes is 17 % beneden het
le levensjaar geopereerd. De operatie heeft bij 25 % van de zoutverlies-
en 40 % van de niet-zoutverlies-meisjes op een leeftijd boven de 6 jaar
plaats gevonden. Dus hoewel de zoutverlies-meisjes alle vroeg gediagnosti-
seerd worden, worden zij toch niet alle op baby leeftijd al geopereerd.

De helft van de ouders met een zoutverlies-dochter beschrijft het ge-
nitaal van het kind in meer mannelijke termen waarbij de nadruk op penis
Tigt (bijv."heel klein penisje vastgegroeid aan het onderlichaam, of "leek
op dat van een jongetje, plassertje en zakje zag je niet zitten"... zie
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tabel 20}, In 40 % van de gevallen worden mannelijke en vrouwelijke ter-
men voor het genitaal gebruikt {twijfel) (bijv. "iets van een jongetje

zat er tussen in, klein stukje van een penisje", of "opgezette schaamlippen,
clitaris groot, gaatje er onder, penisje"}. Bij de niet-zoutverlies-meisjes
komt ook in 40 % twijfel voor, terwijl in de rest van de gevallen het geni-
taal als voliedig vrouwelijk beschreven wordt (bijv. "niet mooi", “"te
groot", “"gewoon").

De scoring van het genitaal in graden van Prader volgens de kinder-
artsen {Prader objectief) is bij zoutveriies-meisjes: 30 % Prader 2, 20 %
Prader 3 en 50 % Prader 4; bij niet-zoutverlies-meisjes 70 % Prader 2, 10 %
Prader 3, 20 % Prader 4. Dus zowel bij de ouders als de kinderartsen worden
de zout-verlies-meisjes als sterkergeviriliseerd beschreven dan de niet-
zout-verlies-meisjes.

In tabel 21 wordt een profiel van de drie ziektebeelden gegeven van
Jjoengens op ziektevariabelen. De freguentie tabellen van de ziektevariabe-
Ten waarop het profiel gebaseerd is worden in bijlage 16 gepresenteerd.

Over het algemeen zijn de verschilien en overeenkcmsten tussen zout-
en niet-zoutverlies-jongens vergelijkbaar met die van zout- en niet-zout-
verlies -meisjes. Dus ook hier zijn de zoutverlies-jongens al vanaf de
geboorte ziek en wordt de ziekie ook gediagnostiseerd op grond van ziek
worden van het kind (zoutgebrek). terwijl bij de niet-zoutveriies-jongens
pas later de diagnose gesteld wordt. Bovendien wordt de diagnose bij deze
kinderen niet op grond van ziek worden gesteld, maar op grond van de ont-
wikkeling van secundaire geslachiskenmerlken. Ook de zoutverlies-jongens
worden vaak in het ziekenhuis opgenomen, de eerste opname duurt lang, de
poliklinische controles zijn frequent, 60 % van de kinderen is in shock ge-
weest en de ouders vrezen voor het leven van het kind. De meeste ouders
witlen g&én kinderen meer nu ze weten dat de ziekte erfelijk is. Ze vinden
meestal dat het kind een ander kind geworden is door de ziekte en ze zijn
vaak van mening dat de kansen in het leven van hun zoon beperkt worden door
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Tabel 21.

Profiel van de drie ziekte~beelden van jongens op ziekte-variabelen

Interview ouders: beleving ziekte
ouders

zoutverlies &8

niet-zoutverlies &g

diaberes 49

symptomen die tot diagnase ziekte
geleid hebben

leeftijd diagnose

géén medicatie gevolg voor kind
reactie moeder diagnose ziekte
reactie vader diagnose ziekte

frequentie polikl.contr.begin ziekte

frequentie potikl.contr,
leeftijd te ziekenhulsopname
duur 1e ziekenhuisopname
aantal ziekenhuisopnamen totaal

medicaties, wie zorgt ervoor

leeftijd waarop pat.zelf v.med.zorgt

reactie medicatie

informatie anderen/familie,broer,
zus/buren,schoo],vrlenden)voiladigz
alleen ziek zijn géén hormoonwerking

informatie aan patient zelf over
ziekte

gezinsuithbreiding ivm. erfelijk-
heid

is het kind een ander kind gewor-
den deoor de ziekte

neeft het kind minder kansen
leven door de ziekte

in het
reactie pat.poliklinische controles

wat is voor pat. het naarste van
de poliklinische controles

reactie ziekenhuisopname

problemen door chronisch ziek-zijn:
als haby
als peuter/kleuter
als schoolkind
als schoolkind

zoutgebrek

<1 jaar

80% zou dood gew.
zijn

zorg/paniek

zorg/paniek

} 12 maal p.jr,

4 t/m 11 maal p.jr.
<1 jaar

70% 12 wk

70% 2-10

moeder of ande~
ren

in alle leeft.
fasen geen probl.
alle categorién
5o% onvolledig
50% volledig

volledig

70% geen kinde~
ren

70% s
70% Ja

in alle leeft.
fasen angst

bloedprikken

positief 50%
emotionesl 50%
vooral als peuter

% geen prob)

% emot.opvoed.
schooiprobl.

5 emot.opvoed.

schoolprobl.

sacundaire geslachts-

kenmerken
1-5.6 jaar

65% hormoonwerking,
35% zou dood gew.zijn

zéry
emotioneel

L o¢/m 11 maal p.jr.

4 t/m 11 maal p.jr.
<1 jaar

50% 0-2 wk

50% 2-6 wk

anderen

in alle teeft.fasen

geen probl.

alte caterogién
50% onvolledig
50% voliedig

volledig

20% ziekte geen
bhezwaar

nee
nee

vanaf peuter angst
+ gewoon

als peuter niets,
later bloedprikken

positief 50%
emotioneel 50%

n.v.t
60% emot.

80% emot. + cpvoed.

spec.voor diab.

{-5.6 jaar

100% zou dood gew.
zi[n

zorg/pafiek

zorg/paniek

60% & t/m 11
30% 212 x p.Jr.

b t/m 11 maal p.jr.
50% 1-33ir;30% 4-7 jr
70% 34 wk
70% 2-6 wk

patient zelf of
mneeder

7-11 Jr

vanaf peuter min-
der strijd = rot

volledig atle
categori&n

volledig

60% g£én kinderen

vanaf peuter
FEWOCH

vanaf peuter
niets

emotioneel}
peuter,positief;
schoolkind

nov.t.
50% opvoed.

70% emot,opvoed,
schoolproblemen

medische status: scoring onderzoeker

neveneffecten door medicatie > 1 jr

lichamel.compl. (aantal zisktes dat
kind er frequent bij heeft)

shock
gewicht

iengte
botteeftijd

biclogische rijping

geen
obesitas
geen

ja, 40% nee
70%
40%
30%

50% >1jr achter
30% > 1jr voor

te zwaar

te kiein
te groot

70% normaal

geen

50% geen

nee
80% te zwaar

50% te klein
>1]r voor

70% te vroeg

geen

30% geen
70% wel

nee
normaal

narmnaal

S0%»V]r achter
50% adeg.v.leeft,

80% onbekend
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de ziekte. Ook vinden de meeste ouders dat het kind op de poliklinische
controles en ziekenhuisopnamen reageert met emotionele problemen vooial in
de peuter/kleutertijd. Door het chronisch ziek-zijn zijn er volgens de
ouders met de zoutverlies-zoon in alle Tevensfasen problemen van emotioneie,
opvoedkundige en intellectuele aard (80 %).

De niet-zoutverlies-jongens worden minder vaak cpgenomen in het zieken-
huis, de eersie ziekenhuisopname duurt korter, de poliklinische controles
zijn minder freguent, de ouders zijn niet bang voor Tevensgevaar bij het
kind, de jongens zijn niet in shock geweest, en de meeste ouders vinden dat
de ziekte géén bezwaar is om het gezin eventueel uit te breiden. Zij vinden
tevens dat het kind niet een ander kind is geworden door de ziekte en dat
het kind niet minder kansen in het ieven heeft door de ziekte. In reacties
op de ziekenhuisopname, poliklinische controles en invloed van de ziekte
op de ontwikkeling van het kind verschillen zoutverlies- en niet-zoutverlies

jongens weinig. Beide groepen worden ook beneden het le levensjaar al in
een ziekenhuis opgenomen. De medicatie geeft bij beide groepen géé&n pro-
blemen, de meeste CAH-ouders zijn ten aanzien van familie, vrienden en
broers en zusters van de patient onvolledig in de voorlichting over de
ziekte, de kinderen zelf zijn meestal wel volledig op de hoogte van hun
aandoening. CAH-ouders hebben nog nooit voordat hun kind ziek werd van
de ziekte gehoord en beide groepen kinderen vindt het bloedprikken het
naarste van het poliklinische bezoek.

Als we nu kijken naar verschillen tussen CAH-jongens en CAH-meisjes
zien we dat de meeste vaders met een CAH-zoon {zout- en niet-zoutverlies)
heftiger reageren op de diagnose van hun kind dan de meeste vaders met
een CAH-dochter. Ten aanzien van de moeders is dit sexe verschil er niet
of dit nu een zoon of een dochter is, ouders vinden de ziekte voor een zout-
verlies-kind erger dan voor een niet-zoutverlies-kind. De meeste ocuders met
een zoutverlies-zoon vinden ook dat er meer problemen docr het chronisch
ziek-zijn zijn dan ouders met een zoutverlies-dochter. Tevens vinden zij
vaak dat de zoutverlies-zoon minder kansen in het leven heeft dan de zout-
verlies-dochter. Ook ten aanzien van de reacties van het kind op de ziekte
zien we deze tendens. Volgens de ouders met een zoutverlies-zoon reageren
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de kinderen emotioneler op de ziekenhuisopnamen en poliklinische bgzoeken
dan ouders met een zoutverlies-dochter. Het 1ijkt of ouders met een CAH-
zoon de ziekte als ernstiger en ingrijpender voor het kind en zichzelf
beleven dan ouders met een CAH-dochter.

Bij de diabetes-jongens, zien we dezelfde trend als bij de meisjes
mat diabetes. Oogk hier zijn de diabetes-jongens wat betreft de leef-
tijd van de diagnesestelling, duur le ziekenhuisopname en frequentie
poliklinische controles vergelijkbaar met niet-zoutverlies-jongens. Wat
de ernst van de ziekte betreft in termen van reactie van de ouders op de
diagnose, levensgevaar, shock, kansen in het Teven, verandering van het
kind door de ziekte en gevolgen van de ziekte voor de gezinsuitbreiding,
zijn de diabetes-jongens meer vergelijkbaar met de zoutverlies-jongens.
Ook hier is het injecteren als vorm van medicatie zo verschillend van
de orale medicatie, dat de groepen niet vergelijkbaar zijn. Net als bij
de diabetes-meisjes geeft het spuiten in de peuter/kleutertijd veel strijd,
later wordt het meer als erg naar ervaren, maar zijn er geen scenes meer,
De diabetes-jongens prikken meestal zelf en beginnen hier rond 7 - 11
jaar mee. Diabetes is een ziekte die bij de ouders wel bekend is voordat
"het kind het krijgt.De voorlichting aan vrienden, familie, buren, school,
broers en zusters van de patient en de patient zelf is volledig open. Er
is een tendens dat diabetes-jongens iets minder emotioneel reageren op
ziekenhuisopnamen en poliklinische controles dan CAH-jongens. Als peuter/
kleuter zijn er iets minder problemen door het chronisch ziek-zijn, als
schoolkind zijn er emotionele-, opvoedkundige- en schooloreblemen (70 %).

In tabel 22 geven we een profiel van de drie ziektebeelden nu voor
de gedragsvariabelen (zie bijlage 17 voor frequentie tabellen). Als baby
drinken CAH-jongens en jongens met diabetes volgens hun ouders meestal
goed. De ouders vinden nu dat de kinderen geneigd zijn te veel te eten
{50 % voor alle groepen). Van de ontwikkeling van de taal en de zinde-
1ijkheidstraining vinden de meeste ouders dat deze normaal verlopen 1is.
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Quders met een diabetes-jongen vinden vaker dat hun kind v8ér is in moto-
rische ontwikkeling. Bij de CAH-jongens is de motorische ontwikkeling
volgens de ouders normaal verlopen. De meeste ouders beschrijven de per-
soontijkheid van hun kind ais baby positief dat wil zeggen, vrolijk, lief,
leuk kind, huilt niet veel. Alle kinderen slapen naar de mening van hun
ouders goed. De meeste niet-zoutverlies-jcngens vragen minder om sexuele
voortichting en krijgen minder sexuele voorlichting dat de meeste diabetes
en zoutverlies-jongens. Bij de niet-zoutveriies-jongens vertellen de cuders
ook dat het kind als kleuter niet gemasturbeerd heeft (85 %). Masturbatie
wordt door ouders van zoutverlies-en diabetes-jongens wel waargenomen in

de kleutertijd (75 en 80 %}. De meeste ocuders met een CAH-jongen laten hun
zoontje niet in huis bleot rondlopen, ouders met een diabetes-zoon doen

dit vaker wel. Buitenshuis Tlaten alle drie de groepen puders hun kinderen
-niet vaak bicot rondlopen {in de peuter/kleutertijd). Dit betekent dat
ouders met een diabetes-zoon terughoudender zijn in het bloot buitenshuis
danbinnenshuis rond laten Topen van hun peuter/kleuter. Met vriendjes spelen
alle drie de groepen jongens vaak, maar boezemvrienden hebben zij niet
veel. Zoutverlies-en niet-zoutverlies-jongens spelen met Jongens, terwiji
'jongens met diabetes ook met jongens én meisjes spelen. Volgens de ouders
hebben zoutverlies-jongens vaak ruzie (60 %#); niet-zoutverlies-en diabetes-
Jjongens hebben weinig ruzie. Geplaagd worden géén van de drie groepen naar
de mening van hun ouders. Stoeien als kleuter/schoolkind vinden de meeste
jongens met diabetes en de zoutverlies variant van CAH erg leuk, terwijl
het niet-zoutveriies-jongens dit veelal niet zo prettig vinden volgens

hun ouders.

6.5. Vervolg exploratie data-analyse; relatie genderscore, ziektevaria-

belen, gedragsvariabelen, beleving-sexe-variabelen

6.5.1, Ziektevariabelen bij CAH-meisjes

We zullen nu verder gaan exploreren of de verschillen tussen zoutver-
lies-en niet-zoutverlies meisjes wat betreft ziektevariabelen ook ver-
schillen geven in genderscore. In tabel 23 wordt cen overzicht gegeven
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van de ziekte-variabelen die verschillen geven in genderscore van CAH-
meisjes (voor grootte genderscore en t-waardes, zie bijlage 13).

Lager scoren CAH-meisjes waarvan de diagnose CAH op grond van virilisatie
kenmerken en zoutverlies is gesteld, de Teeftijd van de diagnose CAH beneden
het le levensjaar is gesteld, de kinderen zonder medicatie volgens de
ouders dood waren geweest, de Teeftijd waarop het kind voor het eerst in
een ziekenhuis opgenomen is beneden het eerste levensjaar is, de duur

van die le opname meer dan 10 weken is, de voorlichting van de cuders

aan het kind zelf en de broers en zusters over de CAH onvolledig is geweest,
de frequentie van de poliklinische controles meer dan 12 maal per jaar waren
in het begin van de ziekte, de kinderen in shock zijn gewsest en de ouders
géén kinderen meer wilden nadat ze wisten dat de CAH een erfelijke ziekte
is dan meisjes waar de diagnose op grond van virilisatie kenmerken is
gesteld, de diagnose tussen het le en 6e levensjaar is gesteld, de ouders
menen dat het kind zonder madicatie zou vermannelijken, de leeftijd van

de le ziekenhuisopname tussen het le en het 4e levensjaar ligt, de duur
van die opname 0 t/m 2 weken is geweest, de ziekte volledig is mede-
gedeeld aan de patient zeif en de broers en zusters van de patient,

de frequentie van de poliklinische controles aan het begin van de ziekte

4 t/m 11 maal per jaar is geweest, de kinderen niet in shock zijn ge-
weest en de ouders de erfelijkheid van CAH geen beletsel vinden voor
gezinsuitbreiding. Al deze genoemde verschillen corresponderen groten-
deels met verschillen tussen zoutverlies- en niet-zoutverlies-meisjes,
waarbij de eerste groep op die variabele lager scoort op de Sophiatest

dan de tweede groep. Dit kunnen we zien door de frequentie tabellen van

de ziekte-variabelen die verschillen tussen zoutverlies- en niet-zout-
verlies-meisjes aangeeft te bestuderen. We kunnen dit verschil ook con-
stateren uit de varjantie analyse (ANOVA, SPSS 1970, blz. 398) die is
uitgevoerd op de variabele zoutverlies/nietzoutverlies en de ziekte-
variabeles van tabel 23. Alle combinaties van de zoutverlies/niet-zout-
veriies variabele met de andere ziekte-variabelen geven niet meer dan

44 % verklaring van de variantie in genderscore. Deze 44 % geeft de
variabele zoutverlies/niet-zoutverlies alleen ook. Alleen de variabele
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in shock geweest/niet in shock geweest geeft een 52 % verklaring van de
genderscore samen met de zoutverlies/niet-zoutveriies variabele.

Als we binnen de groep CAH-meisjes met zoutverlies kijken naar varia-
belen die de variantie in genderscore kunnen verklaren, zien we dat er 3
variabelen zijn, namelijk: de variabele in shock geweest/niet in shock ge-
weest, variabele reactie van de moeder op de diagnose en variabeie pro-
blemen door chronisch ziek-zijn ap de schoolleeftijd (zie tabel 24 en bij-
lage 19). Lager scoren dan zoutverlies-meisjes die in shock zijn geweest,
waarvan de moeder op de diagnose CAH met zorg/verdriet reageerde en waar-
van de meisjes volgens de ouders gé&n problemen hebben door het chronisch
zigk-zijn in de schoolleeftijd ten opzichte van zoutverlies-meisjes die niet
in shock zijn geweest, waarvan de moeder op de diagnose CAi met paniek
reageerde en waarvan de meisjes volgens de ouders wel problemen hebben door
het chronisch ziek-zijn.

Tabel 24. Verschillen in gemiddelde genderscore voor CAH-zcoutverlies meisjes
op ziektevariabelen

Antwcord variabele richting ver- Antwoord variabele

schil gend.
reactie moeder op diagnose gend.zout- reactie moeder op diagnose
CAH van zoutverlies 2 is verlies 2<: CAH van zoutverlies Q is
zorg/verdriet paniek ‘
in shock geweest gend.zout- niet in shock geweest

verlies gc

geen problemen door chronisch  gend.zout- wel problemen door chronisch
ziek-zijn van zoutverlies ¢ verlies ¢< ziek-zijn van zoutverlijes 2
op schoolleeftijd cp schoolleeftijd

Bij de meisjes met diabetes zijn er 4 variabelen die esen verschil
geven nameldjk:

i

reactie vader op diagnose diabetes,

reactie diabetes meisje op schoolleeftijd ten aanzien van injecteren,

problemen door chronisch ziek-zijn op schoolkind-leeftijd,
teeftijd le ziekenhuisopname (zie tabel 25 en bijlage 20).
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Tabel 25. verschillen in gemjddelide genderscore

op ziektevariabelen

voor diabetes-meisjes

Antwoord variabele

richting ver-

Antwoord variabele

schii gend.
reactie vader op diagnose genderscere reactie vader diagnose
diabetes zorg/verdriet diabetes $~< diabetes paniek
reactie diabetes kind op genderscore reactie diabetes kind op
schocolkind leeftijd;injecteren diabetes ? < schoolkind leeftijd;injecte~
= rot, géén scenes ren = strijd
geen problemen door chronisch  genderscore wel problemen door chronisch
ziek-zijn op schoolkind Teef- diabetes 2«( ziek-zijn op schoolkind leef=-
tijd tijd
]eef?ijd le ziekenhuisopname genderscore leeftijd le ziekenhuiscpname
<1 jr diabetes o >7gr

Meisjes met diabetes waarvan

- de vader op de diagnose diabetes reageerde met zorg/verdriet,

- waarvan het kind zelf op de schoolleeftijd volgens de cuders reageerde

met rot, geen scenes op het inspuiten,

- waarvan het kind volgens de ouders door het chronisch ziek-zijn op de

schoolleeftijd géén probiemen heeft en
- die beneden het le levensjaar in een ziekenhuis voor de le keer werden

opgenomen,

scoren Tager (mirder meisjesachtig) dan:

meisjes met diabetes,

- waarvan de vader op de diagnose met paniek reageerde,
- waarvan het kind volgens de ouders op de schoolleeftijd met strijd

reageerde op het injecteren,

- waarvan het chronisch ziek-zijn volgens de cuders wel problemen geeft op
de schoolleeftijd en

- die oguder dan 7 jaar waren toen ze voor het eerst in een ziekenhuis wer-

den opgenomen.
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Binnen de groep diabetes-meisjes geven deze 4 variabelen elk apart rond de
30 % verkiaring van de variantie in genderscore. De leeftijd van de le
ziekenhuisopname en de problemen op de schoolleeftijd deor het chronisch
ziek-zijn geven samen 50 % verklaring van de variantie in genderscore.

6.5.3. Ziektevariabelen en zieke meisjes (CAH-meisjes en diabetes-meisjes)

Daar we een verschil hebben gevonden tussen zieke meisjes (CAH +
diabetes) enerzijds en controle meisjes anderzijds, is het van belang in de
groep zieke meisjes te kijken naar variabelen die met dit verschil in
genderscore samenhangen. De leeftijd waarop het zieke meisje voor het eerst
in een ziekenhuis opgenomen is geweest geeft binnen de hele groep meisjes
een verschil in genderscore. Dit geldt zowel voor de verschillende leef-
tijdscategorieén als voor de variabelen in continue vorm. De correlatie
(product moment correlatie) van de leeftijd waarop het zieke meisje voor

leeftijd 1% ziekenhuisopname

(in jaren]
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Fig. 6. Correlatie van de leeftijd 12 ziekenhuisopname met de
genderscore voor CAMH-zoutverlies [n=14). CAH-niet zoutverlies
{n=8] en diabetes-meisjes (n=26)
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het eerst is opgenomen geweest in een ziekenhuis met de genderscore is
0.51. Hoe jonger het zieke meisje wordt opgenomen in het ziekenhuis, hoe
lager de genderscore (hoe minder meisjesachtig ze scoort) zie fig. 6.

In fig. 6 zien we dat het voornamelijk de meisjes met de zoutverlies
variant van CAH zijn die beneden het eerste levensjaar in een ziekenhuis
opgenomen worden voor de eerste keer en die het laagste scoren op de
Sophiatest. Echter ook meisjes met diabetes die beneden het eerste levens-
jaar opgenomen worden scoren lager dan meisjes met diabetes en niet-zout-
verlies-meisjes die later opgenomen worden in een ziekenhuis. Men zou

verwachten dat de leeftijd waarop de diagnose gesteld is ook gerelateerd
is aan de genderscore. Immers om die reden hebben we meisjes met diabetes

genomen waarbij de diagnose zo jong mogelijk is gesteld, Echter er is géén
correlatie van betekenis tussen de leeftiid van diaghose stellen en de
genderscore bij diabetes-maisjes (r = 0.23).
Binnen de hele groep zieke meisjes geven de variabele zoutverlies/
niet-zoutveriies en de variabele: leeftijd le ziekenhuisopname samen
68 % verklaring van de variantie in genderscore.
Conclusie: Binnen de groep zieke meisjes zijn de variant van CAH waartoe
' het kind behoort en de leeftijd waarop het kind voor het eerst
in een ziekenhuis is opgenomen geweest het meest bepalend
voor de variantie in genderscore.

Samenvatting: relatie zjektevariabele en genderscore bij CAH- en diabetes-

meisjes

De verschuiving van de genderscore van de CAH-meisjes naar de jongens-
kant 1ijkt in eerste instantie bepaald te worden door de variant van CAH
waartoe het meisje behoort. De meisjes met de zoutverlies variant scoren
minder meisjesachtig dan de meisjes met de niet-zoutverlies variant van
CAH, waarbij het verschil zoutverlies/niet-zoutverlies bovendien verbonden
is met de volgende variabelen: diagnose CAH, leeftijd diagnose CAH, géén
medicatie, gevolgen voor het kind?, leeftijd le ziekenhuisopname, duur le
ziekenhuisopname, voorlichting patient en broer/zus over CAH, freguentie
poliklinische controies bij begin van ziekte, shock, en gezinsuitbreiding
in verband met erfelijkheid.
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Binnen de groep meisjes met de zoutverlies variant van CAH scoren meisjes
die in shock zijn geweest, waarvan de moeder zich herinnert dat ze op

de diagnose CAH reageerde met zorg/verdriet en die geen problemen hebben

op de schoolleeftijd door het chronisch ziek-zijn minder meisjesachtig

dan zoutverlies-meisjes die niet in shock geweest zijn, waarvan de moeder
op de diagnose met paniek reageerde en waarvan het kind wel problemen
heeft dogr het chronisch ziek zijn op de schoolleeftijd.

Binnen dz groep meisjes met diabetes scoren ook de meisjes die geen pro-
blemen in de schoolleeftijd hebben minder meisjesachtig dan die wel pro-
blemen hebben door het chronisch ziek-zijn. Tevens scoren de diabetes-
meisjes waarvan de vader met zerg/verdriet op de diagnose diabetes reageer-
de en die op de schoolleeftijd met rot, vervelend reageerde op het injec-
teren minder meisjesachtig dan diabetes-meisjes waarvan de vader met paniek
op de diagnhose reageerde en waar het kind met strijd reageerde op het
injecteren. Yoor de hele groep zieke meisjes geldt dat hoe jonger het
meisje voor het eerst in een ziekenhuis wordt opgenomen hoe minder meis-
jesachtig zi]j scoort.

Van alle gedragsvariabelen geven alleen de variabelen "vriendjes" en
"boezemvriend" verschillen in genderscore bij CAH-meisjes. In tabel 26
(voor volledige gegevens zie bijlage 2la) zien we dat CAH-meisjes die met
jongens spelen {vriendjes hebben) lager (minder meisjesachtig) scoren
dan CAH-meisjes die met jongens en meisjes spelen. CAH-meisjes die alleen
met meisjes spelen verschillen niet van kinderen die met jongens spelen of
met jongens en meisjes spelen. Nu zien we in tabel 26, bijlage 21d, dat de
kinderen die met jongens spelen, de meisjes met de zoutverlies variant van
CAH zijn en dat deze groep het meest naar de jongenskant scoort, De groep
meisjes die vriendjes en vriendinnen hebben bestaat uit zoutverlies-en niet-
zoutverlies-meisjes met CAH. Dus het verschil tussen de groep CAH-meisjes
die vriendjes heeft en die vriendjes en vriendinnen heeft is niet alleen
een zoutverlies - niet-zoutverlies verschil.
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Het verschil in gemiddelde genderscore tussen CAH-meisjes die een
boezemvriend en een boezemvriendin hebber, hangt samen met een zoutverlies/
niet-zoutverlies verschil. Variantie analyse (ANOVA) van de variabele zout-
verlies/niet-zoutverlies met de variabele "vriendjes" geeft 62 % verklaring
van de variantie in genderscore. De variabele boezemvriend met de variabele
zoutverlies/niet zoutverlies geeft 45 % verklaring van de variabele in gen-
derscore. Deze voegt dus niets toe aan de informatie die we al hadden, name-
1ijk dat zoutverlies-meisjes minder meisjesachtig scoren dan niet-zoutver-
Ties-meisjes.

Bij de meisjes met diabetes scoren de meisjes die met jongens spelen
lager dan die met meisjes spelen. Diabetes-meisjes speten ook met jongens
en meisjes, maar zij verschillen in genderscore nriet van de groep meisjes
die met jongens spelen (zie bijlage 21b). De variabele "vriendin" geeft
bij de meisjes met diabetes 24 % verklaring van de variantie in gender-
score.

Tabel 26. Verschillen in gemiddelde genderscore voor CAH-meis]es,
CAH-meisjes met zoutverlies, diabetes-meisjes en CAH+diabetes-
meisjes op gedragsvariabelen

Antwoord variabele richting verschil gend. Antwoord variabele
vriendjes nu gend. CAH 9-( vriendjes + vriendinnen
nu

boezemvriend gend. CAH $<: boezemvriendin
vriendjes nu gend. CAH g+ zoutver].< wvriendjes + vriendinnen
vriendjes nu gend. diabetes ¢ < vriendinnen nu
vriendjes nu gend. diab, + CAH o < vriendjes + vriendinnen
vriendjes nu gend. diab. + CAH p < vriendinnen nu

boezemvriend nu gend. diab. + CAH 9L boezemvriend
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Kijken we nu naar de hele groep zieke meisjes dan zien we dat de zieke
meisjes die met jongens spelen lager scoren dan de zieke meisjes die met
jongens én meisjes spelen. Voor de variabele boezemvriend nu geldt ock dat
zieke meisjes met een boezemvriend Tager scoren dan zieke meisjes met een
boezemvriendin. De groep zieke meisjes die met jongens spelen bestaat bij
beide variabelen uit meisjes met de zoutverlies variant van CAH en diabetes-
meisjes. De niet zoutverlies meisjes spelen niet met jongens en hebben
geen jongen als boezemvriend. In de hele groep zieke meisjes geeft de
variabele vriendjes met de variabele zoutverlies/niet-zoutverlies 52 %
verklaring van de variantie in gender score, de variabele "boezemvriend"
samen met de variabele zoutverlies/niet-zoutverlies 53 % verklaring van de
variantie in genderscore.

Conclusie: Zieke meisjes (d.w.z. meisjes met diabetes en meisjes met de
zoutverlies variant van CAH) die "vriendjes" hebben of een
"boezemvriend" hebben sceren minder meisjesachtig dan zieke
meisjes die met alleen meisjes spelen, met meisjes &n jongens
spelen of een boezemvriendin hebben.

Lager (zie tabel 27 en bijlage 22} scoren meisjes die als Jongen zijn
aangegeven, die naar niemand vernoemd zijn, waarvan de arisen en ouders
twijfelen aan de sexe van het kind, waar de ouders het genitaal als "penis"
beschrijven en de ouders de operatie aan net genitaal als geslaagd beschou-
wen ten opzichte van meisjes die als meisje aangegeven worden, die naar een
vrouw vernoemd worden, waarvan de ouders niet twijfelen aan de sexe, waar-
van de ouders het genitaal als gewoon beschrijven en waarvan de cuders de
operatie als niet geslaagd beschouwen. Het verschil tussen de twee groepen
is een verschil tussen zoutverlies en niet-zoutverlies-meisjes. Variantie
analyse (ANOVA) geeft voor deze variabelen samen met de zoutverlies/niet-
zoutverlies variabele niet meer verklaring van de variantie in gender-
score dan de variabele zoutverlies/niet-zoutverlies alleen ( + 40 %).

Alleen variabelen “vernceming" en "aangifte Burgelijke Stand" geven
elk apart, maar samen met de variabele zoutverlies/niet-zoutverlies meer
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Tabel 27. Verschillen in gemiddelde genderscore op variabelen
"beleving ouders sexe' voor CAH-meisjes

twijfel arts sexe kind bij gend. CAH $<: geen twijfel arts sexe kind = g
geboorte bij geboorte

twijfel ouders sexe kind gend. CAH'$<: geen twijfel arts sexe kind = Q
bij geboorte bij geboorte

sexe aangifte Burgelijke gend. CAH $‘< sexe aangifte Burgelijke

Stand = o' Stand = g

verncemd naar niemand gend. CAH < vernoemd naar vrouwelijk persoon
beschrijving genitaal voor gend. CAH 2< beschrijving genitaal voor opera-
operatie in termen van tie als *'gewoon' (Prader Subjec-
"penis!' {Prader Subjectief) tief)

resultaat operatie genitaal gend. CAH 2 < resultaat operatie genitaal vol-
volgens moeder ''normaal'f gens moeder ''niet normaal'!

resul taat operatie genitaal gend. CAH 3 < resultaat operatie genitaal vol-
volgens vader "normaal gens vader "niet normaal

Tabel 28, Gemiddelde genderscores die niet verschillen op variabelen
"beleving cuders sexe'' voor CAH-meisjes

voorkeur sexe = o v6r ge- gend. CAH ¢= voorkeur sexe = ¢ v8&r geboorte
bocrte

duur twijfel % weken gend. CAH o= duur twijfel £ 1 week

reactie moeder genitaal gend. CAH 9= reactie moeder genitaal voor
voor operatie = angst operatie = gewoon

Prader Dbjectief = 4 gend, CAH 9= Prader Objectief = 2

leeftijd operatie 1-6 jr gend. CAH o = leeftijd operatie »6 jr

Takel 29. Verschillen in gemiddelde genderscore op variabelen
"beleving ouders sexe' voor CAH-zoutverlies-meisjes

sexe aangifte Burgelijke gend. CAH- sexe aangifte Burgeli jke
Stand = o' zoutverl, gtﬁ Stand = ?
vernoemd naar njemand gend. CAH- verncemd naar vrouwelijk

zoutvert, $<: persoon
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dan 45 % verklaring van de variantie in genderscore {resp. 62 % en 68 %).

Als we de groep zoutverlies-meisies bekijken dan zien we dat beide
variabelen ook binnen de groep zoutveriies-meisjes verschillen in gender
score geven. Dus meisjes met de zoutverlies variant van CAH die door de
ouders niet vernoemd worden en meisjes die als jongen eerst bij de Burge-
1ijke Stand worden aangegeven scoren minder meisjesachtig dan zoutveriies-
meisjes die naar een vrouw vernoemd worden en die direct als meisje zijn
aangegeven. De twee groepen zijn niet identiek dat wil zeggen, 3 van de 5
Kinderen die als baby als jongen zijn aangegeven zijn niet vernoemd, &én
is er naar een man verncemd, &&n naar een Vrouw.

In de hele groep CAH-meisjes geven de variabelen "reactie moeder ap
het afwijkende genitaal v(or operatie", duur van de twijfel aan de sexe,
voorkeur sexe vddr geboorte en Prader (bjectief gé&n verschillen in gender-
score. Dit betekent dat CAH-meisjes waarvan de ouders het genitaal er voor
de operatie eng vonden uit zien niet minder meisjesachtig scoren dan
meisjes waarvan de ouders het genitaal gewoon vonden of er bezorgd en ver-
drietig om waren. Ouders die lang in cnzekerheid ten aanzien van de sexe
van het kind waren, hebben niet een CAH-dochter die minder meisjes-
achtig scoort dan ouders die kort in onzekerheid hebben gezeten. De leef-
tijd waarop het kind gecpereerd is aan het genitaal correleert niet met de
genderscore . De jong geopereerde kinderen scoren niet meer naar de jongens-
kant dan de Taat geopereerde kinderen {product moment correlatie y = 0.14).
De zoutverlies-meisjes worden niet jonger geopereerd (zie bijlage 15)
dan de niet-zoutverlies-meisjes, zodat een zoutverlies/niet-zoutveriies
verschil er bij deze variabele niet in zit.

Belangrijk is het resultaat fen aanzien van de Prader Objectief en
Prader Subjectief in relatie met de resuitaten van Ehrhardt e.a. De objec-
tieve graad van Prader, de mate van virilisatie, correleert niet met de
genderscore van de CAH-meisjes. De beschrijving van de ouders van het
genitaal in virilisatie termen (Prader subjectief) geeft wel een verschil
in gendercore tussen meisjes met de beschrijving "“penis” en meisjes met de
beschrijving "gewoon". Zoals we reeds stelden correspondeert dit verschil
met het zoutverlies/niet-zoutverlies verschil. De meisjes waar het genitaal
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in termen van "penis" wordt beschreven zijn zoutverlies-meisjes, terwijl
de meisjes waar het genitaal in termen van "gewoon" wordt beschreven
niet-zoutverlies meisjes zijn. De categorie "twijfel" die bij beide
groepen voorkomt geeft geen verschillen, noch met de categorie "“penis®,
noch met de categorie “gewoon" {zie bijlage 241},

Binnen de groep zoutverlies-meisjes scoren meisjes waar het genitaal
in termen van "penis" wordt beschreven niet minder meisjesachtig dan
meisjes waar het genitaal in termen van "twijfel" wordt beschreven.
Conclusie: kennelijk heeft de allereerste reactie van de ouders ten aanzien

van de sexe van het kind, die zich uitdrukt in het niet vernoe-
men van het kind en de aangifte bij de Burgelijke Stand als
Jjongen meer invioed op de genderscore dan de mate waarin het
kind geviriliseerd is.

Samengevat kunnen we zeggen dat de meeste verschillen in gemiddelde
genderscore ten aanzien van de afwijking van het genitaal corresponderen
met het verschil tussen zoutverlies-en niet-zoutverlies-meisjes. CAH-meis~
jes {voornamelijk zoutverlies-meisjes} waarvan de ouders en arts twijfelen
aan de sexe van het kind, die als jongen aangegeven worden, niet vernoemd

‘worden, waarvan de ouders het genitaal in termen van “penis" beschrijven
en waarvan de ouders het resultaat van de operatie aan het genitaal nor-
maal vinden scoren Tager dan CAH-meisjes (voornamelijk niet-zoutverlies-
meisjes) waarvan de ouders en arts niet twijfelen aan de sexe van het kind,
het meisje als meisje aangegeven wordt, de ouders het genitaal als gewoon
beschrijven en de guders het resultaat van de operatie aan het genitaal
niet normaal vinden. Binnen de groep zoutverlies-meisjes scoren die kinde-
ren lager die als jongen aangegeven worden en die niet vernoemd worden ten
opzichte van meisjes die als meisje aangegeven worden en die naar een
vrouw verncemd worden. De subjectieve graad van Prader is alleen gerela-
teerd aan het verschil zoutverlies/niet-zoutverlies-meisjes in gender-
score; de objectieve graad van Prader correleert helemaal niet met de

genderscore.
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CAH- en diabetes-meisjes samen scoren minder meisjesachtig op de

Sophiatest dan controle maisjes. CAH-meisjes scoren tevens minder meisjes-
achtig dan diabetes-meisjes. De verschuiving van de CAH-meisjes naar de
jongenskant 1ijkt bij nadere exploratie bepaald te worden door de groep
meisjes met de zoutverlies variant van CAH. Analyse van het verschil tus-
sen zoutverlies en niet-zoutverlies-meisjes wijst er op dat de velgende
variabelen gekoppeld kunnen zijn aan dit verschil:
- leeftijd diagnose
- symptomen die tot diagnose Teiden
- géén medicatie gevolg voor kind
- leeftijd le ziekenhuisopname
- frequentie poliklinische controles
- informatie over ziekie aan patient en broer/zus
- shock
- gezinsuitbreiding in verband met erfelijkheid
- twijfel arts en ouder aan sexe van het kind
- beschrijving genitaal in termen van virilisatie door ouders
~ sexe aangifte Burgelijke Stand
- vernoeming bij geboorte
- beleving resultaat operatie van het genitaal door ouders
-~ sexe vriendjes
- sexe boezemvriendjes
In een nader onderzoek zal getoetst moeten worden zan een andere groep kin-
deren, of er een relatie is tussen deze variabelen en de zoutverlies/niet-
zoutveriies variabele is. De variabelen in de hele groep zieke meisjes die
gerelateerd 1ijken te zijn aan de genderscore zijn:
- Teeftijd le ziekenhuisopname
- sexe boezemvriendjes
- sexe vriendjes
Binnen de zieke groepen apart is er weinig overeenkomst in variabelen die
gerelateerd kunnen zijn aan de genderscore. Bij de CAH-zoutverlies-meis-
jes zijn het:
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- shock

- reactie moeder diagnose

- sexe aangifte kind Burgelijke Stand

- yerngeming

- problemen in schoolleeftijd door chronisch ziek-zijn

Bij de diabetes-meisjes zijn het:

- reactie vader diagnose

- reactie kind als schoolkind op het injecteren

- problemen in de schoolleeftijd door het chronisch ziek-zijn

Bij de CAH-jongens zien we het door de ouders beschreven verschil
tussen zoutverlies- en niet-zoutverlies-jongens in ernst van ziekte niet
terug in een verschil in gemiddelde genderscore tussen de twee groepen,
Nu is de aard van de ziekte CAH bij jongens verschillend van die bij de
meisjes dogr het ontbrekende "dramatische® virilisatie-effect. Er zijn
enkele variabelen die binnen de groep CAH-jongens en binnen de groep
diabetes-jongens verschillen geven in genderscore {zie tabel 30 en tabel
32 en bijlage 25a en 26 b).

Tabel 30. Verschillen in genderscore voor CAH-jongens op ziektevariabelen

antwocrdvariabele richting verschil antwoordvariabele
minder kansen in het leven  gend.CAH Jl> niet minder kansen in
door ziekte het ieven

problemen als baby door gend.CAH &*:> gé&n problemen als baby
chronische ziekte door chronische ziekte
neveneffect medicatie gend.cad &> géén neveneffect medi-
= ghesitas » 1 jr catie > 1 jr

Jongens met CAH die naar de mening van hun ouders minder kansen in het
Teven hebben door het ziek-zijn, die als baby problemen hebben volgens



105

hun ouders door het chronisch ziek-zijn en die langer dan 1 jaar te

dik zijn door de medicatie (volgens de doktoren) scoren minder jongens-
achtig dan CAH-jongens die gelijke kansen hebben, g&én problemen hebben
als baby en geen neveneffecten hebben van de medicatie. De probTemen als
baby door het chronisch ziek zijn en de neveneffecten die meer dan 1 jaar
duren geven ook binnen de groep zoutverlies-jongens een verschil in
genderscore (zie tabel 31 en bijlage 25b}. In tabel 31 zien we tevens

dat er binnen de groep zoutverlies-jongens een verschil in genderscore

is tussen jongens die te dik zijn door de medicatie gedurende korte tijd
(€1 jr) en die g&én neveneffecten van de medicatie hebben gehad.

Tabel 31. Verschilien in genderscore voor CAH-zoutverlies jongens op
ziektevariabelen

antwocrdvariabele richting verschil antwoordvariabele
problemen ais baby door gend.zoutverlies g géén problemen als baby
chronische ziekte hoger door ziekte

neveneffecten medicatie gend.zoutverlies d géén neveneffecten
obesitas >1 jr hoger medicatie > 1 jr

#

neveneffecten medicatie gend.zoutverlies & géén neveneffecten
obesitas <1 jr hoger medicatie <1 jr

Tabel 32, Verschillen in genderscore voor diabetes-jongens op ziekte-
variabelen

antwoordvariabele richting verschil antwoordvariabeie
reactie kind diagnose gend.diabetes d> reactie kind diagnose
diabetes = paniek diabetes = geen

ander kind geworden door gend.diabetes 3“} géén ander kind geworden
ziekte volgens ouders door ziekte
opvoedingsproblemen als gend.diabetes dﬁ>- géén opvoedingsproblemen
schoolkind door chronisch door chronisch ziek-zijn

ziek-zijn als schoolkind
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Bij de diabetes-jongens scoren de jongens die volgens de ouders met
paniek gereageerd hebben op de diagnose, die naar de mening van de ouders
gen ander kind zijn geworden, en die als schoolkind opvoedingsproblemen
hebben door het chronisch ziek-zijn, minder jongensachtig, dan diabetes-
jongens die niet gereageerd hebben op de diagnose, die niet een ander
kind zijn geworden en die geen opvoedingsproblemen hebben door het
chronisch ziek-zijn {zie tabel 32).
Binnen de groep zieke jongens (CAH + diabetes) scoren jongens waarvan de
ouders vinden dat het kind een ander kind is geworden door de ziekte,
waarvan de ouders op de schoolleeftijd opvoedings- en school{leer)proble-
men zien, minder jongensachtig, dan jongens waarvan de ouders vinden dat
het kind geen ander kind is geworden en waarvan de ouders menen dat er
geen opvoedings- en schocl(leer)problemen in de schoolleeftijd zijn door
het c¢hronisch ziek-zijn (zie tabel 33).

Ten aanzien van de gedragsvariabelen zijn er noch bij de CAH-jongens
noch bij de diabetes-jongens, noch in beide groepen samen verschillen in
genderscore.

Tabel 33. Verschillen in genderscore voor zieke jongens op ziektevariabelen

antwoordvariabele richting verschil antwocrdvariabele

ander kind geworden door gend .CAH g‘+ diab.dﬁ géén ander kind geworden
ziekte volgens ouders hager door ziekte
opveedingsproblamen als gend.CAH éﬂ+ diab.dﬂ géén opvoedingsproblemen
schoolkind door chronisch hoger door chronisch ziek-zijn
ziek~zijn als scheolkind

school {leer)problemen als gend .CAH &+ diab.d géén school{leer)proble-
schoolkind door chronisch hoger men door chronisch ziek~
ziek-zijn zijn
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Bij de jongens 1ijkt de invloed van de ziekte (CAH en diabetes) op de
genderscore niet zo sterk aanwezig te zijn als bij de meisjes. Er is
tevens geen verschil tussen zoutverlies- en niet-zoutverlies-jongens met
CAH in genderscore . Waarschijnlijk heeft ziek-zijn bij jongens een andere
invloed op het gedrag dan met de Sophiatest gemeten wordt. In de hele groep
zieke jongens zijh er andere variabelen {ander kind en problemen door
chronisch ziek-zijn in schoolieeftijd) die gerelateerd zijn aan de genderw
score dan binnen de groep zieke meisjes (leeftijd le ziekenhuisopname,
vriendjes en boezemvriend), zodat sexe dus een rol Tijkt te speien in de
invlioed van dit ziek-zijn op de genderscore.

Binnen de groep CAH-jongens zijn er andere variabelen die gerelateerd
zijn aan de genderscore dan binnen de groep diabetes-jongens (zie tabei ).
De invloed van het type ziekte op de genderscore hebben we ook bij de
meisjes gezien. Van de variabelen die binnen de groep diabetes-meisjes ge-
relateerd zijn aan de genderscore geeft alleen problemen op de schoolleef-
£ijd door chronisch ziek-zijn cok binnen de groep diabetes-jongens een
verschil in genderscore. De variabelen "minder kansen" en "ander kind" die
bij respectievelijk CAH- en diabetes-jongens verschiilen in genderscore
geven zijn specifiek voor jongens met een ziekte. Bij de jongens is ook de
leeftijd waarop de diagnose CAH of diabetes wordt gesteld niet gerelateerd
aan de genderscore.

6.6. Analyse Sophiatest variabelen

In 6.5 hebben we gezocht naar ziekte-variabelen, gedragsvariabelen
en beieving-sexe-variabelen die samen kunnen hangen met de verschuiving
van de CAH- en diabetes-meisjes naar de jongenskant en van de CAH- en
diabetes-jongens naar de meisjeskant. We zullen nu bekijken op welke
variabelen van de Sophiatest de diverse experimentele groepen vocral af-
wijkend scoren van de controle groep.

Er zijn weinig ziekte-, gedrags- en beleving-sexe-variabelen die
een relatie vertonen met de genderscore en die bij alle vier de groepen
zieke kinderen voorkomen. Het is mogelijk dat op de Sophiatest de vier
zieke groepen ook op verschillende variabelen afwijken van de controle



108

groep. Voor alle variabelen van de Sophiatest, zijn verdeeld naar sexe en
type proefgroep verschillen met de controle groep (ook verdeeld naar sexe)
bepaald. In tabel 34 geven we een overzicht van de verschillen en van de
richting waarin de experimentele groepen afwijken van de controle groepen.
Deze methode om de hele variabele te nemen in plaats van per antwoord het
verschil tussen meisjes en jongens te nemen is vrij grof, waardoor er min-
der verschillen gevonden zullen worden dan tussen de groepen met de
"gewichtsmethode".

Eerst iets over de bewerking: de plaatjes zijn uit de tabel weggelaten.
Ten eerste omdat interpretatie van de plaatjes door het kind en de onder-
zoeker kan verschillen. Hierdoor wordt het niet duidelijk wat een bepaalde
keuze van een kind inhoudt. Een tweede reden is dat de plaatjes 6 antwoord-
mogelijkheden hebben waardoor per antwoordmogelijkheid de steekproef te
klein wordt om van een verschil te spreken. Dit laatste bezwaar geldt ook
voor de groep zusjes-CAH. Deze steekproef is klein n = 10, waardoor er bij
vragen met meer dan Z keuzemogelijkheden per antwoord te kieine steek-
proeven cverblijven. Al deze genoemde problemen gelden niet voor de
berekening van de genderscore omdat daar 1¢ per antwoord in plaats van
per hele variabele geanalyseerd wordt en 2% het niet om een betekenis van
het antwoord gaat, maar om een verschii tussen jongens en meisjes.

In tabel 34 zien we dat er bij de CAH-meisjes de meeste verschilien
zijn. Dit is niet zo verwonderlijk, daar deze groep de grootste afwijking
heeft van de controle groep. De CAR-meisjes vertonen geheel andere varia-
belen waarop ziJ vooral verschillen van de controle meisjes dan diabetes-
kinderen of CAH-jongens. 0ok wat onderwerp van de variabelen bijvoorbeeld
trouwen, uiting van lichamelijke energie in buitenspel, stoeien, vechten,
e.a. is er weinig overeenkomst tussen CAH-meisjes en de andere groepen. De
CAH-meisjes springen er dus duidelijk uit. Zij verschillen van de controle
meisjes op de variabelen:

- spelen met auto's (positiever)

- wens als jongen geboren te zijn (positiever)
- tekenen van een mens (meer man/jongen)

- fotomodel of kapster worden (negatiever)

- nieuwe kleren kopen {negatiever)

- een bhaby de fles geven (negatiever)
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- een jongen is ... (harder, baziger)
{harder)

(baziger, netter)

- een meisje is ...
- ik zelf ben

Hoewel de diabetes-meisjes, diabetes-jongens en CAH-jongens ieder voor zich

voornamalijk weer op andere variabelen verschillen van de controle groep,

is er toch wat thema van de variabelen betreft meer overeenkomst, Het gaat
bij deze kinderen vooral om variabelen die betrekking hebben op druk, wild
spel, vechten en stoeien dan om variabelen die over trouwen en kinderen-

krijgen gaan. Diabetes-meisjes verschillen van controle meisjes op de vol-
gende variabejen:

- gen meisje is
ik zelf ben

1

vechten {positiever)

wild spel (negatiever)
kinderen-krijgen (negatiever)
(baziger)

(baziger en dommer)

Tabel 34. Verschillen van variabelen Sophiatest tussen proefgroepen en controlegroepen verdeeld
naar sexe (+ richting van verschil)

CAH g/contr.g
n=24 n=61

diab.g/contr.g
=26 n=61

zusje CAH/cont rg
n=10 n=61

CAH d/contr.d
n=19 n=56

diab.d7/contr.d
n=22 n=56

broertje CAH/contr.
n=21 n=56

spelen auto

zelf > netjes

>positief
foromede? +
kapster
> negatief
nicuwe kleren mooi-maken feest
kopern > neg. >positief
vaker o
qeboorte meisje zijn
vaker t?mens >positief
tekening
baby fles kinderen krij- [trouwen »nee trouwen > nee | trauwen >nee aantal kinderen
> negatief gen » neg. kinderen >ja aant.kinderen [groter
groter

spelen klelne

kinderen pos.

oppassen > pos.

vechten ¢ »pos. buitenspel stoeien P
wild spel > neg. > negatief > negatief
stogien P
> negatief
' »hard ? > bazig J »druk 2> bazig > gehoorzaam
'S bazig zelf > bazig zelF > druk
>hard zelf > dom

zelf > bazig
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Diabetes-jongens verschillen van contrele jorgens op de variabegien:
- trouwen (negatiever)

- aantal kinderen {groter aantal)

- spelen met kleine kinderen {positiever)

- oppassen (positiever)

- stoeien met een vader (negatisver)

- aen meisje is ... (baziger)

CAH-jongens verschillen van controle jongens op de variabelen:
- trouwen (negatiever)

- buiten spelen (negatiever)

~ stoeien met een vader {negatiever)

- een jongen is ... (drukker)

6.7. Vergelijking tomboy-aspecten van genderrol gedrag (Ehrhardt e.a.

1974) en Sophiatest variabelen

In de figuren 7 €/m 12 zijn de tomboy-aspecten van genderrol gedrag
zoals Ehrhardt e.a. 1974 die beschrijven vergeleken met de variabelen op
de Sophiatest die betrekking hebben op die tomboy-aspecten. De tomboy-
aspecten van genderrol gedrag die Ehrhardt e.a. noemen zijn:

- Intense energy expenditure

- Initiating fighting

- Playmates: boys preferred

- Toys: no interest in dolls

- Wedding and marriage in play and daydreams: none or little

- Career vs marriage: career more important or equally

- Pregnancy and motherhood: absent or little

- Interest in infant care: aversion or indifference

- Clothing preferrance: functional over attractiveness

- Jewelry, make-up, hair-do: no interest

- Satisfaction with genderrole: desires to be a boy or ambivalent

- Tomboyism: always and completely

In figuur 7 zien we dat onze resuitaten ten aanzien van binnen/buiten-
spel, wild spel, en stoeien (met vader, jongen, meisje) niet overeen

komen met "intense energy expenditure" van Ehrhardt e.a. zowel voor CAH-
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Binnenspelen, buitenspeien, wild spel, en stoeien

met een vader vinden alle meisjes erg positief, terwijl zij alle ten aan-

zien van stoeien met een meisje of een jongen minder positief staan.

CAH-

jongens vinden buitenspelen en stoeien met een vader zelfs negatiever dan

broertjes CAH en controle jongens. CAH-jongens vinden stoeien met een vader

minder uitgesproken fijn dan controle jongens; dat wil zeggen 58 % vindt

het hardstikke fijn, 41 % een beetje fijn.
deze percentages respectievelijk 83 % en 12 %. Daar in fig.
ges hardstikke fijn en een beetje fijn zijn opgeteld,

Bij de controle jongens zijn
7 de percenta-
Tijkt het alsof de

CAH-jongens juist positiever ten opzichte van stoeien staan dan controle

jongens.

Verschil op wild spel en stoeien met een jongen of een meisje

Fig. 7. Vergelijking vsn de resuiteten met die ven Ehrhardt e.a. 1974 wat betreft
intense energqy expenditute [buitenspel, wildspel. stoeieni.

& con n~28

. zusje-CAH n =10 n Ehrharde - 11

<
N contrale 0 -6

n Ehrhardt = 17 AR n=19 nEhrhardt = 3
- broertje-CAlH n =21 n Ebrhards = 13
B gontrale n = 56

intense intense
energy 5 energy i
expenditure - expenditure -
105, pes.
" 1} 20 4 60 B0 100X
T T T T T 1
buitenspel buitenspel
pos. pas.
binnenspei binnenspel
pos. pos.
wildspe! wildspel
pos. pos.
stogien stogien
vader vader
pos. pas.
stoeien scosien
jongen jongen
pos. pos.
stogien stoeien
meisje meisje
pos. pos.

Conclusie: CAH-meisjes zijn niat
pasitiever dan zusjes-CAH en cantrole
meisjes t.a.v. buitenspei. binpenspel,
wildspel en stoeien met een vader, een
jongen en meisje. Bij Ebrharde zijn CAH-
meisjes wel positiever L.a.v. intense
energy expenditure dan zusjes-CAH.

Coenclusie: CAH-jongens zijn negatiever
dan broertjes-CAH en controle jongens
t.a.v. buitenspe! en stogion met sen
vader. T.a.v. binnenspelen. wildspel.
stoeien met een meisje BN Met een
jengen verschillen zij niet van broertjes—
CAH en controie jongens. Bij Ehrhardt
zijn CAH-jongens positiever ta.v.
intense energy expenditure.
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is er niet tussen CAH-jongens en broertjes-CAH en controle jongens. Stoeien
met een meisje vinden alle drie de groepen minder positief dan stoeien met
een jongen en een vader.
Wat belreft het vechten komen onze resultaten wel met die van
Ehrhardt overeen. Er is géén verschil in de houding ten aanzien van vechten
zowel bij de CAH-meisjes als CAH-jongens vergeleken met de controlz gros-
pen. In figuur 8. =zien we dat jongens positiever staan fen opzichte van
vechten met een jongen dan vechten met een meisje. Dit geeft aan, net als
met het stoeien,dat de sexe in deze activiteiten een belangrijke rol speelt,
en dat vragen naar stoeien en vechten in het algemeen te ongenuanceerd Js.
Wat betreft het speelkameraadje en de voorkeur voor sexe gebonden
speelgoed, zien we alleen dat CAH-meisjes positiever staan ten aanzien van
het spelen met auto's. Dit wil niet zeggen dat zij niet ook graag met
poppen spelen, want hierop verschillen zij niet van de zusjes~CAH en
controle meisjes {60 % staat positief ten opzichte van het spelen met
poppen).
positief {respectievelijk ruim 65 % en 80 %) als zusjes-CAH en controle

Spelen met jongens en spelen met meisjes vinden CAH-meisjes even

meisjes. CAH-jongens verschillen niet van broertjes-CAH en controle
jongens op het spelen met jongens, meisjes, poppen en auto's. Dit resultaat

Fig. 8. Vergalijking van de resultaten met die van Ehrbardt e.a. 1974 wat betreft
vechten.

CAH =~ 25 nEhrharde = 17 Cam n«19 nEhrhardr = §
zusje-CAH n =10 nEhrharde = 11 breertje-CAH n =21 n Ehrhardt = 11
controle ne=§g1 & controie n = 56

initiating initiating
Fighting fighting

0 20 ug 58 E0 00 X%

L R S S m—
vechten met wvechten met
een jongen een jongen
pos, pos.
vechien met § vechten met
=en meisje een Meisje

pos.

Concilusie: CAH-meisjes verschillen nier
wvan zusjes~-CAH en contrale meisjes op
vechien met een jongen en vechten mec
een meisje. Exrhardt vindt ook géén
verschit tussen CAH-meisjes en zusjes-
TAH op beginnen te vechten,

Conclusie: CAM-jongens verschillen niet
var broertjes-CAH en controle jongens
op vechten met e=n jongen en vechten
met een meisje. Ehrharde vindt ook géén
werschil tussen CAH-Jongens en
hrogrtjes-CAH op beginnen te vechten.
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komt met Ehrhardt overeen, dat wil zeggen,de jongens staan positief ten
aanzien van het spelen met auto's, jongens en meisjes en negatief ten aan-
zien van het spelen met poppen (zie fig. 9 ).

Fig. 8. Vergelijking van de resultaten met die van Ehrhardt e.a. 1974 wat betreft

sexe speelkameraadjes en sexe speelgoed.

cAH n =25 nEhrhardt = {7
zusje-CAH n = 10 n Ehrhardt = 11
controle n ~ B1

L
R

@

boys
preferred

no
interest
dolis

spelen met

een meisje

pos.

rom jogn [
Aos. RN

spelen met

poppen
pos.

spelen met
suta's e.d.
pos.

I
RS

Cenclusie: CAH-meisjes staan
pasitiever dan zusies-CAH en controte
meigjes £.a.v. het spelen met sutc's
e.d. Er zijn géén verschillen op spelen
met een jongen. een meisje, met pop-
pen. Bij Ehrhardt verschillen CAH-
meisies van Zusjes-AH wat berreft
voorkeur voor spelen met jongens en
géén belangsteliing voor het spelen
met poppen.

EAH n~19 nEhrhardt = 2
broertje-AH  n =27  n Ebrhardt = 11
controle n = 58

boys
preferred

no
interest
dolls

spelen met

eenmeisie| | .
AR

pos.

spelen me
een jongen

pos.

spelen met
poppen
pos.

spelen met
auto’s e.d.
pas.

Conctusie: CAk-jongens verschillen
niet van broertjes-CAH en controle
jangens op spelen met 2en jongen.
een meisje, met poppen. en auto's.
8ij Ehrharde is er ook geen verschil
in de voorkeur voor het spelen met
jongens en de belangstelling voar
poppen tussen CAH-jongens en
breertjes-CAH.

Trouwen vinden CAH-meisjes niet negatiever dan controle meisjes (90 %
is positief). De CAH-meisjes in ons onderzoek zijn cok positiever over het
trouwen dat die van Ehrhardt {45 % is positief bij Ehrhardt). Een baan
vinden de CAH-meisjes niet beiangrijker dan het trouwen (ruim 60 % kiest
voor de man). Dit komt met de resultaten van Ehrhardt e.a. overeen. Ten
aanzien van kinderen krijgen, moeder worden, spelen met kleine kinderen en
babysitten verschillen de CAH-meisjes niet van de zusjes CAH- en controle
meisjes. Alleen een baby de fles geven vinden CAH-meisjes negatiever; maar
ruim 60 % staat nog altijd positief ten aanzien van deze handeling. Dus
ten aanzien van trouwen, kinderen krijgen en dergelijke, komen onze gegevens
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Fig. 1D-1. Vergelijking van de resulcaten met die van Enrhardt e.a. 1974 wat petreft
trouwen. baan/man, moederschap en zorgen voor kizine kinderen.

CAH n =25 nEhrhardt = 17

zusje-CAFH n =~ 14 n Ebrharde = 1}

§ controle n = 61

wedding’
marriage
none or little

career
more
important

pregnancy.
motherheod
none or little

aversipn or
incifferance
infancecare

wil je later

trouwen

neg.

vaorkeur

baan i.p.v.

man

wil je later kinderen

kinderen krijgen

nag. neg. -

een baby de spelan met bahy-

Fles geven klaing siteen

neg. kinderen neg.
neg.

Conelusie: CAH-meisjes zijn negatiever £.2.v. een baby de fles geven vergeleken met
zusjes-CAH en controle meisjes. Zij verschillen nier van zusjes-CAH en contrele
meisjes t-a.v. trouwen. voorkeur baan, kinderen krijgen. moeder worden. spelen met
kleine kindaren en hahysicten. Ehrhardt vinde bij CAH-maisjes minder befangstetling
vaor trouwen, kinderen krijgen. moeder worden es het zorgen voor kleine kinderen
dan bij zusjes-CAM: en geen verschil met zusjes-CAH t.a.v. vaorkeur baan,

niet erg overeen met die van Ehrhardt (zie fig. 10-1). Nu hebben we in het
interview met de ouders gezien dat zij wel pessimistisch staan ten aanzien
van de kansen die het kind in het leven heaft en daarbij denken zij aan
huwelijks~- en bercepskansen.Dus de meningen van de ouders 1ijken wel met de
resultaten van Ehrhardt overeen te komen, maar de meningen van de kinderen
zelf niet.

Trouwen vinden CAH-jongens wel negatiever dan broertjes-CAH en
controle jongens (toch staat 75 % noy positief ten opzichte van de wens).
Net als bij Ehrhardt verschiilen de CAH-jongens niet van de broertjes~CAH
en controle jongens op kinderen krijgen, vaderschap, fles geven aan een
baby, speten met kieine kinderen en babysitten. (zie fig. 10-2)

CAH-meisjes verschillen met sieraden dragen, opmaken en je& mooi maken



115

£ig. 10-2. Vergelijking van de resultaten met die van Ehrhardt e.a. 1974 wat betreft
trauwen, vaderschap en zergen voor klgine kinderean.

[87:10] n=319 nEhrhargt » O
broerzjeCAH n=21  nEhrhardt = 11
] enontrole n = 56
wadding/

marriage
nene ar little
career

more
important

pragnancy/
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Coneiusie: CAH-jongens staan negatiever t.a.v, rrouwen dan broertjes-CAH en contrale
jongens. T.a.v. kinderen krijgen. vadarschap. Daby de fles geven. spelen met kleine
kinderen en babysitten verschiilen zij niet van broertjes-CAH en controle jongens.

Bij Ebrhardt is er op alle anderdelen gsen verschil tussen CAH-jongens en broertjes—
CAH.

niet van zusjes-CAH en controle meisjes. Wel vinden CAH meisjes een lange
broek dragen en nieuwe kleren kopen minder positief. Hoewel de CAH-meisjes
voor 80 % positief staan ten opzichte van het dragen van een hroek zijn

ze toch minder positief hierin dan de controle meisjes. Dit gegeven komt
helemaal niet met die van Ehrhardt overeen, die vindt dat de meisjes juist
liever broeken dan jurken dragen. Nu bedoelt Ehrhardt e.a. met het dragen
van broeken, gemakkelijke vrijetijdskleding, kleding waarbij het-je-mooi-
maken als meisje niet op de voorgrond staat.Tegenwoordig is het dragen van
broeken juist zeer modieus. Als een meisje zich mooi maakt draagt ze tegen-
woordig een broek, niet een jurk. Daar CAH-meisjes aangeven dat ze ook het
kopen van nieuwe kleren minder positief vinden dan controle meisjes. zou de
meer negatieve houding ten aanzien van het dragen van een broek door het
"mooi-maak" aspect bepaald kunnen worden (zie fig. 11.).
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Fig. 1}. Vergetijking van de rasuitaten met die van Ehriardt 2.5, 1874 wat hetreft
kleding, sieraden dragen. mogi-msken, nieuwe kleren kopen en opmaken.

i CAH n=25 nEhrhardt = 17
. ZusjieCAH n = 10 n Ehrhargt - 11
R

BY controle n-G%

g CAH n=19 nEhrhardt = 9
| lbroertja-GAH n=21  n Ehrhardt = 11
controle =56

Q@ | o

pref. Fune-
tional
elothing

no interest
jewelry,
make—up.
hair do.

broek dragen braek dragen

pos.

jurk dragen
pos.

sferaden sieraden
neg, neg.
moaimaken mooimaken
neg. neg.

jurk dragen
pos.

nieuwe niguwe
kleren kopen kleren kopen
neg. neg.

opmaken
neg.

Canelusie: CAH-meisjes staan negatiever
t.a.v. nieuwe kieren kapen en sen broek
dragen t.o.v. controle meisjes (niet
2usjes-CAH). Geen verschillen zijn er

Conclusie: SAMH-jongens verschillen op
geen van de variabelen met contrcle
Jjongens en broertjes-CAH.

Van Ehrhardt zijn geen gegevens,

russen CAH-meisjes en controle meisjes
en zusjes—CAH op een jurk dragen, siera—
den dragen. je maoi maken en gpmaken.
Bij Ehrhardt hebben CAH-meisjes voor-
keur veor Functionele kleding en geen
belangstelling voor sieraden. oprmaak

en haarstiji.

Ehrhardt heeft geen resultaten van de CAH-jongens ten aanzien van
kleding en sieraden dragen en dergelijke. In ons onderzoek zien we (fig.
11) dat CAH-jongens ten aanzien van broertjes-CAH en controle jongens nief
verschillen op deze vragen. Alle jongens staan uitgesproken positief ten
opzichte van het dragen van broeken en uitgesproken negatief ten opzichte
van het dragen van jurken. Sieraden is ook vri) negatief (65-70 %), Jje-
mooi-maken vinden 40-50 % van de jongens negatief en nieuwe kleren Kopen
is voor + 30 % negatief.

Het meest opmerkelijke verschil van CAH-meisjes met zusjes-CAH en con-
trole meisjes betreft de wens een jongen te zijn geweest bij de geboorte en
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het vaker tekenen van een jongen of man als mensfiguur dan een vrouw of
meisje (zie fig. 1Z). Van de CAH-meisjes wenst 36 % een jongen te zijn ge-
weest bij de geboorte, terwijl deze percentages bij zusjes-CAH en controle
meisjes 0 ¥ en 8 % zijn. Meer dan de helft van de CAH-meisjes (52 %) tekent
een man als mensfiguur. Bij de zusjes-CAH en controle meisjes komt dit in
10 % voor. Een jongen zijn of een meisje zijn geeft geen verschil tussen
CAH-meisjes en zusjes-CAH of controle meisjes (ruim 40 % vindt een jongen
zijn positief en ruim 10 % staat negatief ten opzichté van een meisje zijn).
Uit dit resultaat zien we hoe belangrijk de wijze van vraagstelling is.
Conclusie: CAH-meisjes scoren meer naar de jongenskant maar er zijn slechts
enkele variabelen die overeenkomen met de tomboy-aspecten van Ehrhardt.
namelijk:

meer positieve houding ten aanzien van het spelen met auto's

meer negatieve houding ten aanzien van het geven van de fles aan een
baby
de frequentere wens een jongen te zijn geweest bij de geboorte

1

en het vaker tekenen van een man/jongen als mensfiguur.

Fig- 12. Vergelijking van de resultasen met die van Ehrhardt e.a. 1874 wat betreft de

wEnS een jongen te Zijn,

i CAR n =19 nEhrharde = 9
braertje-CAH n =21 nEbrharde ~ 11
controle A =56

CAH n =25 nEbrhardt = 17
zusje-CAH = |0 n Ehrhardt = 17
¥ controle n =6}

satisfaction Q O’

gender role
desire to be
& boy or
ambivilant

a 20 4D &0 B0 100 %

een jongen
zijo is...
pos.

esn meisje
zijn is...
pos.

voorkeur
I'bij geb.

tekenen
man/jongen

Gonglusie: CAH-meisjes wansen veker
esn jongen Le zijn geweest bij de ge-
boorte en tekenen vaker een man/jongen
als mensfiguur dan zusjes-CAH en
controle meisjes. T.a.v. een meisje zijn
... BI: @EN jongen zijn,,, is er geen ver-
schil. Bij Ehrhardt wensen CAH-meisjes
vaker een jongen te zijn.

een jongen
zijn is...
pos.

een meisje
Zijn is...
pos.

vaorkeur
kij geh.

tekenen
man/jonger

Cenclhusie: CAH-jongens verschillen niet
van broertjes-CAH en controle jongens
op een jengen zijn.... een meisje zijn....
wens jengen e Zijn bij gehnorte en
tekenen van een man/djongen als mens—
Figuur.
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CAH-jongens scoren meer naar de meisjeskant. Dit wordt bepaald door de
meer negatieve houding ten aanzien van buiten spelen, stoeien met een vader

en trouwen.

De verschillen tussen de resultaten van ons onderzoek ten aanzien van
het genderrol gedrag van CAH-meisjes en dat van Ehrhardt e.a. in 1974 kunnen
bepaald zijn door de volgende factoren:

De meetmethode die wij hebben toegepast is het kind zelf naar haar/zijn
mening vragen over de diverse onderwerpen. Ehrhardt e.a. hebben moeder en
kind geinterviewd, gescheiden van elkaar. Volgens haar (mondelinge toe-
Tichting van Enrhardt 1982} zijn beide gegevens zo overeenstemmend dat zij
nergens voor het probleem van discrepantie tussen de meningen van moeder
en kind is komen te staan. Het is echter bekend dat meningen van ouders en
kinderen over exact dezelfde onderwerpen erg verschillen., De wijze van
vragen stellen die wij gebruikt hebben verschilt van die van Ehrhardt e.a.
Ehrhardt e.a. hebben soms gevraagd naar voorkeur voor bepaald gedrag {spe-
len met auto's aantrekkelijker dan spelen met poppen). Soms heeft zij
direct naar de mening over het gedrag gevraagd (opmaken, haarstijl, etc.)
en soms heeft zij naar dagdromen over het gedrag gevraagd (trouwen, kinde-
ren krijgen, etc.). In ons onderzoek is steeds naar de waardering van &é&n
bepaalde gedragssoort gevraagd. Daarbij is er steeds vanuit gegaan dat het
om gedrag in de schoolleaeftijd gaat. {bijvoorbeeld spelen met poppen

is .... hardstikke fijn, een beetje fijn, hardstikke vervelend, een beetje
vervelend of toen ik vroeger klein was vond ik spefen met poppen ... etc.)
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7. DISCUSSIE

In de litteratuur (Ehrhardt, e.a. 1968, Ehrhardt, Baker 15974) wordt
het verschii in genderrol gedrag tussen meisjes met CAH en controle
meisjes beschreven als tomboy-gedrag. De verklaring van het tomboy-gedrag
wordt gezocht in de werking van het mannelijke hormoon, dat prénataal een
imprintingswerking zou hebben op het centrale zenuwstelsel. De imprintings-
werking van het mannelijke hormoon is voornamelijk aangetoond met dier-
experimenten (2.2.). Visser (2.2.) is van mening dat er bij de mens géén
duidelijke aanwijzingen zijn voor een "sexual imprinting" van de hypothala-
mus tijdens een kritische periode voor of vlak na de geboorte. Hij zegt:
"De psychosexuele ontwikkeling bij de mens is een uitermate complex gebeu-
ren. Naast genetische en neurohormonale factoren spelen sociale, culturele
gen andere omgevingsfactoren hierbij een overwegende rol". Ehrhardt, e.a.
(1968, 1974} hebben de invloed van psychoscciale factoren zoals het ziek-
zijn van CAH-meisjes en de bejeving van de ouders van het afwijkende
genitaal van hun CAH-dochter niet onderzocht. Zij hebben het genderrol
gedrag van de CAH-meisjes geobserveerd en vergeleken met dat van zusjes-CAH.
Het afwijkende genderrol gedrag schrijven zij toe aan de hormoonwerking.Nu is
de werking van het hormoon op het gedrag niet direct meetbaar. Scheiding
van de hormoonwerking en die van de psychosociale factoren is niet goed
mogeiijk. Inons onderzosk hebben we de graad van virilisatie gecorreleerd
aan de genderscore. Maar ook deze correlatie kan bepaald zijn door zowel
de hormoonwerking, als de beleving van de ouders van het afwijkende genitaal
of door de beide factoren. We hebben in ons onderzoek:
1) een meer geobjectiveerde methode gebruikt om het genderrol gedrag van
CAH meisjes te meten dan de observatie methode van Ehrhardt, e.a. De gender-
score geeft de graad van meisjesachtigheid aan.
2) de hormoonfactor {dat wil zeggen de mate van virilisatie) en de psycho-
sociale facteren betrokken. Van de psychosociale factoren hebben we ons
gericht op het chronisch ziekteaspect en de twijfel van de ouders aan de
sexe van CAH-meisjes door het afwijkende genitaal.
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Uit het onderzoek blijkt

1) dat meer naar de jongenskant scoren bij zieke meisjes voorkomt, dat wil
zeggen CAH- en diabetes-meisjes scoren ten opzichte van contrele meisjes
meer naar de jongenskant. Het effect op het genderrol gedrag kan dus niet
met de hormoonwerking alleen verklaard worden; ziek-zijn speelt een rol.
2} dat van de groep zieke meisjes de CAH-meisjes meer naar de jongenskant
scoren dan de diabetes-meisjes. Dit zou kunnen betekenen dat de aard van
de ziekte met name de virilisatie van CAH-meisjies een rol speelt. Kijken
we naar de hele groep CAH-meisjes dan zien we dat de meisjes met de
zoutverlies variant van CAH m&&r naar de jongenskant scoren dan de meisjes
met de niet-zoutverlies variant van CAR. Dit doet vermoeden dat de hormoon-
werking de verschuiving van de CAH-zoutverlies meisjes naar de jongenskant
bepaalt. Immers als groep zijn de zoutverlies-meisjes mé&&r geviriliseerd
dan de niet-zoutverlies meisjes. Uit de exploratieve analyse blijkt dat

de objectieve graad van virilisatie niet correleert met de genderscore;
dat wil zeggen CAH-meisjes die sterk geviriliseerd zijn scoren niet meer
haar de jongenskant dan CAH-meisjes die minder sterk geviriliseerd zijn.
Wat wél correleert met de genderscore is de beschrijving van de ouders van
de virilisatie;Prader subjectief. Dit laat zien dat de beleving van de
ouders van de virilisatie meer gerelateerd is aan de genderscore dan de
objectieve mate van virilisatie. Dit wordt nog eens ondersteund door het
volgende: Binnen de groep zoutverlies-meisjes scoren meisjes die oorspron-
kelijk als jongen bij de Burgelijke Stand zijn aangegeven en die niet naar
een bepaalde persocn of familielid vernoemd zijn, meer naar de jongens-
kant, dan CAH-meisjes die direct als meisje zijn aangegeven en die naar
een vrouwelijk persoon of familielid verncemd zijn. Beide variabelen
{aangifte en vernceming) correleren niet met de graad van virilisatie van
het kind, dat wil zeggen de sterk geviriliseerde meisjes worden niet alle
als jongen aangegeven en de niet sterk geviriliseerde meisjes worden niet
alle als meisje aangegeven. Dit wijst erop dat niet de mate waarin het
kind geviriliseerd is geweest, maar de beleving van de ouders van die viri-
satie, uitgedrukt in een aangifte als jongen bij de Burgelijke Stand

en het niet verncemen, gerelateerd 1ijkt fe zijn aan de genderscore.



iz21

Bij de niet-zoutverlies-meisjes is er g&&n reden tot twijfel aan de
sexe van het kind voor de ouders door de geringe virilisatie. Is er wel
twijfel aan de sexe van het kind zoals bij de ouders met een zoutverlies
dochter waar de virilisatie sterker is, dan werdt de invloed cp de gender-
score niet bepaald door de objectieve graad van virilisatie, maar door de
beleving van de ouders van die virilisatie.
Uit het onderzoek komt naar voren dat het specifieke ziekte effect
bij CAH-meisjes niet alleen bepaald 1ijkt te worden door de twijfel aan
de sexe van het kind, maar ook door de ernst van de ziekte. CAH-meisjes
met de zoutveriies vorm zijn ernstiger ziek dan CAH-meisjes met de niet-
zoutverlies vorm (hier komen we nog op terug).
Conclusie: Ons onderzoek geeft aan dat het meer naar de jongenskant scoren
van CAH-meisjes ten opzichte van controle meisjes o.a. bepaald wordt door
- een algemeen ziekte effect, dat cok bij diabetes-meisjes voorkomt
- een specifiek ziekte effect, waarbij de ernst van de CAH als ziekte, en
de beleving van de ouders van de virilisatie van het kind in de vorm van
twijfel aan de sexe van het kind een rol spelen. Er is géén aanwijzing
dat het mannelijke hormoon (dat wil zeggen de mate van virilisatie)
alleen verantwoordelijk is voor het afwijkende genderrol gedrag.

We zullen nu de tomboy aspecten van het genderrol gedrag van CAH-
meisjes die Ehrhardt e.a. beschreven hebben vergelijken met onze resultaten.
Daar onze meetmethoden niet precies overeenkomen met die van Ehrhardt kunnen
de verschillen in uitkomsten tussen de twee onderzoeken ook hieruit voort-
komen.

1. Ehrhardt e.a. vonden dat CAH-meisjes en ook CAH-jongens ten opzichte van
hun zusjes en broertjes meer Tichamelijke energie uiten in buitenspel en
sport. Deze kinderen hebben een voorkeur voor druk, wild spel, buiten-
spelen en stoeien. Daar het gedrag bij jongens en meisjes met CAH voor-
komt en vergelijkbaar is met rough-and-tumble play dat bij jongens
meer voorkomt dan bij meisjes {2.3) schrijven de auteurs het gedrag toe
aan de werking van het mannelijke hormoon, Uit ons onderzoek komt naar
voren dat:
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- CAH-meisjes ten opzichte van controle meisjes niet verschillen in hun

waardering van buitenspelen, binnenspeien, wilde spelletjes, en
stoeien met een vader, een jongen of een meisje.

CAH=-jongens daarentegen negatiever staan ten opzichte van buiten-
spelen en stoeien met een vader dan controle jongens.

Dit is geheel tegengesteld aan het resultaat van Ehrhardt e.a.
Jongens met diabetes staan ook negatiever ten opzichte van het
stoefen met een vader dan controle jongens. Dus de meer negatieve
houding ten aanzien van het stoeien komt voor bij zieke jongens en
Tijkt een ziekte effect te zijn. Een effect dat in de vorm van een
onvermogen om agressieve gevoelens te uiten door Schowalter en
Tavormia (2.9) beschreven is bij chronisch zieke kinderen.

V¥an de ouders met een CAH-dochter vindt 80% dat hun kind dol op
stoeien is. In dit opzicht verschilien zij van ocuders met een dochter
met diabetes waarvan 50 # vindt dat het kind dot op stoeien is. Een
relatie van de genderscore met de variabele stoeien is niet gevon-
den. We zien dus dat wat CAH-meisjes en hun ouders vinden van het
plezier in stoeien niet overeenkomt.

Er is geen enkele aanwijzing dat het mannelijke hormoon druyk, wiid
spel, buiten spel en stceien zou bepalen. Wel beleven de ouders met
een CAH-dochter hun kind als "dol op stoeien”.

2. Ehrhardt e.a. vonden dat CAH-meisjes een voorkeur hebben voor het spelen

met jongens. Uit ons onderzoek biijkt:
- dat CAH-meisjes op de Sophiatest niet verschillen van controle meisjes

in hun waardering noch van het spelen met jongens, noch van het spelen
met meisjes.

- zieke meisjes (CAH- en diabetes-meisjes) die met jongens spelen vol-

gens de ouders en die een jongen als boezemvriend hebben minder meis-

Jjesachtig scoren dan zieke meisjes die met meisjes spelen of met beide
sexen spelen en een boezemvriendin hebben.
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Bovendien is het niet zo dat CAH-meisjes helemaal niet met meisjes

of met beide sexen kinderen spelen. Bij de CAH-niet-zoutverlies

meisjes komt zelfs alleen het spelen met meisjes voor, terwijl bij

de CAH-zoutverlies meisjes alle drie de mogelijkheden in de groep

voorkomen. Dus een deel van de CAH-zoutverlies- en diabetes-meisjes

speelt met jongens, en dit deel scoort minder meisjesachtig dan de
kinderen die met meisjes of met beide sexen kinderen spelen. Dus het
spelen met jongens 1ijkt een ziekte effect te zijn, dat

niet specifiek voor CAH-meisjes is.

Voor de ouders is dit resultaat van groot belang, daar zij het spelen
met jongens van hun CAH-dochter direct zullen koppelen aan de virilisatie.
Van belang is tevens om verder uit te zoeken hoe de relatie spelen met
jongens en minder meisjesachtig scoren in elkaar zit. Waarcm gaan de zieke
kinderen met jongens spelen? Het feit dat zij op de Sophiatest méér als
jongens scoren zou kunnen wijzen op een identificatie met het gedrag van
jongens. Komt deze identificatie voort uit de compensatie van het ziek-zijn
en het beleven van defect-zijn of vanuit het anders-zijn? Onderzoek is
nodig om deze mogelijkheden te toetsen.

In de Jitteratuur (Money) (2.11. blz. 29 ) wordt van CAH-meisjes
gezegd dat zij in de schoolleeftijd niet graag met meisjes spelen. Zij pre-
fereren jongens, maar hun spel met de jongens is voornamelijk competitief
van aard. Uit deze relaties komen naar de auteurs géén hechte vriendschap-
pen voort. In de puberteit staan de CAH-meisjes volgens de auteurs afwe-
rend ten opzichte van mannen, waardoor zij sociaal geisoleerd raken. Nu
blijkt uit ons onderzoek dat CAH-zoutveriies en diabetes-meisjes baide
evenveel hechte vriendschappen hebben (50 % van beide groepen meisjes heeft
gé8n boezemvriend(in). De contacten met vriendjes(spelen met vriendjes, géén
boezemvriend(in) is bij beide groepen ook gelijk. Daar we géén vergelijking
wunnen maken met controle meisjes wat betreft het aantal hechte vriend-
schappen en oppervlakkige vriendschappen die meisjes hebben, weten we niet
wat veel of weinig is. In ieder geval zijn CAH-zoutverlies meisjes op dit
punt niet anders dat diahetes-meisjes. Als blijkt dat 50 % hechte vriend-
schappen weinig is dan betekent dat de sociale isolatie niet specifiek voor
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CAH-meisjes is, maar bij zieke meisjes voorkomt. Bij de zieke jongens heeft
60 % van de CAH-jongens en 55 % van de diabetes-jongens geen hoezemvriend-
(in).

3. Ehrhardt e.a. vonden dat CAH meisjes een voorkeur hebben voor jongens-
spealgoed. Uit ons onderzoek blijkt:

- dat CAH-meisjes wéil positiever staan ten opzichte van het spelen met
auto's en treinen e.d. dan controle-meisjes,

- maar dat zij niet verschillen van contrgale-meisjes in hun waardering
voor het spelen met poppen (35 % van de controle-meisjes en 40 % van
de CAH-meisjes speelt niet met poppen).

De meer positieve waardering van het spelen met auto's komt alleen bij de

CAH-meisjes voor., De diabetes-meisjes verschilien op deze variabele niet

van de controle-neisjes. Dit is dus een resultaat dat specifiek voor de

CAH-meisjes is. Onduidelijk is nog waarom de CAH-meisjes dit spelen met

auto's en treinen Teuker vinden dan controle-meisjes. Is dit omdat

onbewust de ouders dit type gedrag gestimuleerd hebben zoals Daléry e.a.

veronderstellen (1) of is dit door de hormoonwerking zoals Ehrhardt e.a.

veronderstelien of spelen de fantasie&n van het kind zelf een rol ten

aanzien van een jongen zijn?
4. Ehrhardt e.a. vonden dat CAH-meisjes een geringe belangstelling heb-

ben voor trouwen, zwangerschap, moederschap, en het zorgen voor kieine

kinderen. Van de resultaten uit het onderzoek van Ehrhardt en Baker

(19724, 3.3. blz. 33 ) hebben we al gezegd dat bij CAH-jongens ock een

geringe belangstelling voor trouwen, zwangerschap, moederschap en

het spelen met kleine kinderen voorkomt (de percentages géén belang-

stelling voor deze onderdelen is bij de CAH-jongens respectievelijk

60 %, 55 %, 65 %, terwijl de percentages voor de broertjes-CAH respec-

tievelijk zijn 20 %, 20 %, 30 %). Hoewel Ehrhardt en Baker vinden dat

de CAH-jongens niet van de broertjes-CAH op deze variabele afwijken,

hebben wij aangevoerd dat er wel een verschil Tijkt te zijn en dat dit

verschit een effect van het chronisch ziek zijn van de CAH-jongens kan

zijn {zie tabel 3, blz. 36).
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Uit ons onderzoek blijkt:

- CAH-meisjes verschilien niet van controle-meisjes op de variabelen
"Wil je Jater trouwen", "wil je later kinderen krijgen", "wil je
later moeder worden", "spelen met kleine kinderen s ...... en "op
babies passen is ... ". Alleen ten aanzien van een baby de fles geven
staan de CAH-meisjes negatiever dan controle-meisjes, zij vinden dit
minder leuk, dan controle-meisjes maar + 70 % vindt het wel leuk.

- meisjes met diabetes daarentegen willen minder vaak Tater kinderen
krijgen dan controle-meisjes,
trouwen willen de CAH- en de diabetes-jongens Tater minder vaak dan
controle-jongens,
spelen met kleine kinderen en op babies passen vinden jongens met
diabetes leuker dan controle jongens.

De meer negatieve houding ten opzichte van trouwen komt dus meer bij zieke
kinderen voor, dat wil zeggen bij CAH-jongens en diabetes-kinderen. De
vraag is nu waarom de zieke kinderen minder vaak later willen frouwen en
waarom de CAH-meisjes die ook ziek zijn niet verschillen van de controle-
kinderen op dit punt. Ligt dit aan de verwachtingen van de ouders?

- Als we kijken naar de verwachtingen van de ouders dan b1ijkt dat:

70 % van de cuders met een dochter met diabetes vindt dat hun kind minder
kansen in het leven heeft door de ziekte, terwijl dit bij de ouders met een
CAH-dochter siechts 50 % is voor de zoutverlies-dochters en 35 % voor de
niet-zoutverlies-dochters. Als we kijken naar de diabetes-jongens dan

vindt 70 % van de ouders dat hun zoon minder kansen hegeft. Bij de ouders
met een {AH-zoon, vindt een hoger percentage dat het kind minder kansen

in het leven heeft door de ziekte (70 % voor zoutveriies; 50 % voor niet-
zoutverlies-jongens) dan bij de cuders met een CAH-dochter. We hebben

de indruk dat ouders met een CAH-zoon en diabetes-dochter en -zoon

zowel minder beroeps- als huwelijkskansen zien voor hun kind door de
ziekte. Dus ouders met een CAH-dochter zien de ziekte minder als belemme-
ring voor het kind wat betreft beroeps- en huwelijkskansen, dan ouders met
een dochter met diabetes of een zoon met CAH of diabetes. Dit is tegen de
verwachting in daar men op grond van de ernst van de ziekte en de afwijking
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aan het genitaal juist zou verwachten dat de CAH-ouders over hun dochters

het meest somber zouden zijn wat toekomst betreft.

Dit Taatste is wel meer in overeenstemming met het gegeven uit

ons onderzoek dat de CAH-meisjes wat betreft de wens om te trouwen niet

verschillen van controle-meisjes, terwijl CAH-jongens en diabetes-kinde-

ren op dit onderwerp wel van controle-kinderen verschillen. In ieder geval
is er geen reden om aan te nemen dat het mannelijke hormoon gerelateerd Js
aan de wens om niet te trouwen, geen kinderen te krijgen en geen moeder

te worden. Hoewel het nog onduidelijk is hoe de relatie in elkaar zit, is

er meer reden om aan te nemen dat het ziek-zijn van de kinderen en de ver-

wachting van de ouders een rol spelen.

5. Ehrhardt e.a. vonden dat CAH-meisjes een voorkeur hebben voor makkelijke
kieding, met name broeken in plaats van jurken, en dat zij een minimale
belangsteliing hebben voor het mooi maken van jezelf met sieraden,
make~up en verschillende haardrachten.

Uit ons onderzoek blijkt dat:

- CAH-meisjes niet verschillen van controle-meisjes in de waardering
van het dragen van sieraden, het mooi maken van jezelf voor een feest
en het opmaken van jezelf (over haardrachten zijn geen gegevens).

- CAH-meisjes staan negatiever ten opzichte van het dragen van
en het kopen van nieuwe kleren dan controle meisjes. Het resultaat
dat CAH-meisjes minder positief ten opzichte van het dragen vah een
broek staan dan controle-meisjes is net tegengesteld aan het resul-
taat van Ehrhardt e.a. Toch zou het mooi-maak aspect nog wel een rol
kunnen spelen als we ervan uitgaan dat broeken dragen voor meisjes
tegenwoordig modieus is {6.7. blz. 116). Het is ook mogelijk dat de
kinderen via de onbewuste stimulatie van de ouders om geen broeken te
dragen vanuit de angst dat het kind "mannetijk zou zijn", het gedrag
befnviced wordt (1). De meer negatieve houding van de CAH-meisjes ten
opzichte van nieuwe kleren zou misschien verklaard kunnen worden van-
uit de associatie - van het je moeten uitkleden voor het passen van
de nieuwe kleren - met Tichamelijk onderzoek. Angst voor onderzoek
van het genitaal noemen de ouders in het interview echter niet. De
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meeste ouders vinden dat het kind voor het bloedprikken het meest
angstig is.

6. Ehrhardt e.a. vonden dat CAH-meisjes vaker de wens koesteren een

jongen te zijn dan zusjes van CAH-kinderen.
Uit ons onderzoek blijkt dét:
- CAH-meisjes niet verschillen van controle-meisjes in hun waardering
van "een meisje zijn is ... en een jongen zijn is ....".
- CAH-meisjes verschillen wel van controle meisjes ten aanzien van

de wens bij de geboorte een jongen te zijn geweest en in het
tekenen van een jongen/man als mensfiguuyr.
Meisjes met diabetes scoren op beide variabelen net als controle-
meisjes. De wens een jongen te zijn geweest bij de geboorte komt
bijcontrole-meisjes in maar 8 % van de gevallen voor, bij de CAH-
meisjes is dit percentage 36 %. Hetzelfde geldt voor de tekening:
52 % van de CAH-meisjes iekent een man/jongen, terwijl maar 12 %
van de controle-meisjes een man/jongen iekent. Dus de meer freguente
wens een jongen te zijn geweest bij de geboorte en het tekenen van
een man/jongen als mensfiguur is specifiek voor CAH-meisjes.
De vraag is nu hoe verklaren we dit resultaat? Zou dit dan het
specifieke hormoon effect zijn?

Uit ons onderzoek blijkt echter dat de beleving van de ouders
van de virilisatie van het CAH-meisje in de vorm van twijfel aan de
sexe van het kind gerelateerd is aan de genderscore. Het is mogelijk
dat de meeste ouders niet alleen bij de geboorie twijfelen, maar
ook tater blijven twijfelen aan de sexe van hun dochter en dat op de-
ze wijze fantasie&n bij het kind gewekt worden rond de wens een

jengen te zijn.

Wat betreft de gedragsaspecten die Ehrhardt e.a. als tomboy-gedrag om-
schrijven wijzen onze resultaten uit dat:
- CAH-meisjes niet van zichzelf vinden dat zij:
druk, wild spel, stoeien enbuitenspéien leuker vinden dan controle-
meisjes, maar dat hun ouders hen wel beleven als “dol op stoeien®
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- CAH-meisjes niet van zichzelf vinden dat zij spelen met jongens
leuker vinden dan controle-meisjes, maar zieke meisjes {CAH en
diabetes) die met jongens spelen volgens hun ocuders meer naar de
Jjongenskant scoren dan zieke meisjes die met meisjes of beide
sexe kinderen spelen,

- CAH-meisjes niet de wens te kennen geven dat zij later minder graag
willen trouwen, moeder worden en kinderen krijgen dan controle-
meisjes en dat zij het spelen met kleine kinderen en het op babies
passen even leuk vinden als controle meisjes. Wel vinden zij een
baby de fles geven minder leuk dan controle-meisjes. Terwijl kinde-
ren krijgen en trouwen veor CAH-jongens, diabetes-meisjes en diabetes-
Jongens wel minder aantrekkelijk is dan voor controle-kinderen, waar-
bij tevens aangevoerd kan worden dat ouders met een CAH-zoon of
diabetes-kind minder kansen (beroeps- en huwelijkskansen} in het
Teven voor hun kind zien dan ouders met een CAH-dochter, Hier is
mogelijk dat de verwachting van de ouders invloed heeft op het
genderrol gedrag van het kind.

- CAH-meisjes niet verschilien van controle-meisjes in hun belangstel-
ling voor het je mooi maken met sieraden of make up, maar dat zij
nieuwe kleren kopen wel minder prettig vinden dan controle-meisjes,
waarbij we verondarsteld hebben dat de associatie met Tichamelijk
onderzoek hier een rol kan spelen.

~ CAH-meisjes wel Tiever met auto's, treinen e.d. spelen dan controle-
meisjes, maar het spelen met poppen even leuk vinden &ls controle-
meisjes, en dat

~ CAH-meisjes vaker de wens uiten liever een jongen te zijin geweest bij
de geboorte en een man/jongen als mensfiguur tekenen dan controle-
meisjes.

De beleving van de ouders van de virilisatie van het CAH-meisie in de

vorm van twijfel aan de sexe die gecorreleerd 1ijkt te zijn aan de gender-
score (en niet de objectieve mate van virilisatie!) kan het frequenter
spelen met auto's e.a. en het vaker uiten van de wens een jongen te zijn

bij de geboorte, en het vaker tekenen van een man/jongen als mensfiguur ver-
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klaren. Aanwijzingen dat het mannalijk hormoon direct regelateerd is aan
deze gedragsvormen hebben we niet.

Zoals we reeds zagen (1.} zijn Daiéry e.a. van mening dat het praten
met de ouders over hun fantasiegn rend de twijfel aan de sexe van de CAH-
dochter een normale psychosexuele ontwikkeling van deze kinderen bevordert.
In ons onderzoek hebben we kunnen observeren dat verscheidene ouders
opgelucht waren als hun dochter ging menstrueren. Dit laat zien hoe twijfel
aan de vrouwelijke sexe van het kind bij deze ouders leeft. Tevens hebben
we de indruk gekregen dat er veel geheimhouding rond sexualiteit en aard van
de ziekte is bij vooral de cuders met een CAH-zoutverlies dochter. De meeste
ouders met een CAH-zoutverlies-dechter geven bijvoorbedd geen sexuele voor-
Tichting aan hun kind en deze vraagt er ook niet om, terwijl ouders met
een niet-zoutveriies dochter met CAH en een diabetes-dochter meestal wel
sexuele voorlichting geven, terwijl hun kinderen hierom ook vragen.

Ouders met een zoutverliies-dochter lichten het kind zelf en de broers
en zusters van de patient vaak onveliledig in over de ziekte. Zij vertellen
het kind meestal alleen dat de bijnier niet goed werkt en dat het kind medi-
cijnen nodig heeft om niet ziek te worden. De invioed van het mannelijke
hormoon noemen zij veelal niet. Quders met een niet-zoutveriies-dochter
doen dit meestal wel, zij Tichten hun dochter meestal volledig in over de
aard van de ziekte.

Beide groepen ocuders laten hun dochter als peuter/kleuter meestal
niet bloot in~- en buitenshuis rondiopen, terwijl ouders met een diabetes-
dochter dit vaak wel doen. Ook uit het gegeven dat met de kinderen zelf
meestal niet over de ziekte gesproken mocht werden door de onderzoeker,
wijst erop dat de afwijking aan het genitaal een verboden onderwerp is.

Uit gesprekken met de ouders hebben we de indruk dat zij vaak erg
opgelucht zijn als zij hun gevoelens kunnen uiten. De ouders praten cver
het algemeen erg weinig met anderen over de aandcening van hun kind, ter-
wijl zij de onderzoeker de indruk gegeven hebben wel veel behoefte te
hebben aan praten over de ziekte, (N.B. Alle ouders met een CAH-kind hebben
aan het onderzoek meegedaan). We hebben de indruk dat zij zeif nog fe vol
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zZitten met onverwerkie prohlemen rond de ziekte van hun kind, dat zij

in staat zouden zijn om met hun kinderen over de ziekte te praten.
Vooral de ouders met een zoutverlies-dochter maken erg veel mee met het
kind. Zij hebben de eerst levensjaren van het kind de constante zorg om
de lichamelijk welzijn van het kind. Angst het kind te verliezen staat
vaak centraal. De schok bij de geboorte van de baby en de twijfel aan de
sexe van het Kind zijn moeilijk te verwerken. We hebben de indruk dat de
geheimhouding ten aanzien van de buitenwereld en het kind zelf met
schaamte- en schuldgevoelens verbonden is. Verscheidene cuders met een
zoutverlies-dochter voelen zich schuldig over het feit dat zij na de ge-
boorte van het CAH-kind en de bekendheid met de ziekte een tweede kind
gekregen hebben. Zij hadden de indruk dat de artsen het niet met deze
gezinsuitbreiding eens waren, terwijl uit de verhalen meestal blijkt dat
de artsen alleen d& kans op weer een kind met de afwijking genoemd hebben.
Ook hebben de ouders de indruk dat familie, buren, vrienden e.d. het op
de wereld zetten van een afwijkend kind afkeuren.

In hoofdstuk 2.7. hebben we beschreven hoe Visser, maar ook Lewis,
Ehrhardt, en Money, menen dat CAH-meisjes zo snel mogelijk geopereerd
moeten worden aan het genitaal, zodat het kind zo jong mogelijk uitgerust
is met een volledig vrouwelijk genitaal. Dit kan twijfel aan de sexe van
het kind bij de ouders verminderen. In ons onderzoek is 60 % van de CAH-
meisjes pas geopereerd tussen het le en 6e levensjaar. Slechts 15 % van
de zoutverlies-meisjes is geopereerd beneden hat eerste levensjaar. De
operatie heeft bij 25 % van de zoutverlies en 40 % van de niet-zoutverlies-
meisjes op een leeftijd boven de 6 jaar plaatsgevonden. Hoewel de zout-
verlies-meisjes alle vroeg, d.w.z. beneden het eerste levensjaar gediag-
nostiseerd zijn, zijn ze niet alle ook al als baby geopereerd. Invloed
op de genderscore 1ijkt de Teeftijd waarop het kind geopereerd is niet te
hebben. Dus meisjes die laat geopereerd zijn scoren niet meer naar de
jongenskant dan meisjes die vroeg geopereerd zijn. Nu is niet duidelijk ge-
worden in het onderzoek waarom de CAH-zoutverlies-kinderen zo laat geope-
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reerd zijn. Is dit de lichamelijke toestand van het kind geweest, of

de beschikbaarheid van een academisch centrum om de operatie te laten
plaatsvinden of twijfel aan de sexe van het kind ij de ouders. Aanwij-
zingen dat twijfel een rol speelt hebben we niet. Een opmerkelijk
resultaat is bijvoorbeeld dat ouders die een zoutverlies-dochter hebben
vaker vinden dat de operatie tot een volledig vrouwelijk genitaal heeft
geleid, dan ouders met een niet-zoutverlies-dochter. Deze laatste zijn
vaker ontevreden gver het resultaat. Daar de zoutverlies-megisjes als

groep meer geviriliseerd zijn dan niet-zcoutverlies-meisjes zou men juist
verwachten dat de operatie bij een meer geviriliseerd kind tot meer onte-
vredenheid zou leiden dan bij een minder geviriliseerd kind.Een verklaring
voor het verschil kan zijn dat ouders die een zoutverlies-dochter hebben
het genitaal bij de geboorte afwijkend vinden en dat operatie van het
genitaal voor deze ouders betekent "weer normaal vrouwelijk maken". Ouders
met een niet-zoutverlies-dochter vinden het genitaal van hun dochter bij
de geboorte normaal vrouwelijk. Voor hen kan de operatie betekenen dat
iets dat intact en normaal vrouwelijk is, maar te veel uitgegroeid is,

nu beschadigd of veranderd wordt. Of het normaal vrouwelijk maken ook de
twijfel bij de cuders wegneemt weten we niet.

Uit het onderzoek komt naar voren dat de leeftijd waarop het zieke
meisje voor het eerst in een ziekenhuis is opgenomen geweest gerelateerd
b1ijkt te ziin aan de genderscore. Hoe jonger het meisje is als zij voor
het eerst wordt opgenomen, hoe meer zij naar de jongenskant scoort op de
Sophiatest.

Het is nog niet duidelijk waarom door de ziekenhuiscpname op heel
jonge leeftijd de meisjes minder meisjesachtig gaan scoren op de Sophia-
test. Mader onderzoek is nodig om dit uit te zoeken. Met de duur van het
chronisch ziek-zijn neeft de opnameleeftijd niet te maken. Er is geen
correlatie tussen de leeftijd waarop de ziekte manifest is geworden en de
gendérscore. Ock de duur van de ziekenhuisopname, het aantal ziekenhuis-
opnamen en het aantal ziektes dat het kind nog bij de diabetes of CAH heeft
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1ijken geen jnvloed op de genderscore te hebben. De ouders zelf zijn

van mening dat het ziek-zijn van hun kind in de zin van reacties op
ziekenhuisopnamen, poliklinische controles en invleed op de ontwikke-
1ing van het kind wel leidt tot heftige emotionele reacties en proble-
men. Opmerkelijk is echter dat de ouders menen dat in de baby-tijd er
weinig gevolgen voor het kind zijn door het ziek-zijn. Dit Tijkt in
tegenstelling te zijn met het resultaat uit ons onderzoek dat juist de
meisjes die als baby opgenomen zijn geweest in een ziekenhuis het meest
naar de jongenskant scoren. Nu zijn le emotionele problemen en reacties
van kinderen en jongensachtiger scoren niet hetzelfde, Z2e is wat de
ouders beleefd hebben aan de reacties van het kind niet hetzelfde ais
wat het kind nu zelf zegt over zijn gedrag. De ouders geven aan dat de
peutertijd veor het kind het moeilijkste is. Dan uit het kind zijn ge-
voelens het meest heftig in de vorm van angst, strijd, scenes, woede.

In ieder geval is voor oudersdeze periode het moeilijkste, daar het kind
nog te klein is om zijn emoties onder controle te houden, maar het kind
al wel in staat is om zich te verzetten tegen de onaangename, bedreigen-
de ingrepen en situaties. Een baby kan zich nog niet echt verzetten tegen
" de pijnlijke sensaties, waardoor het hanteren van deze situaties veor
ouders waarschijnlijk minder emotioneel is. Op de schoolleeftijd menen
de meeste ouders dat er door het chronisch ziek-zijn van het kind emo-
tionele en opvoedkundige problemen zijn, maar dat het kind zelf beter in
staat is om de onaangename situaties emotioneel te verwerken. De kinderen
vinden de onaangename situaties akelig, maar er zijn geen scenes met de
ouders.

Uit het onderzoek komt naar voren dat zowel bij CAH-zoutverlies-
meisjes, als meisjes met diabetes de relatie tussen probemen door het
chronisch ziek-zijn volgens de ouders en de genderscore juist omgekeerd
is, aan wat men zou verwachten. Dat wil zeggen de meisjes waarvan de ouders
aangeven dat er géén problemen zijn in de schoolleeftijd scoren minder
meisjesachtig, dan de meisjes waarvan de ouders aangeven dat er wél proble-
men zijn. Hetzelfde affect zien we ook bij de diabetes-meisjes die als
peuter het injecteren met insuline rot vinden, maar gé&n scenes maken ten
opzichte van diabetes-meisjes die als peuter met strijd reageren. Bij de



133

Jjongens zie we een analoog, maar omgekeerd effect op de genderscore.
iabetes-jongens die als schoolkind naar de mening van hun ouders op-
voedingsproblemen hebben door het chronisch ziek-zijn, scoren meisjes-
achtiger dan diabetes-jongens die als schoolkind gé&é&n opvoedings-
problemen hebben. Bij de CAH-jongens scoren jongens die als baby door
het chronisch ziek-zijn wel problemen hadden, meisjesachtiger dan de
jongens die als baby gé&&n problemen hadden. Eenvoudig gezegd 1ijkt het
dat zieke kinderen die g&én problemen hebben door het chronisch ziek-
zijn meer naar de jongenskant scoren dan zieke kinderen die wél pro-
blemen hebben door het chronisch ziek-zijn.

Ran jongens wordt gewoonlijk toegeschreven dat zij hun gevoelens
minder mogen uiten: meisjes mogen met meer affect reageren op moeilijke
situaties (bijvoorbeeld huilen doet een jongen niet}. Het is mogelijk,maar
wel speculatief, dat het beheersen van emoties geré]ateerd is aan het
meer naar de jongenskant scoren van zieke kinderen.

Meisjes met de zoutveriies variant van CAH scoren minder meisjes-
achtig dan meisjes met de niet-zoutverlies variant van CAR op de Sophia-
test. Aan dit verschil zijn de volgende ziekteaspecten verbonden:

-~ Jeeftijd diagnose

- symptomen die tot diagnose leiden

- gi&n medicatie gevolg voor het kind

- leeftijd le ziekerhuisopname

- duur le ziekenhuisopname

- frequentie poliklinische controles

- informatie over ziekte aan patient en broer/zus
- shock

- gezinsuitbreiding i.v.m. erfelijkheid?

Dit verschil tussen beide groepen dat zowel in de beschrijving van
de ouders als de score van de kinderen op de Sephiatest tot uiting komt
wunnen we zien als een verschil in ernst van de ziekte, dat wil zeggen
de ziekteaspecten zoals die zich bij de zoutverlies-meisjes voordoen
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worden gewoonlijk opgevat als uitingen van ernstiger ziek-zijn dan de
ziekteaspecten zoals die zich bij de niet-zoutveriies meisjes voordoen.
B8innen de groep meisjes met de zoutverlies variant van CAH scoren
de meisjes waar de moeder op de diaghose heeft gereageerd met zorg/verdriet
minder meisjesachtig dan de meisjes waarvan de moeders op de diagnose
met paniek regageerde. Tevens scoren binnen de groep zoutverlies-meisjes
de kinderen die in shock zijn geweest minder meisjesachtig dan die niet
in shock zijn geweest. Nu zijn beide variabelen shock en reactie moeder
diagnose gerelateerd. Dat betekent dat tegen de verwachting in kinderen
die in shock zijn geweest een moeder hebben die op de diagnose CAH reagesr-
de met zorg/verdriet; terwijl de kinderen die niet in shock zijn geweest
een moeder hebben die met paniek reageerde. Het is mogelijk dat het ziekte
proces hierin een rol speelt. De zoutverlies meisjes worden alle met een
geviriliseerd genitaal geboren. De ouders krijgen bij de geboorte de
schok van deze afwijking te verwerken. Daarna worden de kinderen binnen
enkele weken snel ziek; ze gaan spugen, drogen uit en een deel wordt in
shocktoestand in het ziekenhuis opgenomen. Nu is het mogelijk dat de
angst het kind te verliezen bij de kinderen die in shock zijn geweest de
paniek rond de afwijking aan het genitaal doet verbleken en dat het ge-
voel dat overblijft zorg en verdriet is. Enkele ouders zeggen ook dat toen
het kind zo ziek was, de afwijking aan het genitaal op de achtergrond
raakte. Dit zou dan betekenen dat ernstiger ziek gekoppeld is aan shock
en zorg/verdriet en dat dit met minder meisjesachtig scoren op de
Sophiatest verbonden is. Echter bij de meisjes met diabetes zien we een
analoog effect ten aanzien van de reactie van de vader op de diagnose
diabetes. De meisjes met diabetes waar de vader meent dat hij met zorg/
verdriet reageerde scoren minder meisjesachtig dan de meisjes waarvan
de vader zich heninnert met paniek op de diagnose gereageerd te hebben.
Het is mogelijk dat de eerste groep meisjes (zorg/verdriet) ook zieker
geweest is dan de tweede {paniek). Het is ook mogelijk dat het om vaders/
moeders gaat die hun gevoelens moeilijk uiten (zorg/verdriet) en die hun
gevoelens meer uiten (paniek} en dat het niet uiten van het gevoel bij
de ouders tot minder meisjesachtig scoren van het kind leidt. De rede-
nering is speculatief. Toch zien we steeds de tendens van "geen problemen”,
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“zorg/verdriet", en "rot/vervelend" als reactie van ouders en
kinderen leidt tot meer naar de jongenskant scoren ten opzichte van
reactie als "wel problemen", “"paniek", "strijd*.

in 2.9 worden CAH-niet-zoutverlies-meisjes beschreven als meisjes
waarbij de diagnose CAH in de loop van de eerste levensjaren wordt ge-
steld. Hierdoor kunnen deze meisjes een te snmelle lengtegroei en rijping
van het skelet doorgemaakt hebben, en tekenen van voortijdige biolo-
gische rijping vertonen in de zin van pubesbeharing, e.d. Het instellen
van de medicatie is voor CAH-kinderen vaak een moeilijke zaak (2.9},
waardoor over- en cnderdosering kan voorkomen. Deze over- of onderdose-
ringen kunnen cok weer invlced op de lengtegroei, gewichtsgroei en
skeletleeftijd hebben. COverdosering kan tevens een cushing uiterlijk
geven.

De CAH-meisjes met een zoutverlies variant in ons onderzoek zijn te
zwaar (50 % 3»75e percentiel) en te klein (70 % < 25e percentiel) ten op-
zichte van leeftijdgenoten.Bij 40 % van de zoutverlies CAH-meisjes is de
botleeftijd meer dan 1 jaar achter vergeleken met de kalenderleeftijd.
De biologische rijping is adequaat voor de leeftijd.

De niet-zoutverlies meisjes met CAH zijn ook te zwaar {65 % =75e
percentiel). Deze kinderen zijn te lang (75 % =275e percentiel} en bij
70 % is de botleeftijd meer dan 1 jaar voor op de kalenderleaftijd. De
biologische rijping is bij 50 % te vroeg. Dus beide groepen vertonen
effecten die aan over- en anderdosering van de medicatie gerelateerd
kunnen zijn.

Een relatie van lengte en gewicht met de genderscore wordt in ons
onderzoek bij de CAH-meisjes niet gevonden. Bij de CAH-jongens vonden we
een relatie tussen afwijkend gewicht (langer dan 1 jaar te dik) en de
genderscore van deze kinderen. CAH-jongens die langer dan &&n jaar te
dik zijn door de medicatie scoren meisjesachtiger dan CAH-jongens die
niet te dik zijn ten opzichte van Teeftijdgenoten. Hoewel de lengte van
de CAH-jongens ten opzichte van leeftijdgenoten afwijkend is, is er
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géén relatie met de genderscore {van de zoutverlies-jongens is 50 % te
klein; van de niet-zoutverlies-jongens is 4C % te klein en 30 % te groot).
De veronderstelling van Krims (2.9) dat het vroegrijp zijn van John die
tevens te groot was ten opzichte van leeftijdgenoten tot agressiviteits
problemen aanleiding geeft, kunnen we niet ondersteunen.

Tensiotte iets over de zieke jongens; we hebben gevonden dat bij de
jongens de invloced van de ziekte (CAH en Diabetes) op de genderscore niet
zo sterk aanwezig 1ijkt te zijn als bij de meisjes. Er is echter wel een
aeffect op de genderscore, maar een effect dat tegengesteld is aan dat
van de meisjes. Dat wil zeggen zieke jongens scoren meer naar de meisjes-
kant, zieke meisjes scoren meer naar de jongenskant,

De variabelen die gerelateerd 1ijken te zijin aan deze verschuiving
Zzijn ogk verschillend voor de jongens en de meisjes. Dus hier speelt
de leeftijd waarop het kind voor het eerst in een ziekenhuis wordi op-
genomen en de sexe van de spelgencotjes/boezemvriend geen rol. Zieke
~ jongens {CAH en diabetes) waarvan de ouders vinden dat het kind een ander
kind is geworden door de ziekte en waarvan de ouders vinden dat het kind
opvoedings- en leerproblemen heeft door het chronisch ziek-zijn, scoren
meisjesachtiger dan jongens die géén ander kind geworden zijn en geen
proeblemen hebben op de schoolleeftijd. Sexe en aard van de ziekte Tijken
dus een verschillende invioed op de genderscore te hebben. De aard van
de ziekte-CAH is bij jongens verschillend van die bij meisjes door het
ontbrekende "dramatische" virilisatie effect. Dit kan het afwezig zijn
van een verschil tussen zout- en niet-zoutverlies jongens en het effect
op de genderscore verklaren.

Bij CAH-zoutverlies jongens gaat het om:
- problemen als baby door chronisch ziek-zijn,
~ neven effecten medicatie = chesitas >1 jr



Bij CAH-zoutverlies-meisjes gaat het om:
- shock,

- reactie moeder diagnose,

- sexe aangifte Burgelijke Stand,

- vernceming.

Bij diabetes-jongens gaat het om:

- reactie kind diagnose,

- ander kind geworden door ziekte,

- gpveoedingsproblemen als schoolkind door chronisch ziek zijn.

Bij diabetes-meisjes gaat het om:

- reactie vader diabetes ,

- reactie kind als schooikind op het injecteren,

- problemen in schoolleeftijd door het chronisch ziek-zijn.

137
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8. SAMENVATTING

In de 1itteratuur (Ehrhardt e.a. 1974) wordt het verschil in gender-
rolgedrag van CAH-meisjes en controle-meisjes beschreven als tomboy-
gedrag. Onder tomboy-gedrag bij meisjes met CAH wordt verstaan:

- uiting van lichamelijke energie in buitenspel en sport
- voarkeur voor spelen met jongens en jongensspeelgoed in plaats van
meisjes en meisjesspeelgoed
- geringe belangstelling voor trouwen, zwangerschap, en moederschap
en het zorgen voor kleine kinderen
- een voorkeur voor makkelijke kleding (met name broeken) &n een
minimale belangstelling voor sieraden, make-up en verschillende haar-
drachten
- de wens een jongen in plaats van een meisjes te zijn
De verklaring van het tomboy-gedrag wordt door Ehrhardt e.a. gezocht in
de werking van het mannelijke hormoon. Het mannelijke hormoon geeft pre=-
nataal een imprintingswerking volgens deze auteurs op het centrale zenuw-
- stelsel, waardoor tomboy-gedrag ontstaat. Daar onderzoek naar de invioed
van psychosaciale factoren met name ziektefactoren en twijfel aan de sexe
van het kind door de ouders ten gevolge van het afwijkende genitaal ont-
breekt is ons onderzosk gericht op de studie van deze factoren.

Een groep meisjes met CAH is vergeleken met een groep gezonde mefsjes
(controle-meisjes), een groep zieke meisjes (meisjes met diabetes) en een
groep zusjes van CAH-kinderen. Ook de CAH-jongens zijn vergeleken met
controle-jongens, jongens met diabetes en broertjes van CAH-kinderen. Om
het genderrel gedrag van CAH-meisjes te kunnen meten is een instrument
ontwikkeld - de Sophiatest - die gebaseerd is op de gedragsaspecten die
Ehrhardt e.a. onderscheiden aan genderrol gedrag. De Sophiatest bestaat
uit 5 onderdelen:

- plaatjes

beweringen

vragen

osgood

tekening
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De Sophiatest is afgenomen bij een controlegroep van 234 school-
kinderen (113 jongens en 121 meisjes) van het lagere en voortgezette
onderwijs (leeftijd 7 - 17 jaar). Doel van het onderzoek bij de controle-
groep is, een schaal te construeren waarop jongens zich van meisjes onder-
scheiden. Het principe van de berekening van de genderscore is gebaseerd
op het verschil in beantwoording van een vraag tussen het aantal meisjes
en het aantal jongens. Een grotere genderscore noemen we meisjesachti-
ger.

De experimentele groepen bestaan uit CAH-kinderen (19 jongens, 25
meisjes), diabetes-kinderen (22 jongens en 26 meisjes) en zusies/broertjes
van CAH-kinderen {21 broertjes, 10 zusjes). Bij de experimentele groepen
is de Sophiatest en een intelligentietest (RAVEN) afgenomen. De ouders van
CAH- en diabetes-kinderen zijn gevraagd naar de psychosexuele en psycho-
sociale ontwikkeling van hun kind. Hiervoor is een gestandaardiseerd inter-
view met geprecodeerde vragen gebruikt. Voor de ouders met een CAH-dochter
zijn speciale vragen over de beleving van de afwijking aan het genitaal op-
gesteld. Gegevens van medische aard zijn verkregen door de medische
status van de patienten te bestuderen.

De hypothese die opgesteld is gaat uit van een ziekte effect dat wil
zeggen: CAH-meisjes zullen niet van diabetes-meisjes verschillen op de
Sophiatest, terwijl ze als hele groep zieke meisjes wel lager zullen scoren
dan controle-meisjes. Wat betreft de jongens hebben we verondersteld dat
ook CAH-jongens met diabetes-jongens niet zullen verschillen in genderscore,
terwill de hele groep zieke jongens hoger zal scoren dan de controle-jongens.
Yan de broertjes/zusjes-CAH hebben we verwacht dat zij ten opzichte van
dezelfde sexe controle-kinderen niet zullen verschilien op de Sophiatest.

Uit het onderzoek blijkt:

1) Dat meer naar de jongenskant scoren bij zieke meisjes voorkomt, dat wil
zeggen CAH- en diabetes-meisjes scoren ten opzichte van controle-meisjes
meer naar de jongenskant, Het effect op het genderrol gedrag kan dus
niet met de hormoonwerking alleen verklaard worden zoals Erhardt e.a.
voorstellen: ziek-zijn speelt een rol. Bij nadere exploratie van de ge-
gevens blijkt dat er twee variabelen gerelateerd lijken te zijn aan de
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genderscore bij zieke meisjes, nameldjk

- a) de leeftijd van de le ziekenhuisopname en

- b) de sexe van de vriendjes en boezemvriend.

Hoe jonger zieke meisjes zijn als zij voor het eerst in het ziekenhuis

worden opgenomen, hoe meer zfj naar de jongenskant scoren. Zieke meisjes

die met jongens spelen en een boezemvriend hebben, scoren meer naar de

Jongenskant dan zieke meisjes die met meisjes spelen of met beide sexe

kinderen spelen en een boezemvriendin hebben.

Dat van de groep zieke meisjes de CAH-meisjes meer naar de jongenskant

scoren dan de diabetes-meisjes. Er is dus ook een specifiek CAH-effect

bij meisjes. Bij nadere exploratie van de gegevens blijkt het specifie-
ke CAH-effect bepaald te worden door de groep meisjes met de zoutverlies
variant van CAH. CAH-meisjes met de zoutverlies variant scoren op de

Sophiatest meer naar de jongenskant dan CAH-meisjes met de niet-zout-

verlies variant. Analyse van dit verschil tussen zoutverlies- en niet-

zoutverlies-meisjes wijst erop dat er twee groepen variabelen gekoppeld
kunnen zijn aan dit verschil:

- a) een groep variabelen die de ernst van de CAH als ziekte aangeeft,
waarbij de CAH-zoutverljes-meisjes ernstiger ziek zijn dan de
CAH-niet-zoutverlies-meisjes

- b) een groep variabelen die twijfel van de ouders aan de sexe van
het kind uitdrukt, waarbij twijfel wdl voorkomt bij de zoutverlies-
meisjes, niet bij de niet-zoutverlies-meisjes.

De objectieve graad van virilisatie van het CAH-meisje correleert niet

met de genderscore. De beleving van de cuders van de viritisatie

{Prader subjectief) maakt onderscheid tussen zoutverlies en niet-zout-

verlies meisjes. Binnen de groep zoutverlies-meisjes correleert de ob-

jectieve graad van virilisatie niet met de genderscore, terwijl die
kinderen het meest naar de jongenskant scoren die ocorspronkelijk als
jongen bi} de Burgelijke Stand zijn aangegeven en die niet naar een be-
paalde perscon verncemd zijn.

De beleving van de ouders van de virilisatie van het CAH-meisje Tijkt

dus meer van invloed op de genderscore dah de hormoonwerking (mate waar-

in het kind geviriliseerd is).
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Een tomboy-gedrag zoals Ehrhardt e.a. dat van CAH-meisjes beschrij-
ven vinden wij in ons onderzoek niet. We vinden wel dat CAH-meisjes ver-
schillen van diabetes- en controle-meisjes ap:

- waardering van het spelen met auto's (meer positief)

- uiten van de wens een jongen te zijn bij de geboorte (frequenter)

~ tekenen van man/jorngen als mensfiguur (frequenter)

Zoals we al gesteld hebben 1ijkt ons de beleving van de ouders van de
virilisatie van de CAH-meisjes meer gerelateerd aan deze variabele dan de
hormoonwerking (graad van virilisatie).

Op alle andere gedragsaspecten die Ehrhardt e.a. als tomboy-gedrag
omschrijven vinden wij geen verschillen tussen CAH-meisjes en controle-
meisjes. 8ij zieke kinderen (CAH-jongens, diabetes-meisjes, diabetes-jon-
gens) blijken deze gedragsaspecten vaak wel een verschil te geven met
controle-kinderen.

De zieke jongens {CAH en diabetes) scoren als groep meisjesachtiger
dan de controle-jongens. Het effect van de ziekte op de genderscore bij
de jongens is:

- tegengesteld aan dat van de meisjes
- minder sterk aanwezig
en 1ijkt door andere variabelen bepaald te worden dan bij de meisjes.
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8.1. Summary

In the literature {Ehrhardt et al. 1974) the difference in gender role
behaviour between CAH girls and control girls is described as tomboy
behaviour. By tomboy behaviour in girls with CAH is meant:

- expression of physical energy in outdoor games and sports

- preference for playing with boys' toys rather than with girls and girls'
toys

- littie interest in marriage, pregnancy, motherhood and caring for young
children

- a preference for casual ciothes (particularly trousers) and a minimal
interest in jewelry, makeup and different hairstyles

- the wish to be a boy rather than a girl.

The explanation of this tomboy behaviour is sought by Ehrhardt et al. in

the action of the male hormone. According to these authors, prenatally

the male hormone has an imprinting effect on the central nervous system,

which gives rise to tomboy behaviour. As there has been no research into

the influence of psychosocial factors, particularly sickness factors and

parents' doubts about the sex of the child as a result of the deviant

genitalia, eur research has been directed to the study of these factors.

A group of girls with CAH was compared with a group of healthy girls
{control girls), a group of sick girls {girls with diabetes) and a group
of sisters of CAH children. Similarly, CAH boys were compared with control
beys, boys with diabetes and brothers of CAH children. In order to be able
to measure the gender role behavicur of CAH ¢irls an instrument was
developed - the Sophia test - which is based on the aspects of gender role
behaviour distinguished by Erhardt et al. The Sophia test is composed of
5 parts:

- pictures

- assertions
- questions
- Osgood

- drawing

The Sophia test was given to a control group of 234 schoolchildren
(113 boys and 121 girls) in primary and secondary education (ages 7 - 17
years). The purpose of this study of the control group was to construct a
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scale on which hoys were distinguished from girls. The principle for

computing the gender score was based on the difference in respons to a

gquestion between the number of girls and the number of boys. A large

gender score means more girlishness.

The experimental groups consisted of CAH children (19 boys, 25 girls),
diabetic children {22 boys, 26 girls) and sisters/brothers of CAH

children {21 brothers, 10 sisters), The experimental groups were given the

Sophia test and an intelligence test {RAVEN). The parents of CAH and

diabetic children were asked about their child's psychosexual and psycho-

social development. A standardized interview with precoded questions was
used for this purpese. Special questions about how the genital deviation
was experienced were drawn up for the parents with a CAH daughter, Data

of a medical nature were obtained by studying the patients' medical status.

The hypothesis which was formulated assumed a2 sickness effect, namely:

CAH girls will not differ from diabetic girls on the Sophia test, whereas

as a single group of sick girls they will score lower than the control

girls. As regards the boys, we also assumed that CAH boys would not differ
in gender score from diabetic boys, whereas the whole group of sick boys
would score higher than the control boys. The expectation for the brothers/
sisters of CAH children was that they would not differ on the Sophia test
from control children of the same sex.

The study showed that:

1) Sick girls score more towards the boyish side. In other words, CAH and
diabetic giris score more towards the boyish side than do control girls.
Thus, the effect on gender role behaviour can not, as Ehrhardt et al.
suggest, be explained solely by hormonal action; being sick plays &
role. Closer examination of the data shows that two variables appear
to be related to the gender score in sick girls, namely
- a) age at which they were first admitted to hospital, and
- b) the sex of their friends and bosom Triend.

The younger sick girls were when they were first admitted to hospital,
the more they scored towards the boyish side. Sick girls who play with
boys and have a male bosom friend score more towards the boyish side
than sick girls who play with girls or with both sexes and have a
female bosem friend.
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2) Of the group of sick girls, the CAH girls scaore more to the boyish side
than the diabetic girls. Thus, there is also a specific CAH effect in
girls. Closer examination of the data shows that the specific CAH effect
is determined by the group of ¢irls with the salt-loss variant of CAH.
CAH girls with the salt-Toss variant score more towards the boyish side
on the Sophia test than CAH girils with the non-salt-loss variant.
Analysis of this difference between salt-loss and non-salt-loss girls
indicates that two groups of variables may be Tinked to it:

- a) a group of variables which indicate the seriousness of the CAH as
a sickness, salt-loss CAH-girls being more seriously sick than
non-salt-loss CAH girls

- b) a group of variables which express parents' doubts about the sex
of the child, with doubts occurring in the case of salt-loss giris
and not occurring in that of non-salt-loss girls.

The objective degree of virilization does not correlate with the gender

score in CAH girls. In the way the parents experience virilisation

(Prader subjective} there is a distinction between salt-loss and

non-salt=-loss girls. In the group of salt-loss girls the objective
degree of virilization does not correlate with the gender score, while
those children score most towards the boyish side who were originally
registered as boys and who are not named after a particular person.

The parents' experiencing of the virilization of a CAH girl would

therefore seem o have more influence on the gender score than

hormonal action (degree to which the child is virilized).

Tomboy behaviour in CAH girls as described by Ehrhardt et al. was
not found in the study. It was found, however, that CAH girls differed
from diaketic and control girls as regards:

- appreciaticn of playing with cars (more positive)

- expression ¢f the wish to have been born a boy (more frequent}

- drawing of man/boy as human figure {more frequent).

As was said earlier, it seems to us that the way the parents experience

the virilization of CAH girls is more related to this variable than is

hormonal action (degrse of virilization).

On ali the other behavioural aspects described by Ehrhardt et al. as
tomboy behaviour no differences were found between CAH girls and control
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girls. Sick children {CAH boys, diabetic girls, diabetic bays) did often
differ from control children on these behavioural aspects.
The sick boys {CAH and diabetes) were found as a group to be more
girlish than the control bays. In the boys the effect of the sickness
on the gender score is
- opposite to that for the girls
- Tess strong
and appears to be determined by other variables than in the case of the

girls.



146

NABESCHOUWING

Uit de gesprekken met de ouders met een CAH-dochter en uit het onder-
zoek blijkt dat de problematiek rond het adrencgenitaal syndroom zo
complex is dat een psychosociaal team op zijn plaats zou zijn. In het
Sophia Kinderziekenhuis is dit team al een realiteit geworden, waardoor
bij de begeleiding van ouders met een CAH-dochter regelmatig overleg tussen
endocrinologen en gedragswetenschappers mogelijk is. Uit het onderzoek
h1ijkt dat de ouders met een CAH-zoutverlies-dochter het zwaarst belast
zijn; zij hebben de eerste Tevensjaren van het kind de constante zorg om
het Tichamelijk welzijn, en zij hebben de zorg om het afwijkende genitaal.

Uit het onderzoek_b]ijkt dat de peuter/kleuterleeftijd van het kind
voor ocuders de moeilijkste Tevensfase js. In deze Tevensfase is er veel
strijd, angst, woede, en scenes bij de poliklinische controles (met name
het blcedprikken) en de ziekenhuisopnamen. Het kind is nog te klein om
zijn emoties onder controle te houden, maar is &l wel in staat om zich te
verzetten tegen de onaangename situaties, -ingrepen, en de scheiding van de
moeder die de ziekenhuisopname met zich meebrengt. In deze Tevensfase van
het kind hebben de ouders die ai veel meegemaakt hebben met het kind extra
vee]l steun nodig.

Uit het onderzoek krijgt men de indruk, dat bij de ouders door de
constante zorg om het Tichamelijk welzijn van het kind en de angst het kind
te verliezen, de zory om het afwijkende genitaal op de achtergrond raakt.
Veel ouders zijn na jaren van zorg zo opgelucht dat het kind lichamelijk
goed gezond blijft, dat zij het psychisch vaak niet meer op kunnen brengen
zich met de afwijking aan het genitaal emotioneel gezien hezig te houden.
Dit betekent dat de ouders vaak weinig of niet met hun kind praten over de
aard van de ziekte. De meeste meisjes met de zoutverlies vorm van CAH zijn
niet of onvolledig op de hoogte van de aard van de aandoening. De meeste
ouders menen ook dat het kind g@én herinneringen heeft aan de operatie aan
het genitaal, terwijl de meeste van deze kinderen geopereerd zijn op een
leeftijd waarop zij al wel herinneringen zouden kunnen hebben. De geheim-
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houding voor het kind en de buitenwereld 1ijkt met schaamte- en schuld-
gevoelens verbonden te zijn. Veel ocuders vonden het tijdens het inter-
view een hele opiuchting om eens uitgebreid te kunnen praten over al het
verdriet en de schaamte- en schuldgevoelens. Zij hebben dus duidelijk wel
behoefte aan praten over de ziekte. Het zal echter moeiliik zijn voor de
hulpverlener om het tempo van de ouders bij de verwerking van de aandoe-
ning van het kind te volgen, hen aan de ene kant niet extra te belasten,
maar nen aan de andere kant ook niet te laten zitten met een te sterke af-
weer van de als zo pijnlijk ervaren probiematiek.

Uit het onderzoek komt naar voren dat bij de meisjes met de zoutver-
lies vorm van CAH twijfel van de ouders aan de sexe van het kind gerela-
teerd 1ijkt te zijn aan de genderscore. De twijfel van de ouders aan de
sexe en de geheimhouding rond de aard van de ziekte kan bij het CAE-meisje
twijfel wekken rond haar sexe, Verscheidene ouders blijven zitten met de
angst dat het kind niet normaal vrouwelijk is of toch sen jongen blijkt te
zijn. Verscheidene ouders vertelden onder meer dat ze erg opgelucht waren
dat het kind toch ging menstrueren. De twijfel van de ouders kan onbewust
{zocals Daléry e.a. beschreven hebben (1)) twijfel en onzekerheid wekken bij
het kind rond de eigen sexe. Dit zou kunnen verklaren waarom verschillende
van deze kinderen de wens hebben een jongen te zijn geweest bij de geboor-
te, en waarom 2ij meer mannen/jongens als mensfiguur tekenen. Ook hum meer
positieve waardering van het spelen met auto's zou kunnen voortvloeien
uit fantasieén toch een jongetje te zijn. (Overigens is niet bedoeld
dat hormonen géén invloed zouden hebben). Het voorkomen van twijfel
aan de sexe is erg belangrijk. Bekendheid van de ziekte CAH bij huis-
artsen, vrosdvrouwen, gynaecologen en kinderartsen kan tot snelle diagnose-
stelling leiden bij de geboorte van het kind en twijfel aan de sexe voor-
komen. Toch zal het niet altijd mogelijk zijn de ziekte direct te onder-
kennen. Het is dan van groot belang dat het vrouwelijke van het genitaal
van het kind in de gesprekken tussen ouders en arts tot uiting komt, Rij-
voorbeeld dat er gesproken wordt cver een te grote clitoris in plaats van
een kleine penis, van aan elkaar gegroeide schaamlipjes in plaats van
scrotum of van het nog niet geheel ontwikkeld zijn van de kleine schaamiip-
jes. Tevens zal steeds weer benadrukt moeten worden dat de kinderen meisjes
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zijn en dat zij een normaal ontwikkelde baarmoeder en eierstokken hebben en
dat zij normaal vruchtbaar kunnen zijn. Daarnaast zal het voor de ouders
van belang zijn regelmatig te kunnen spraken over de aandoening, zodat zij
leren hoe zij later zelf met het kind kunnen praten over de ziekte. In

deze gesprekken zullen fantasie&n rond het afwijkende genitaal en de angst
dat het kind misschien toch een jongen is aan de orde moeten komen,

Uit het onderzoek komt naar voren dat de groep kinderen die eerst als
Jjongens zijn aangegeven bij de Burgelijke Stand meer naar de jongenskant
scoren dan de groep kinderen die direct als meisje zijn aangegeven (ock al
was er twijfel bij de ouders van deze laatste groep aan de sexe van het
kind). Deze foutieve aangifte vonden de meeste ouders de meest pijnlijke
en beschamende ervaring in hun leven. Uit de gesprekken krijgt men de
indruk dat de aangifte als jongen voor hen betekent "dat het kind een
jongen is geweest". Zij lijken de aangifte niet als een fout in de beoorde-
Ting van de sexe te beleven,maar als een bevestiging dat het kind eerst een
Jongen was, en dat er later een meisje van gemaakt is. Dit laat nog eens
Zien hoe belangrijk het is dat gesteld wordt dat de sexe van deze kinderen
vrouwelijk is en dat van verandering géén sprake is. Cok laat deze bele-
ving zien hoe belangrijk het is de foutieve aangifte te voorkomen. Uitstel
van aangifte, onzekerheid, 1ijkt beter dan het moeten veranderen van de
sexe-aangifte.

Tenslotte nog iets over zieke meisjes. We hebben al gesteld dat voor
ouders met een CAH-dochter de peuter/kleuterleeftijd de moeilijkste Tevens-
fase is. VYoor cuders met een diabetes-dochter geldt dit eveneens. Het
prikken geeft in deze levensfase het meeste strijd en angst. Ook de zieken-
huisopnamen roepen bij de peuters/kleuters met diabetes veel angst, ver-
driet, en ellende op. Ouders met een zieke dechter hebben dus in deze
levensfase de meeste hulp en steun nodig. Welke invioed de medische in-
grepen, ziekenhuisopnamen, poliklinische contacten en dergelijke op de
gehele ontwikkeling van het kind hebben kunnen we vanuit dit onderzoek niet
zeggen. We kunnen wel jets zeggen over de relatie tussen de leeftijd waarop
het CAH- of diabetes-meisje veoor het eerst in een ziekenhuis wordt opgeno-

men en het genderrol gedrag.



Uit het onderzoek B1ijkt dat hoe jonger CAH- of diabetes-meisjes
zijn als zij voor het eerst in een ziekenhuis worden opgenomen, hoe
meer ziJi naar de jongenskant scoren op de Sophiatest. De Taatste jaren
is er een beleid om chronisch zieke kinderen zo min mogelijk op te
nemen in een ziekenhuis. Het Tijkt tevens van belang in dit beleid ook
de leeftijd van het kind fe betrekiken.
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Bijlage 1.

Sophiatest -~ plaatjes

Instructie

Figuurtje
Jij moet voor dit figuurtje
twee plaatjes kiezen.

Bijvoorbeeld:
Als je vindt dat bij dit figuurtje een appel en een banaan passen, zet
je een kruis onder de appel en de banaan. g

Dus: é? i
ng%o

Er is geen goed of fout, het gaat om jouw keuze.
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VAR 30-speeigoed

VAR 31=spelgenootje {

VAR 32-opmaak

VAR 33-kieding
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Bijlage 2.

Sophiatest - beweringen

Instructie

Op de volgende bladzijde vind je steeds &én zin. Hiervan moet je door
middel van een kruisje aangeven of je datgene wat in die zin staat:
hartstikke fijn / een beetje fijn / een beetje vervelend / hartstikke
vervelend, vindt. Je mag steeds maar &&n antwoord aankruisen. Er is geen
goed of fout, Je moet aankruisen wat jij vindt.

Voorbeeld

hartstikke | een beetje | een beetje | hartstikke
fijn fijn vervelend vervelend

.Naar school
gaan is ...

Als je vindt, dat het hartstikke fijn is om naar school te gaan, dan zet
je een kruisje in de eerst kolom. Vind je het echter een beetje vervelend
om naar school te gaan, zet dan een kruisje in de derde kolom.

Per regel altijd maar &&n kruisje zetten:



Beweringen (vorm A

var 45
46
47
a3
49
50
51
52
53
54
85
58
57
58

59
60
[

62
63

64
65

66
67
68
69

70
71

72
73

74
75
76
77
78
79

Een Jange broek dragen vind ik ...........
Buiten spelen I35 ..ooviienrmmmcniiiiian
Spelen met poppen s ... . ...nes e
Spelen met een jongen is ................
Een baby de fles geven is ................
Een potje vechten met een meisje is ......
Touwtje springen s ... . vl
Een jurk dragen is ... .. .icereneeiiiiiiiin
Stoeien met een vader is ....---iiiiiiannn
Spelen met auto's, treinen .......... ...
Nieuwe kleran kopen is ... .ooovvioiiaiinn,
Spelen met kleine kinderen is -...........
Stoejen met een vriendinnetje is .........
Als ik fotomodel zou kunnen worden, Tijkt
0 T T~
Op kleine kinderen passen is .............
Een potje vechten met een jongen is ......
fen moeder worden als je later groot bent
T8 i e it
Kettinkjes en ringetjes dragen is ........
Spelen zoals tikkertje met verlos of
rovertie Zijn ..
Je mooi maken voor een feest is ..........
Als ik met een tractor op het land zou
kunnen werken 1ijkt mij dit ...l
Cowboytje spelen is ... ...cveiianen o,
Stoeien met een vriendje i5 ... .o
Binnen spelen 95 ..iivvvarerrremcnanaaains
Als ik in een kapsalon zou kunnen werken
Tigkt mij dit ooviiiiiii i
Spelen met een meisje is
Als ik minister zou kunnen worden 1ijkt

M QiL i it
Babies krijgen als je later groot bent is.
Met een man in &&n huis wonen met een kind
als je later groot bent is ..... ey
Nagellak op je vingers doem 15 ...........
Een jongen zijn is ... ceiiiiannenn PN
Een meisje zijn is ......eeien i,
Trowwen als ik volwassen ben Tijkt mij ...
Omgaan met jongens 15 ...cee-veeiueerannnnn
Omgaan met meisjes 15 ...evvemniiiiiaa

hartstikke
fijn

een beetje
fiin

een beetje
vervelend

158

hartstikke
vervelend
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Bijlage 3.

Sophiatest - vragen

var 80 Wil je later trouwen? Jjasnee

81 Wil je later kinderen krijgen? jasnee

82 Hoe oud denk je te zijn als je gaat trouwen? ...... jaar.

83 Hoeveel kinderen wil je later hebben? ...... kinderen.

B4 Welke hobbys zou je het liefst willen hebben, of wat is je
Tiefste hobby? ... i i i

85 Welke sport zou je het liefste willen doen, of wat is je
Tiefste sport? <ot e, e

36 Wat wil je Tater worden? ..uueieiiniiininroriaaaanninonnnns

87 Als je zou moeten kiezen tussen trouwen met een leuke man of
een baan die je erg leuk vindt, wat zou Jje dan kiezen?

87 Als ik bij mijn geboorte had kunnen kiezen tussen een meisje
of een jongen, had ik gekozen vOOr €en ........i-vrenianns

Bijlage 4.

Sophiatest - Osgood

Ingtructie

Op de volgende bladzijden vind je steeds cp elke regel 4 omschrijvingen.
Het is de bedoeling, dat je omcirkelt wat je bij een jongen vindt passen,
wat bij een meisje en wat bij Jjezelf past. Het gaat erom wat jij vindt!
Er is geen goed of fout. Je moet wel op elke regel fets omcirkelen,
d.w.z. blanco regels zijn niet toegestaan.

Yoorbeeld

Wat vind je, dat bij een jongen past? Een jongen heeft .....

lang haar/een beetje Tang haar/een beetie kort haar/kort haar.

Als je vindt, dat een beetje kort haar bij een jongen past, dan omcirkel
je dat antwoord. Vind je echter, dat Tang haar beter bij gen jongen past,
dan omcirkel je ddt.

Er is altijd maar &&n antwoord toegestaan.



Osgogd-Jjongen

Wat vind je, dat bij een jongen past? Een jongen is ...

var B89
90
91
52
93

94
95
96

zwak / een beetje zwak / een beetje sterk / sterk

kalm / een beetie kalm / 2en beetje druk / druk

zacht / een beetje zacht / een beetje hard / hard

toegevend / een beetje toegevend / een beetje bazig / bazig

ondeugend / een beetje ondeugend / een beetje gehoorzaam /
gehoorzaam

stoer / een beetje stoer / een beetje voorzichtig / voorzichtig

slordig / een beetje slordig / een beetje netjes / netjes

s}im / een beetje slim / een beetje dom / dom

Qsgood-meisje

Wat vind

je, dat bij een meisje past? Een meisje is ...

var 97
98
99
160
161

102
103
104

zwak / een beetje zwak / een beetje sterk / sterk

kalm / een beetje kalm / een beetje druk / druk

zacht / een beetje zacht / een beetje hard / hard

toegevend / een beetje toegevend / een beetje bazig / bazig

ondeugend / een beetje ondeugend / een beetje gehoorzaam /
gehoorzaam

stoer / een heetje stoer / een beetje voorzichtig / voorzichtig

slordig / een beetje slordig / een beetje netjes / netjes

slim / een beetje slim / een beetje dom / dom

{sqgood-jezelf

Wat vind

je, dat bij jezelf past? Tk ben ...

var 105
106
107
108
109

110
111
112

zwak / een bsetje zwak / een beetje sterk / sterk

kalm / een beetje kalm / een beetje druk / druk

zacht / een beetje zacht / een beetje hard / hard

tosgevend / een beetje toegevend / een beetje bazig / bazig

ondeugend / een beetje ondeugend / een beetje gehoorzaam /
gehoorzaam

stoer / een beetje stoer / een beetje'vcorzichtig / voorzichtig

slordig / zen beetje slordig / een beetje neties/ netjes

sTim / een beetje siim / een beetje dom / dom

161
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Bijlage 5.

Sophiatest - tekening

Teken hier een mens; schrijf erbij of het een jongen/man of een

meisje/vrouw is.

var 113 = tekening

Bijlage 6.

Gedragsobservaties.

var 116 Tlichaamsbouw: tenger = 1, normaal = 2, grof/breed = 3.
117 Tichaamslengte: te klein = 1, leeft.adeq.= 2, te groot = 3.
118 kleding: jongensachtig = 1, meisjesachtig = 2.

var 119 stoer, jongensachtig = 1, leeft.adeq.= 2, erg meisjesachtig = 3

var 120 angstig = 1, geremd, verlegen = 2, adequaat = 3, te viot = 4.
Stemming

var 121 vrolijk, opgewekt = 1, mat gedrukt = 2, somber = 3, angstig, ge-
spanmen = 4, opgewonden = 5, erg wisselend = 6.

Tempo
var 122 traag = 1, wisselend = 2, snel = 3.
Vitaliteit

= 2, belangstellend = 3.
Motivatie

var 125 serieus = 1, nonchalant = 2, protest = 3.
Concentratie

identificatie volwassene = 7.
Onderzoeker
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Bijlage 7.

Scoring -~ Sophiatest-variabelen

Scoring plaatjes: van Tinks naar rechts zijn de plaatjes genummerd:
4,3, 2, 1.
gen keuze van twee plaatjes wordt gescoord als: 42

Scoring beweringen: hartstikke fijn = 1, beetje fijn = 2,

beetje vervelend = 3, hartstikke vervelend = 4.

Scoring vragen: var 80 = trouwen Ja =1, nee = 2.
81 = kinderen krijgen Ja =1, nee = 2.
82 = Teeftijd trouwen
83 = aantal kinderen
84 = hobby niet gescoord = §
85 = sport " " =0
86 = beroepskeuze " " =9
87 = baan man = 2, baan = 3

i

88 = keuze sexe bij geboorte d=1, 2= Z.

Scoring_Osgood - jongen zwak = 1, een beetje zwak = Z, een beetje

- meisje sterk = 3, sterk = 4
- jezeif

Scoring tekening: man/jongen = 1, vrouw/meisje = 2.
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Bijlage 9.

Medische gegevens {AH- en diabetes~kinderen.

var 294

var

type kind:

295 sexe kind:
296 datum informatie:
297 ziekenhuis behandelend kinderarts:

SKZ = 1, WKZ = 3,
GU = 10.
298 type CAH: zoutverl

300 type medicatie:

fludro =
orale medicatie diabetes = 5,
301 medicatie virilisatie {op dit moment):
302 type medicatie: hydrocortison =

303 lengte groei (percent1elscore) - 25 =

304 gewichtsgroei(

ja =1, nee = 2.
1, cyproteronacetaat = 2,
1+2=3, cort1snnacetaat =4,
25,
O - 25 = 25,25 - 75 = 50575
305 botleeftijd:> 1 ir achter = 1 adequaat volgens leeftijd = 2,
> Jjr voor = 3.
306 ontwikkeling b101og1sche rijping: te vroeg = I, normaal = 2,
te laat = 3

CAH = 1, diabetes = 3

jongen = 1, meisja = 2.

niet gescoord.

Cathar. = 6, VU = §, AZ

ies = 1, niet-zoutverlies
299 medicatie CAH zoutverlies/diabetes

307 type afwiiking bioltoegische vijping:

+ masculinisatie = 1,

= 3, borstontwikkeling = 4.

308 neveneffacten medicatie: geen = 1, obesitas

309 neveneffecten gedurende enkele jaren

geen =

310 maatregelen neveneffecten:

1, obesitas

2+3=4,
! (>
= 2, cushing = 3, 2 +
geen = 1, diee
medicatie = 3,

L =

+ masculinisatie

8, St.Jof =

2.

ja=1, nee = 2.

9,

1, zouttabletten = 2, beide = 3, injecties insuline
injecties percorten = &

75

= 2, pubesbeharing

2, cushing =

311 aantal ziektes dat patient frequent er bij heeft:

0=1,
312{352)
1ir

1 ziekte =

2, 2 ziektes = 3, »3 =

]eeft1Jd d1agnose zoutver]les/d1abetes
=1, 1 t/m

5.6 jr=2,%5.7 jr = 3.
313(353) leeftijd diagnose virilisatie (scoring zie var.
314(354) leeftijd medicatie zoutverlies/diabetes {scoring zie var 312)
315(355) leeftijd medicatie virilisatie (scoring zie var. 312)
316 Prader objectief {voor scoring zie bijlage 8.1.)

317 aantal operaties genitaal: 0 =10, 1=1,2 =
318(356) Teeftijd operatie genitaal: ijr=l, 1-6jr
319(339) aard operatie clitoridectomie 0

{340) glans intact

(341 " verw. corpora caverngsa

(342) " " opheffen fusie

(343 " verw. introfdus

{344y " " constr. labiae minorae

(345) " hypospadie verholpen
319(346) aard operatie vagina constructie 0 = nee,

320 aantal operatie aan genitaal dat ncg volgt:

1=1, 2 =2, onbekend = 9.
321{347) leeftijd laatste operatie genitaal:
<ijr=1,1tm5,6 jr=2557]r

322 shock: ja = 1, nee

= 2.

2.

1= ja

312)

2, »6ijr
nee,

1

, vermindering



Bijlage 9.1.

Scoring Prader-objectief.

Type | Type T} Type 11 ] Type 1V Type V
clitoris Ticht sterk tot zeer sterk vergroot
vergroot
clitoris . normaa
pragpatium alleen dorsaal ontwikkeld manael i |k
uiterlijk vnl, vrouwelijk | wval. nermaal
vulva vrouwalijk b+ mannel ]k | mannel 1 jk mannelijk
labia als gedeeltell jk normaal
majora gespleten gespleten scrotum
SCrgtum scrotum
labia duidelijk
minora ontwikkeld | rudimentair | rudimentair afwezig
nauw trech-l een perine- | een perineaie | een uroge-
tervormig ale grote kleine uroge- nitale ope
. nor= vestibulum { urogenitale { nitale ope- ning aan
urogenitale maal . _ ; . . d
opening v rou- (anus uro-} opening, ning, de va e Lop van
s genitalis) | daarachter | gina mondt de clito-
welijk waar de sinus uro- uit op een ris, de
vagina en |genitalis, urethra- vagina
urethra ge-f waar de va-~ | achtige sinus | mondt uit
scheiden op| gina en urogenitalis. op een
uitkomen. urethra ge- urethra-
scheliden op achtige
uitkomen. Sinus uras
genitalis.
schacht veriengd verlengd sterk normaal
veriengd mannelijk
ovarium,ute-
rus,cvaria, alti]d aanwezig
vagina
prostata ontbreekt ] meestal aanwezig

Graden van Prader, naar Prader {195h)

171



172

afesing

dawm

215 kanmerk
Uv: keNmErk
Sedenvarg

Endocrinologie kindergenasshunds Bijlage 10

prof dr. hke wsser

het sophis kinderziekenhuis
vormt samen met het ziekenhuis dijkzigt het

academisch ziekenhuis rotterdam

sophia kinderziakenhuis

gordehweg 160

3038 GE roterdam
postbus 70029

300 LL rolterdam
wlefoon Q10-66 65 §5

Zeer geachte ouders,

Zoals u weet is Dr. Mooy onlangs begonnen met het onderzosk

naar "dragerschap" voor adrenogenitaal syndroom. Het verheugt
ons u,te kunnen mededelen dat de allereerste resultaten daarvan
volledig aan onze verwachtingen beantwoordden. Zoals afgesproken
zullen wij u mettertijd, 2o u dat wenst, daarover verder in-—
lichten.

Deze mogelijkheid tot vaststellen van dragerschap is vanzelf-
sprekend van groot toekomstig belang voor de kinderen en hun
eventuele broers en zusters, maar heeft natuurlijk niets te
maken met de tcestand wvan kindaren die het adrenogenitaal
syndroom nu hebben. Vast heeft u zich (met ons) wel eens afge-
vraagd in hoeverrs het adrenogenitaal syndroom, behandeld en
wel, van invloed 1s geweest en nog is op de algemene ontwikke—
ling van uw kind. Immers, de kindsren hebben veel moeten nee-—
maken en men kan zich afvragen in hoeverre dit hun speelwijze,
interesses enz. heeft peinvliced. Wij vinden dat wij te weinig
inzicht hebben in de invloed die het adrenogenitaal syndroom
kan hebben en dat we daarom de kans lopen ten aanzien van de
begeleiding van uw kind te kort te schieten.

Nu bestaat de mogelijkheid een indruk te verkrijgen over de
invloed van de ziekte en de noodzakelijke behandeling op het
gedrag van kinderen met chronische ziekten. In dit ziekenhuis
is dat gebeurd met een aantal korte psycholeogische tests bij
kinderen, die andeve chronische ziekten hadden. Deze psycho-
logische tests verschillen weinig van die welke men op scholen
gebzruikt en zijn dus niet belastend of onsangenaam.

L /2



pagina 2.

U zult begrijpen dat bij kinderen die een chronische ziek:te
zoals adrenogenitaal syndroom hebben de opveoeding en de gezins—
situatie (breoerties en zusjes) wvan belang is. Ock is van groot
belang wat kind en ouders hebben moeten doormaken met deze
ziekte, zodat daar ook navraag naar gedaan moet worden. Wanneer
nu zou blijken dat de ontwikkeling veel kinderen door het adre-
nogenitaal syndroem door deze zieskte vooral op een bepaalde
manier wordt belnvlved, is dat iets waar wij dan mee kunnen
rekening houden bij andere kindersn met deze ziekte.

Wij zouden u dazn ook willen wragen of u {beiden) me: uw kinderen
op een daartoe geschikte ochtend naar het Sophia Kinderzieken-—
huis zoudt willen komen om aan dit psychologische onderzoek

mee te doen. Vanzelfsprekend worden de resultaten van de tests
anoniem verwerkt: we willen allsen weten of adrenogenitaal syn-
droom op kinderen als groep van invlcsd 1s. De reiskosten voor
u en uw gezinsleden worden uilterasrd vergoed. WNa afloop wan de
gasprekken en tests zullen uw vragen daarover wordsn beantwoord
en, zo nagelijk, voorlopige resultaten met u worden besproken.
.De gasprakkan en tests worden uiigeveoerd door mevr. F.M.E.
$lijper, te bersiken wvia tel.nr. 010-856566, toestel 2082, mat
nedeverking wvan mevr, A. Priestar en mevr. I. Wilts.Ongeveer
ean week nadat w deze brief heeft ontvangen zal &€8n wan hen

mat u kontakt opnemen met de vrzzg of u hiervoor belangstelling
hesft.

U bijvoorbaat dankend voor uw overweging van dit verzoek,
verblijven wij,

Hoogachtend,

G.J. Brhlnlng, kinderarts—endocrlnolcog
5.L.5. Drop, kinderarts-endocrinoloog

c.c. Prof. Dr. H.X.A. Visser
: prof. pr. J.A.R. Sandersoudstra

f1£3£jﬁliga
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Bijlage 11

WkZ withelmina kinderziekenhuis utrecht universiteitskinderkliniek

nieuwe gracht 137

3512 LK utrecht utrecht
ingang: abg straat

tel. 030

postgiro 66312

Zeer geachte ouders,

In samenwerking met een aantal ziekenhuizen Tn Nederland wordt op het cgen-
biTk onderzoek verricht naar de ontwikkeling van kinderen met een thromi-
sche ziekte.

Vast heeft u zich (met ons) wel eens afgevraagd in hoeverre het adrencgeni-
taal syndreom, behandeld en wel, van Tnviced is geweest en nog Is op de al-
gemene ontwikkeling van uw kind. Immers, de kinderen hebben veel moaten
meemaken en men kan zich afvragen in hoeverre dit hun speelwijze, Interesses
enz, heeft beVnwvioed.

Wi] vinden dat wij te weinig inzicht hebben in de Tnvioed die het adrenogeni-
taal syndroom kan hebben en dat we daarom de kans lopen ten aanzien van de
begeleiding van uw kind te kort te schieten,

Nu bestaat de mogelijkheid een Tndruk te krljgen over de invlioed van de
ziekte op het gedrag van kinderen met een chronische ziekte door middel van
psychologische tests. Daze psychologische tests verschillen weinig van die
weltke men op scholen gebruikt en z!jn dus niet belastend of onaangenaam.

U zult begrijpen dat bij kinderen, die een chronische ziekte zoals het adre-
nogenitaal syndroom hebben, de opvoeding en de gezinssituatie [broertjes en
zusjes) van belang is. Ook is van groot belang wat het kind en de ouders heb-
ben moeten doormaken met deze zlekte, zodat ook dazar naar gevraagd zal mee=
ten worden, Wanneer nu zou blijken dat de ontwikkeling bij veel kinderen door
het adrenogenitaal syndroom op een hepaalde manier bevnvloed wordt, is dat
iets waarmee wi] dan rekening kunnen houden b7 andere kinderen met deze ziek-
te.

Wi} zouden u dan ook willen vragen of u (beiden) met uw kinderen op een daar-
toe geschikte dag maar het Wilhelmina Kinderziekenhuis zoudt willen komen om
aan dit psychologisch onderzoek mee te doen. Vanzelfsprekend worden de resul-
taten van de tests anoniem verwerkt: wi] willen alleen weten of het adrenogeni-
taal syndroom op de kinderen als groep van invioed is.

De reiskosten voor u en uw gezinsleden worden uiteraard vergoed.

Na afloop van de tests en de gesprekken zullen uw vragen daarover worden be-
sproken en zo mogelijk zullen voorlopige resultaten met u worden doorgenomen.
In Teder geval krijgt u de uitslag van de psychologische tests van uw kind/
kinderen,

Wodes 39.20 000-7-1879



WKZ wilhelmina kinderziekenhuis utrecht universiteitskinderkliniek

fﬂgmadnr]-

De gesprekken en de tests worden ultgevoerd door meyr, F.M.E. Sitjper en

mevr .

Mavr. F.M.E. SliJper veert het onderzoek uit. Zij is te bereiken op het
Sophia Kinderziekenhuis te Rotterdam, telefoon 010-656566 toesstel 2082,
Ongaveer een week nadat u deze brief heeft ontvangen zal z1] (of &&n} van
hazar medewerkers) contact met u opnemen met de vraag of u belangsteliing

voor het onderzoek heeft.

Bii voorbaat dankend voor uw overweging van dit onderzoek verblijven wij.

hoogachtend,

t\mw“w
K
prof. - J, VL. Van den Brande,

kindetgres-endocrineleog.

kinderarts.

mevr. drs. F.M.E. §1ijper,

psychologe. i 7
."'“\m:;\'wr/
[ -
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Bijiage 12
aldeling endocrinologis kindergensaskunde
. 9
Frof.lr,He K. Ao Y isser

datum
ons kenrmerk
uw kenrerk het sophia kinderziekenhuis

onderwers vormt samen met het 2izkenhuis dijkzigt het

acadeimisch ziekenhuis rotterdam

sophia kinderziekenhuis

gardelweg 160

3038 GE rotterdam
postbus 70028

3000 LL rotterdam
telefoon 010-65 65 66

ZesT geachte ouders,

Zoala U weet werken Or. Oruining ern Zr. de Visser aan een
project "thuiszarg", waarbij kinderan met diabetes vooral
thuls tegeleid en hehandeld worden. Deze nisuws aanpak van
de diabetes heeft guede resultaten opgeleverd. Het aantal
zigkenhuis opnamen 1s sterk gedaald. Nu iIs het voor aons van
belang om te weten of deze nieuwe aanpsk ook invloed heeft
op da alpemene ontwikkeling van Uw kind. Immers kinderen
met diabetes maken erg veel mes en men kan zich afvragan
in hoeveree bun speelwijze, interesse ed. hierdoor beinvloed
wordt,Wij hebben nog te weinig inzicht in de invloed die de
zigkte kan hebben, en lopen daaram de kans t.a,v. de bege—

leiding van Uw kind te kort te schieten.

#u bestaat de mogelijkheld een indruk te krijgen over de in-
vlpad van de ziekte en de noadzakelijke behandeling op het
gedrag van kinderen met chronische ziekten. IW dit ziekenhuis
is dit gebeurd met een aantal korte psychologiache tests bij
kinderan die andsre chronische ziektem hadden, De psycholo-
gische tests verschillen weinig van die welke men op scholen

gebruikt en zijn dus niet belastend of onaangenaam,

Sﬂphia

5KZ 302
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U zult begrijpen dat bij kindaren die een chronische ziekte zoals
diabetes hebben de opvoeding en de gezinssituatis van belang is. Ook
is van groot belang wat kind en ouders hebban moeten doormaken met
deze zigkte, zodaf daar cok navrasg naar gedean moet wordesn,

Wanneer nu zou biijken dat de nieuws aanpak van behandeling en
begaleiding ook gunstig werkt cp de algemens ontwikkeling van

het kind , dan kunmen wij daar bij andere kinderen met diabetes

rekening mea houden.

Uij zouden U dan ook willen vragen of U (beide) met tu kind

ap 8sn deartoe geschikte ochtend of middag naar het Sophia
#inderziskenhuis zoudt willen komen om aan de psychologische
tests mee ts doen, Vanzelfsprkend worden da resvltaten anconiem
verwerkt:we willen alleen weten of diabetes op de ontwikkeling
van d¢ kinderen als groep van invloed is., Ds relskasten voor

U sn Uy kind worden uiteraard vargoed. Ma sfloop van de gesprek=
ken en de tests zullen Uw vragen daarover wordsn beantwcord en,
70 mogelijk, voorlopige resultaten met U worden besproken,

De gesprekken an tests werden uitgevoerd door Mevr.F.F.E.51i jper
te bereiken via tel. G10~656666, toestel 2082.Medewerking verlesnt
aok Tevr, I Wilts, Ongeveer een week nadat U deze brief cntvangen
hesft, zal esn van han contsct met U opnemen met ds vrasg of U

hiervoor helangstelling heeft.

U bijvoorbaat dankend veoor Uy overweging van dit  werzoek,

verblijven wij ,

Haogachtend,

. 4
1 {1
G.2.87uining, kinderarts—endocrinoloog ! ( 71/“’"__\)

J.ds Visser, varplesgkundige ,Xlgw'ﬁjé

F.M.f.511 jper, psycholnge. 6 “rl‘

CeCe Prof,Or.HeK B, Visser,

Prof.br,J.h.R. Sanders-ioudstra.
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Bijlage 13

Frequentie verdeling van ziektevariabelen voor CAH-meisjes met zoutveriies,
zonder zoutverlies en diabetes-meisjes

var antwoordcategoricén totaal
ziektegroep
184=symptomen 10=virili~ Ili=sec.gesl, 13=9+10 14=10+11 -
diagnose satle kenm,
zoutverl, 2 0 il - 13
n-zouty, 5 3 1 2 A
diabetes te divers n.v.t. - - n.v.t,
3L7=1eaft.
(185) diagn. 1=&1 jr 2.1-5.6 jr  3=05.7 jr
zoutver. 13 13
nR-zoutv. 1 6 £l 11
diabetes 2 9 15 26
2i9=géén med., 2=ziek h=werking 8=was dood
gevolg gew. hormoon geweest
levensgev.
zoutver. 13 i3
n-zoutv. 2 8 1 11
digbetes 26 26
200=reactie 1=zorg/ 2=g&én 3=paniek  G=emoties
M diagn. verdriat
zoutv. 6 [ 1 13
n-zoutv. 10 1 11
diabetes 14 i 9 2 26
20i=reactie 1=zorg/ 2=gean 3=paniek fH=emoties nvt
P diagn. verdriet
zoutver. 7 1 2 1 2 13
n-zoutv. 10 1 T
diabetes 14 1 4 & 1 26
253=treg.poli- 1=1,2,3 Z=ht/m 11 3= 212 maal
kiinische maal mzal per per Jaar
contr. per jaar Jaar
vroager
zoutver, 2 11 i3
n-zouty, 8 3 1
diabetes 17 9 26
9Gh=freg.poii= 1=1,2,3 Z=0t/m 11 T= 312 Mmaa)
klinische maal maal per per jaar
contr.nuy per jaar jaar
zoutver. 3 10 13
n-zoutv. 3 8 18!
diabetes 1 23 2 26
23Z=leeft. le 1=<1 jr 2=1t/m3]r 3=bt/mbjr T=x7jr nvt
(357 )zk.opnama
zoutver. 13 13
A-zZoutv. 3 5 2 1 11
diabetes 3 7 8 8 26
Z3h=duur Te 1=0t/m2wk ~ 2=3t/mbuwk 3=6t/ml 0wk G=>T 0wk nve
zk.opn.
zoutv. 1 1 11 13
n-zoutv. 6 1 3 1 11
diabetes g 14 1 3 26
233=aant.zk. 1=0-1 2=2t/m5 3=6/wm10  h=>10
opnamen
zoutv, 3 4 & 13
n-zZouLv. 2 8 1 1
diabetes 5 13 3 5 26
230=wie zorgt i=pat, 2= M 3= P h=ande- nvt
voor zelf ren
medicatie
Zolty. 4 7 2 13
R-Zouty. 5 6 1

diabetes 21 3 2 26



I3i=leeft.zelf 1=0-bjr T=j-11jr 3= 12jr  D=niet
zorgen v. zelf
medicatie
zouty. 1 2 1 9 13
nezoutv. 2 2 1 6 11
diabetes & 12 3 5 26
reactie 2=géén 3=strijd L=vergeten b=géén nvt
med/injec- probl. scenes
teren rot
226 als_baby
Zoutv. 13 13
Aezoutv. i 10 1
diabetes 1 1 24 26
227 peuter
Zouty. 12 1 13
n-zoutv. 7 4 11
diabetes 1 5 7 13 26
228 schoolk.
zZouty 10 1 z 13
n-zoutv. 7 2 Z 11
diabetes 5 1 7 i3 26
219 puber
routv. 5 8 13
n-zoutv, 3 1 7 11
diabetes 5 1 ] 10 9 26
bekendh. 1=ja O=nee
ziekte
189=fan_?
zouty - 13 13
n-zouty. 1 1
diabetes 22 26
190=Ffam_# 2=ja O=nee
zouty - 13 13
R-ZoUtY. - 11 i
diabetes 9 17 6
191=breer/zus 3=ja O=nee
zoutv 1 12 13
n-zoutv, 2 g 11
diabetes 1 25 26
192=omgaving Y4=ja O=nee
20uLv - 13 13
n-2outv. - t 1"
23 3 26
S=ja O=ne&
i 12 13
n-zoutv. 11 11
dlabetes 7 19 26
1gh=onbekend  b=ja f=nee
zoutv. 12 1 13
n-zoutv. 9 2 1
diabetes - 26 26
inform. T=geen Z=volledig 3=onvoil. navt
ziekte
209=broer/zyus
Zouty t 1 7 4 13
n-zoutv. 7 4 1
diabetes 23 1 2 26
210=fam P
zoutv 1 E 3 13
n-zoutv. 7 3 1 n
diabetes 26 26
211=fam_M
zouty 1 9 3 13
n-zoutv. 8 3 1
26 26
9 4 13
3 3 11
diabetes 24 z 26
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213=buren/ T=geen

n=zoutv.
diabetes

2=volledig

1
5
26

3=onvell.

1

13

26

222=kennis
pat.zelf
zouty,

diabetes

T=niet ziek

2=volledig

5
9
20

I=horm.

weet niets

1

13
11
26

7
N=ZGUtY. 2
6

289=gezinsy] th. |
erf.bezw.
zolty. 10
n-Zoutv. 4
diabetes 19

2=nee

O

Imweet ik
niet

i

nvt

13
11
26

290=ander kind l1=j}a
d. ziekte
zoutv.

diabetes 1

2=nee

12

I=weet Tk

niet

1
2
2

3
n-zoutv. T
2

291=minder 1
kansen
zoutv. 7
n-zoutv. 4
diabetes 19

Z=nee

o o

k

3=weet
niet
1
1

1

i3
11
26

reactie 1=angst
kind poli-
controle

n-zoutv,

Zoutv.
n-zoutv.
diabetes

[GRGET

n-zoutv.
diabates
258=puber
zZouty.
n-zZoutv.
diabetes

n

—_—

Z=gewoon

[ XN

£ o

2
3

15

LeTeuk

IS

1
1

(SR N

3
9
6
9

13
26
B3
26
13
26
13
26

reactie 1=1ich.

kind on- onderz.

derzoek

n-zoutv.

Zouty.
n-zoutv.
diabetes
281=schoolkind
n-zoutv.
diabetes

b=bloed~
prikken

o~ o

[SRUR:

S=praten
wisselen
doktoren

wr b2

B=njets nvt

oa B

10
2k

LETRN LN

13
11
26

13
11
26

il
26



reactie i=positief 2=géén 3=emort. nvt
kind zh, probl.
opname

Zhi=als_baby
ZOoUutv. 9 2 2 13
n-zoutv. 2 B n
diabetes 3 1 22 26

hz=peuter/k]
zoutv. [ 6 1 13
n-zoutv. 2 6 3 1
diabetes 7 1 7 1 26

h3=schoolik.
zZoutv. g 3 5 13
n~zouty. 2 4 5 1
diabetes 11 7 8 26
probl.d. 0=ja T=nee nvt
chron.
ziek-21jn

3237als_baby
Zoutv. 3 10 13
n-zoutv. & 7 11
diabetes 11 12 3 26
emot.soc. O=nee i=ja
prob.

324=als_baby
zoutyv. 13 13
n-zoutv. 4 7 Ly
diabetes 18 5 3 26
probl.d. U=ja 1=nee nvt
chron,
ziek-zijn

327=peuter/kl
zoutv, 7 3 13
n-zoutv. 7 2 2 i3
diapetes 9 3 th 26
emot.soc. O=nee 1=ja
probl.

328=peuter/k]
zoutv. 10 3 13
n-zoutv, 4 H 2 3
diabetes 7 5 4 26
opv.probl GO=nee T=ja

329=peuter/kl
ZOUtv. 11 2 13
n-zoutv. 9 Z "
diabetes 7 T4 26
intell. O=nee t=ja
probl.

330-peuter/k]
zoutv. 13 i3
n-zoutv. 9 2 n
diabetes 10 2 14 26
prebl.d. O=ja 1=nee
chron.
ziek-ziin

331=gchoolk.
zouty 7 4 2 13
n-zouty. & 4 1 11
diabetes 19 4 3 26
emot.soc. (=nee 1=ja
probl.

332=5¢hoolk.
zoutv 10 1 2 13
n-zcuty. ] 5 ! n
diabetes 16 7 3 26
opv.probl. O=nee T=ja

333=schoolk.
zoutv. 9 2 2 13
n-zoutv. 10 ! 1
disbetes 11 12 3 26
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intell, O=nee 1=ja
probl.
33b=gchoolk
zouty 8 3 3 13
n-zoutv, 9 1 1 11
diabetes 18 5 3 26
neven- T=geen 2=obesitas  3I=cushing vt
effecten
medicatie
308= L1 iz
zoutv g i 2 i3
n=zouty. 8 2 1 11
diabetes 20 & 1 76
309=_>1 jr
zouty. 8 2 3 13
n-zoutv. 6 3 1 1 11
diabetas 20 L3 i 1 26
3i=Tich. 1=geen 2=1 ziekte 3=Z zlektes I=23 ziektes
compl.
zoutv. 5 [ 2 13
n-zoutv. 8 3 11
diabetes 8 5 8 26
322=shock T=ja 2=nee onbekend
Zoutv. & 7 13
n-Zoutv. 11 11
diabetes i0 13 3 246
J0b=gewicht 25 ] 75
ZOutv. 3 3 7 13
n-zoutv. 2 Z 7 i1
diabetes & 12 8 26
303=lengte 25 50 75
zoutv. g 3 i 13
n-zoutv. 2 1 8 T
diabetes 13 2 17 26
305=botieeft. 1={1jr 2=adeq. 3=»tjr avt
Zoutv. 5 g 3 13
n-zoutv. 1 2 7 1 1
diapetes 5 8 13 26
306=biol.rij- I=te 2=normaal 3=te laat nvt
ping vroeg
Zouzv. 2 14 1 13
n-zoutv. 6 5 1
diaberes 2 5 19 26

Bijlaqe 14

Frequentie verdeling gedragsvariabelen voor zoutverlies-en niet-zoutver-

Ties~meisjes en diabetes-meisjes

var antwoordvariabelen totaal per
zlektegroep

263=drinken baby T=siecht 2=matig 3=goed

zZoutv. 7 0 7 14

n-zoutv. 3 3 5 al

diabetes 4 & 16 26
Z6h=eten nu l=te weinig 2= normaal 3=te veel

Zoutv, 2 g 14

n-zoutv. 2 5 b 11

diabetes 12 14 26
267=pers.baby T=positief Z=hullerig U=negatief

zoutv. 13 1 14

n-zoutv. 7 1 3 11

diabetes 24 1 1 26
269=mot.ontw. T=achter 2=adeq. 3=voor

zoutwy. 2 g 3 14

n-zoutv. 2 8 1 11

diabetes 4 14 8 26
270=taal ontw. 1=achter 2=adeq. I=voor

zoutv. ] 5 14

n-zoutv. i 6 4 T

diabetes 2 9 15 26




271=slapen nu t=goed 3=slecht

Zouty. ] 5 14

n-zoutv. 10 1 11

diabetes 16 10 26
272=zindelijkh. {=izat S=vroeg b=narmaal

zZouty. 2 4 14

n-zoutv. 3 & 2 11

diabetes i 13 9 26
273=bloot thuis i=ja 3I=nee t=weet ik niet

zZoutv. 2 12 14

n-zoutv. 4 7 1

diabetes 13 13 26
275=bloot buiten 2=]a 3=nee t=weet ik niet

Zoutv. 1 13 1h

n-zaoutv. 2 9 Tl

diabetes 15 1] 26
278=sex_vooriicht. l=vraagt + J=vraagt - G=vraagt niet

inform. inform. geen inform.

zouty. 7 1 3 ik

A-zZoutv. 10 1 11

diabetes 18 ] 16
27%=masturbatie 1= niet Z=we |

gemerkz

Zoutv. 13 1 14

n-zoutv. 8 3 1

diabetes 20 é 26
282=hoeveeln. T=veel Z=matig h=geen

vriendjes

zouty. 7 7 14

n-zoutv. 4 [ 1 1Al

diabetes 11 15 26
2Bi=sexe =1 m=2 gemengd=3

vriendjes

zZouty. 4 3 i 1h

A~ZOULY . 1 5 5 11

diabetes 3 9 14 6
Z85=sexe J=1 m=Z geen

boezemvriend

Zoutv. b z 3 T4

A~ZOULY . 1 7 3 11

diabares 6 7 13 26
2Bb=ruzie T=veel Z=weinig 3=nooit

Zautv. 4 6 4 14

N-Zouty. 3 5 2 1

diabetes 6 15 5 26
287=gepiaagd T=veel Z=weinig Janooit

zZouty. 1 9 14

A-zoutv. 2 z 7 T

diabetes 3 12 11 26
288=stoeien 1=do] Z2=niet leuk

zoutv. 13 1 th

n-zoutv. 8 3 11

diabetes 1h 12 26
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Bijlage 15

Frequentie verdeling van beleving sexe-variabelen voor zoutverlies- en
niet-zoutverlies-meisjes met CAH en van variabelen voorkeur sexe en
verngening voor diabetes-meisjes

var antwoordvariabeien totaal per
zlektegroep

16b=voorkear 1=jongen Z=meis e I=geen
sexe
Zoutv, 2
n-Zoutv,
diabgres 6

14

v —

26

;
6 11
14
17 =twijfel T=onduidei. 2=duidel. 3=guidel.
artsen = g =

Zouty, 8 3 3 4
n-zoutv. 1% 1 11

172=twi jfel l=geen 2=gaen Imtwijrel
ouders twi jfel twi jfel
sexe =9 =
zoutv. 1 1

o
2 i1

3
n»zoutv. 9
=0 2=£1 dg b= 1wk T= > wk

173=duur 1
twi jfel
Zoutv.
n-zoutv.

1h

1 3
0 11

o
(RN

3
7h :
174=sexe
aangifte & ¢
Burg.5t.
ZOUtY. 5 g 14
N=2Zouty, 1 10 11

182=vernoe~ l=niemand 2= g 3= O anbekend
ming
zoutv. 7 5 1 1 1h
n-zoutv. 11 "
diabetes 14 10 2 26

206=reactie I=angst 3=gewocn S=bezorgd nvt
M afw.
genitaai
v.oper.
Zzoutv. ] 5 & 1 14
n-zoutv. 3 1 5 2 11

188 Prader T=gewcon 2=tw] | fa] 3=penis
subj.
Zouty. 1 6 7 14
n-zouty. b6 4 1 11

316=Prader  1=gewocon 2=tw] jfel  3J=penis onbekend
aobject.
zoutv, 4 3 6 ] 14
N-Zoutv. 8 1 2 11

ZhS=reactie 2=ncrmaal 3=niet normaal niet
M oper. vr.gen. vr. genitaal geopersard
genitaal
zoutv. 7 3 1 th
n-zoutv. 1 6 i 11

Zhb=reactie 2=normaal  3=niet normaal niet
P oper. vr. gen. vr. genitaal geopereerd
genitaal
zoutv. & 7 1 14
n-zout. 1 5 4 11

356=Teeft. i=<1]r = 1-6]r 3=36]F  nlet onbek.
le oper. geop .
genitaal
Z0ULY. 2 3 1 1 14
n-zoytv. 3 4

=~

318 (356 cont.)
leeft.le 0jr 1jr 27r 3jr 4jr Sjr 6jr 7jr 8Jr 9jr 10jr i1]r niet geop.
cperatie
genitaal
zoutv, 2 i 3 - 2 - 2 - - - 1 1
n-zoutv. - - - 2 i 1 - - 2 i - - 4
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Bijlage 16

Frequentie verdeling ziektevariabelten voor CAH-jongens met zoutverlies,
zonder zoutverlies en diabetes

var antwoordcategorieén totaal

ziektegroep
T8h=symptomen O=zoutgebr. 13=z.gebr. 2b=virilis. 1l=sec.gesl.

diagnose + virilis., + sec.gesl,

Zoutv. 1l 1 1 13

n-zoutwv. 1 1 4 [

diabetes te divers
3RT185)= =1 jr =1-5.6jr 3=25.7ir

leeft.

diagnose

ZOUTY. 12 1 13

n-zoutv. 1 4 1 6

diabetes 1 17 4 72
219=geen med. T=w.i.n. I=nee/ziek H4=nee horm. B=ja/dood

gevolg

levensgev.

Zouty. 2 1 18 13

n-zoutv. 4 2 6

diabetes 22 22
200=reactie M T=z07rg/ 2=geen 3=panizk E=emoties

diagnase verdr.

Zouty. [3 6 1 13

n-zoutv, 4 1 1 6

diabetes 9 14 3 22
201=reactie P 1=zorg/ I=geen 3=paniek d=gmoties nvt

diagnase verdr.

Zouty. 7 1 4 H 13

n-zoutv. 1 ] H 3 &

disbetes 7 12 2 1 22
253=freg.poli 1=1,2,3 x  2=00/mI1 x 3=317 x

contr. p.jr p.jr p-ir

vrogger

Zoutv. 2 11 13

n-zoutv, 5 1 %

diabetes 1 1k 7 22
Z8h=freg.poli 1=1,2,3 x 2=4t/mllx  3=212 x

COREr.ny p-ir p-jr p.ir

zoutv. 7 6 13

n-zouty, 2 4 6

diabetes 1 19 Z 22
T3E(351)= T=<i]r T=17m3jr | J=ht7mjr  hogijr niet

leeft.le opgen.

zh.opn.

zoutv. 12 1 13

n-zouky. & i H 3}

diabetes 3 10 6 Z 1 22
23h=duur Te T=0t/m2 wik 2=3t/mb wk 3=7t/mi2 wk 4=>12 wk

Zh.opn.

Zoutv. 1 2 3 7 13

n-zZouty, 3 1 1 1 &

diabetes &4 5 1 2 22
733=aantal 1=0.7 2=2/mb 3=bt/mi0 4=570

zh.opn.

20ULY. 2 5 L 2 13

n-zoutv. 1 3, 1 1 6

diabetes 2 14 5 22
230=wie zorgt I=pat.zelf 2=M 3=P L=ande- nvt

voor med.

Zoutv. 3 3] 13

n-zouty. 2 6

diabetes 15 5 1 L2




231=]eeft. T=0-6jr 2=7-11 jr 3=’),12jr O=niet zelf
zelf zor-
gen voor
medicatie
Zoutv. 3 1 10 13
n-zoutyv. 2 k 3
diabetes 4 11 1 6 22
reactie  2=geen 3=strijd J=vergeten b=geen navt
med./inj. probl. scenes
rot
226=als_baby
zoutv., 10 2 1 13
A-zZoutv. 1 5 6
diabetes 1 2 1 18 22
227=als _peuter
Zouty 12 1 13
n-zoutv. 4 2 6
diabetes 3 10 5 4 22
228=schoolk.
zoutv 10 2 1 13
n-zoutv. 3 3 6
diabetes 4 3 15 22
229=puber
Zoutv. 2 2 g 13
n-zoutv. 3 1 2 6
diabetes 1 6 15 22
bekendh.
ziekta
i89=fam.P i=ja D=nee
Zoutv. 13 13
n-zoutv. £ 3
diabetes 6 16 22
fam.M i=ja J=nee
zZouty. 13 13
n-zoutv. [3 [
dlabstes & 16 22
191=broer/zus 3=ja b=nee
ZOUTLY. 2 11 13
n-zoutv. 2 4 6
diabetes 1 21 22
192=omgeving 4=]a D=nee
Zouty. 13 13
n-zouty. 3 &
diabetes & 17 22
193=litieraz. 5=js g=nee
zoutv, 13 13
n-zoutv, 6 &
diabetes & 6 22
1gh=onbekend 6=]a O=nee
zouty 11 2 13
n-zoutv. 4 2 6
diabetes 2 20 22
inform. T=geen 2=voll 3J=pnvoli. nvt
ziekte
209=broer/zus
ZOULY 1 3 7 H
n-zouty, 3 3 &
diabetes 1 19 2 22
210=fam.P
zZouty i 7 5 13
n-zoutv. 3 3 6
diaberes 22 22
i=fam.M
zouty 10 3 13
n-zoutvy, 3 3 6
diabetes 22 22
21Z=vrienden
zouty 1 7 5 13
n-zoutv. 3 3 6
diabetes 21 1 22



213=buren/
school
Touty 1 F 7 13
n-zoutv. 2 4 [3
diabetes 22 22
222=kennis i=onvoll. Z=voli. J=merking Avt
pat.zelf harmoon
Zoutv. 3 10 13
A-zoutv. 1 3 2 [
diabetes 7 14 1 22
2B9=gezins- 1=)a i=nee
uithr.
zoutv. 9 I 13
M=Zoutv. 1 E &
diabetes 15 7 22
230=ander 1=]a 2=nee I=weet i1k
kind d. niet
ziekte
zoutv. 9 N 13
n-zoutv. 2 4 6
diabetes 16 5 1 22
reactie  l=angst J=gewcon b=l auk nvt
kind poli
contr.
255=als_baby
zoutv 9 3 0 1 13
n~zoutv. 1 5 )
diabetes 4 18 22
256=peuter/kl.
ZOutv. 3 4 13
n-zoutwv, 1 3 2 &
diabetes 4 1 3 4 22
257=schoolk.
20Uty 7 3 3 13
n-zoutv. 2 4 &
diabetes 3 HE 5 22
258=puber
zoutv. 3 10 13
a-zoutv. 2 2 2 [
diabetes 5 15 22
reactie I=lich. L=bioed- S=praten+ G=niets nvt
kind onderz. prikken wisselen
onderz. doktoren
25%=als_beby
zouty, 11 ] i 13
n=zoutv. 1 5 6
diabetes 3 1 8 22
260=pauter/kl.
Zoutv. i i 1 13
A-ZOULY. 2 2 2 [
diabetes 1 10 3 4 4 22
261=schoolk.
zouTy 10 3 13
n-zoutv. 3 3 6
diabetes 14 5 3 22
reactie I=positief 2=geen 3I=emot. nvt
kind probl.
zh.opn.
2hi=als baby
zoUtv g 2 4 2 i3
a-zoutv. 1 1 4 6
diabetes 2 2 18 22
2h2=peyrer/k].
zoutv. 1 10 Z 13
n-zoutv. 1 Z 2 &
diabetes 6 n 5 22
Zh3=schoolk
Zoutv 1 2 10 13
n-zoutv. 2 1 3 é
disbetes 10 2 3 7 22
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323=probl.d. O=ja T=nee nvt

chron.

ziek-zijn

als baby

zouty, 5 7 i 13

n-zoutv. 2 4 [

diabetes 2 4 16 22
Izh=emot.50¢, U=nee 1=ja nvt

probl.

als baby

zouty. 11 1 1 13

n-zoutv. 2 4 6

diabates & 16 22
325=cpvoed.  O=nee T=ja nvt

probl.

als baby

zoutvy. 1 H 1 13

n-zoutv. 2 k4 6

diabetes 4 2 16 22
327=probl.d. O=nee 1=]a nvt

chron.

ziek als

peuter/kl

zoutv. 12 1 13

n-zoutv. 4 1 1 [

diabetes 1 10 11 22
328=emot.s0c, O=nee 1=]a nvt

probl.

peuter/kl.

Zoutv. 6 7 13

n-zoutv. 3 2 1 [

disbetes 16 2 4 22
329=opv.probl O=nee T=ja vt

peuter/kL

ZOUtV. 8 5 13

n-zoutv. 4 1 1 6

diabetes i3 5 L 22
330=intell. O=neea 1=ja nvt

probi.

peuter/kl.

zoutv. L} 4 13

n-zoutv. 5 1 [3

diabetes 16 2 i 22
33T=probt.d. O=ja T=nee nvt

chron.

ziek-zijn

schooik.

zoutv. 11 2 13

n-zoutv. 5 1 3

diabetes 16 3 22
332=emot.socc. O=nee 1=ja nvt

probi.

schooik.

zoutv. 3 7 13

n=zoutv. 3 3 3

diabetes 14 8 22
333=opv.probl. (=nee I=ja nvt

schoaolk.

zoutv., 8 5 13

n-zoutv, 4 2 6

diabetes 10 12 22
33h=Intell.  (=nee i=ja nvt

prabl.

schoolk.

ZoUty. 3 4 13

n-zoutv. § i [

dlabetes 14 8 22



neveneff. T=geen 2=obesitas 3=cushing

medic.
308=_< 1z

Zouty 7 6 13

n-zoutv. 4 2 6

diabetes 22 22
305=_>1_Ir :

Zouty & 5 2 13

n-zoutv. 4 1 1 6

diabetes 22 22
i=Tich. 1=geen i=1 ziekte 3=2 zlekten 4= X3 ziekten

compl.

Zoutv. & 3 2 2 13

A-zoutv. 3 1 1 1 6

diabetes ® 9 3 4 22
32i=shock T=ja 2=nee cnbekend

Zoutv. 7 5 1 13

n-zoutv. 1 5 6

diabetes 5 16 1 22
30h=gewicht 25 50 75 orbekend

Zoutv. & 8 1 13

n-zouty. 1 5 6

diabetes § 5 g 22
383=lengte 25 () 75 onbekend

Zoutv. g 3 & 1 13

n-zoutv. 3 2 'E 6

diabetes 7 5 22
3l05=botleeft. 1= jr 2=adeq. 3= 1 r onbekend

Zoutv. [ 2 3 2 13

n-zoutv. 6 6

diabetes 7 8 22
J0b=bigl. 1=te vroeg 2=normaal i=te laat onbekend

rijping

ZoUTY. i 9 1 2 i3

n-zoutv., 4 1 1 [

diabetes 5 17 22
Bijlage 17

Frequentie verdeling gedragsvariabelen voor zoutveriies- en niet-zoutver-

lies jongens met CAH en diabetes-jongens.

var

antwocrdcategorieén

totaal
ziektegroep

3=drinken baby 1ms lecht =matig J=goed

Zoutv .- 3 10 13

n-zoutv. 2 2 2 3

diabetes 4 18 22
26h=¢ten nu I=te weinig Z=normaal 3I=te veel

Zoutyv. 1 13

n-zoutv. 5 1 6

diabetes 10 12 22
267=pers_baby T=pos. 2=huilerig li=neg.

Zoutv. 7 13

n-zoutv. 5 1 [

disbetes 14 i 7 22
Z&9=motorische ontw, i=achter Z=adeq. I=voor

Zoutv. 3 9 1 13

n-zoutv. 2 4 6

diabgtes 3 10 9 22
770=taal ontw. t=achter 2=adeq. 3=voor

zautv. 5 5 3 13

n-zoutv. 5 i 6

diaberes 2 12 8 22
271=stapen nu 1=goed 3=slecht

ZOoutv. 12 i 13

n-zZoutv. 5 1 3

diabetes i8 4 22

189



190

272=zindel1jkheid T=laat S=vroeg B=normaal
2outv. 5 3 5 13
n-zouty, 4 1 1 [
diabetes 6 g8 7 22
273=bloot thuis 2=ja 3=nee l=weet ik niet
ZOULV. 3 10 13
n-zoutv. 1 5 6
diabates 3h 8 22
275=bloot buiten 2=ja 3=nee T=weet ik niet
zZouty. 4 g 13
n~zoutv. 6 6
diabetes g 13 22
278=sex.voori. 1=vraagt + Z=vraagt C=vraagt niet
inform. -inform. geen Inform.
Zouty. 1 2 13
n-zoutv. i 5 6
diabetes 14 8 22
278%=masturbatie T=niet Z=wel
zoutv. 3 10 13
n-zZoutv. 5 1 [
diabetes 11 11 22
282=hceveelh. T=veel Z=matig b=geen
vriendjes
zouty, 9 L} 13
n-zZouty, 3 1 K 6
dizbetes g 12 1 22
283=sexe vriendjJes T=jongens 2=meisjes 3:5‘+$ geen
zobtv., 9 4 13
fn-zouty. 2 2 z 3
dlabetes £ 15 1 22
28B=sexe boezemvr. T=jongen 2=meisje _’,=é‘+9L geen
zoutv, [ 1 6 13
n-zoutv. 1 5 &
diabetes 8 2 12 22
286=ruzie I=veel Z=weinig 3=nooit
ZOUtV. 1 13
n-zoutv. 5 1 6
diabetes 8 10 4 22
287=geplazgd Te=veel Z=weinig 3=noolt
zoutv. 4 i3
n.Zouty. 1 4 1 S
diabetes & 1] 5 22
28B=stoelen 1=do] 2=niet dol
Zoutv. 12 ] 13
n-zoutv. 2 b 6
diabetes 20 2 22
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Bijlage 18

Gemiddelde genderscores van CAH-meisjes die een verschil geven op ziekte-
variabelen, steekproefgrootte per antwoord, spreiding per antwoord en
t-waarde. :

:?23 omschrijving variabelen n gzﬁé 3 t-waarde
10 = jdiagn.CAH o.g.v. virilisatie kenm. 71 1.6 2.1 to 13
11 = idiagn.CAH ¢.g.v. secund.gesl.kenm, 3 1.6 1.2 ;2 6
13 = |diagn.CAH o.g.v. virilisatie + zoutverl. |13 [ 0.4 |i6.2 e
14 = |diagn.CAH o.g.v. viril.zoutv.sec.gesl.kenm] 2 | 1.8 2.6
1 = |gé&én inform. aan broer/zus over ziekte t, 3
CAH-meisje 1 0.3 (A '=2 2
2 = |ziekte volledig uitgelegd 2an broer/zusje .
van CAH-meisje 8 (1.8 b4
3 = {alleen ziek-zijn (niet hormooneff.) uitge-
legd aan broer/zus 12 | 9.7 {18.8
2 = lals CAH-meisje géén medicatie had gekre~ t,
gen —» ziek 2 2.5 0.5 '=2 7
L = |als CAH-meisje géén medicatie had gekre- )
gen —> vermannelijking B 11.6 3.0
8 = lals CAH-meisje géén medicatie had gekre-
gen —» dood 15 | 0.5 [17.4
1T = [ziekte voll.aan pat.zelf uitgelegd g | 0.6 [i1.8 T,
2 = lalleen ziek-zijn {niet hormooneff.} uitge- o1
legd aan patient 15 1.4 9.8 '
1 = |duur Te ziekenh.opn. 1T t/m 2 wk &1 1.9 3.0 8ty
2 = |duur le ziekenh.opn. 3 t/m 6 wk 21 6.3 9.2 |- '=3 g
3 = |duur le ziekenh.opn. 6 t/m 10 wk b | 1.5 0.9 )
4 = |duur Te ziekenh.opn. > 10 wk 12 | 0.4 6.5
2 = |freq. polikiinische controles begin ty 3
ziekte L t/m 11 x per jaar 10 | 1.7 5.8 '=2 3
3 = |freq. poliklinische controles»12 x p.jr {15 | 0.5 119.0 )
1 = |gezinsuithr.i.v.m.erfelijkheid - nee is 0.6 [17.2 01t ,
2 = l{gezinsuitbr.i.v.m.erfelijkheid - ja 19 1.6 10.0 "22.3
1T = jin shock geweest - ja 6 |-0.2 7.8 ty 5
2 = |in shock geweest - nee 18 | 1.5 18.0 '=2.3
T = |leeftijd diagnose CAH L1 jr 15 | 0.5 {17.4 t 5
2 = |leeftijd diagnose CAH 1 t/m 5.6 jr 6| 1.9 3.2 '=2 7
3 = |leeftijd diagnose CAHD>5.7 jr 4 [ 1.8 1.k -
T = |leeftijc le ziekenh.opn. <1 jr 16 | ¢.5 {18.5 £ 7
2 = |leeftijd le ziekenh.opn. 1 t/m 3 jr 6 [ 1.5 1.7 " 3
3 = |leeftijd le ziekenh.opn. 4 t/m 6 jr 11 3.0 oo
4 = |leeftijd le ziekenh.opn. >7 jr - - -
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Bijtage 19

Gemiddelde genderscores van meisjes met de zoutverlies variant van CAH
die een verschil geven op ziektevariabelen, steekproefgrootte per antwoord,
spreiding per antwoord, t-waarde.

code P . gem. -
ante. omschrijving variabele n Jend s t-waarde
i = |reactie moeder op diagnose CAH-zout-

veriies g is zorg/verdriet 6 | -0.b 6.4 £ 3=2.B
3 = |reactie moeder op diagnose CAH-zout-

verlies g is paniek & 1.0 0.8
6 = |reactie moeder op diagnose CAH-zout-

veriies ? is emotioneel 1 0.9 o0
U= TCAH-zoutverlies g s in shock geweest & | -0.2 7.8 ty 4=2.0
2 = |CAH-zoutverlies g niet in shock gew. | 7 0.8 1.9
0 = |géén problemen door chronisch

ziek-zijn bij CAH-zoutverlies 2 in

schoolleefrijd 6 1.4 1.9 | &g (=2.7
T = |wel problemen door chronisch

ziek-zijn bij CAH-zoutveriies @

in schoolleeft]jd 4 2.4 9.6
Bijlage 20

Gemiddelde genderscores van diabetes-meisjes die een verschil geven op
zigktevariabelen, steskproefyrootte per antwoord, spreiding per antwoord,
t-waarde

code PR . gem, _
antw. omschrijving variabele n gend s t-waarde
T = |reactie vader op diagnose is

zorg/verdriet 14 1.3 18.1 £ 3=2.]
2 = |géén reactie van vader op de

diagnose diabetes 1 1.3 oo
3 = |reactie vader op diagnose diabetes

is paniek 4 2.6 0.8
2 = |géén reactie diab.kind op school-

kind leefti]d op het injecteren 3 2.0 1.4 ty e=1-3
3 = |reactie diab.kind op schoolkind leef-

tijd op het injecteren = strijd 4 2.6 | 14,7
4 = |reactie diab.kind op schooikind leef-

tijd op het injecteren = vergeten/rot| 1 0.6 o2
6 = |reactie diab.kind op schoolkind leef-

tijd op het injecteren = rot/geen

scenes 15 1.3 1.6
0 = |[problemen door chronisch ziek-zijn

op sthoolkind leeftijd 19 1.8 (12,0 tD 1=2.7
1 = | géén problemen door chronisch ziek-

zijn op schoolkind ieeftijd 4 0.5 5.4
1 = leeftijd e ziekenh.opn. <1 jr 3 0.3 £.5 t, th.H
2 = |leeftijd ie ziekenh.opn. 1 t/m 3 jr 7 1.1 4.9
3= |leeftijd ie ziekenh.opn. & t/m 6 jr 3 1,8] 3.2
b = |leeftijd ie ziekenh.opn. 27 jr 8 2.1 5.0
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Bijlage Zla

Gemiddeide genderscores van CAH-meisjes op gedragsvariabelen vriendjes nu
en boezemvriend nu, steekproéfgrootie per antwoord, spreiding per antwoord,

t-waarde.

ode . . .

Zntw cmschri jving variabele n gzid 5 t-waarde
1 = {vriendjes nu 51 -0.31 3.B £ 3=3.9
2 = {vriendinnen nu 1 1.1111.8

3 = ijvriendjes en vriendinnen 9 1.60 5.1

t = ! boezemvriend nu H 037 5.5 1, ,=2.5
2 = | boezemvriendin El 1.6] 5.3 )

Bijlage 21b

Gemiddelde genderscores van diabetes-meisjes op gedragsvariabelen
vriendjes nu en boezemvriend fu, steekproefgrootte per antwoord, spreiding
par antwoord, t-waarde

:;::. omschrijving variabele o g:ﬁd s t-waarde
1 = Jvriendjes nu 3 g.37 5.1 t 2=2.h
Z = vriendinnen nu 9 1.9§ 5.3 "

3= vriendjes en vriendinnen 14 1.71 8.7

1 = boezemvriend nu [ 1.6; 3.5 ti 2:1.[!
2 = | boezemvriendin nu 7 2.01 2.4 i

Bijlage Zlc

Gemiddelde genderscoras van CAH- en diabetes-meisjes op gedragsvariabelen
vriendjes nu en boezemvriend N, steekproefgrooiie per antwoord, spreiding
per antwoord, t-waarde

:ﬁﬁz. omschrijving variabele n g::é 5 t-waarde
1 = |vriendjes nu ] 0.0f 9.4 t 3=h.7
2 = vriendinnen nu 20 1.5i21.2 t1'2=3.9
3 = |vriendjes en vriendinnen 23 j,701k.9 )

1 = | boezemvriend nu 11 b.9[th 5 T, 2:3.0
2 = | boezemvrigndin nu 16 1.8] 8.4

Bijlage 21d

Gemiddelde genderscores van CAH-weisjes met de zoutverlies variant van
CAH en de niet-zoutveriies variant van CAH op variabele vriendjes, steek-
proefgrootte per antwoord, spreiding per antwoord, t-waarde.

meisjes met meisjes zonder
zoutverlies zoutveriies
code | emschrijving a {951 o | -waarde n {981 s | t-waarde
antw. | variabele gend gend
1= vrigndjes nu L1-0.5{2.6 4 5=2.3 1 0.7 t, 3=0.5
2 = vriendinnen nu | 5 0.5}5.2 ' 5 1.911.8 "
3= vriendjes en

vriendInnen k] 1.0je.8 51 2,157
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Bijlage 22

Gemiddelde genderscores van CAH-meisjes die een verschil geven op
variabelen "beleving ouders sexe CAH-meisje", steekproefgrootte per ant-
woord, spreiding per antwoord, t-waarde.

:ﬁg:' omschrijving variabele n gzﬁé 5 t-waarde
1 = twijfel arts sexe kind b7j geboorte | 8 0.3]6.67t=3.6
2= | géén wijfel arts sexe =g i3 1.6;8.8
3 o= géén tw]jfel arts sexe = d’ 4§ «0.31 1.1
1 = géén twijfel ouders sexe kind bij
geboorte 12 2.311.31t=3.7
2= géén twijfel ouders sexe = d’ 2 [+0.51 5.5
3= twijfel ouders sexe PRl 0.9/5.1
1= sexe aangifte Burgelijke Stand = d [4 8.2] 5.5 t=3.9
2 = sexe aangifte Burgelijke Stand = 9 |13 1.812.7
T = vernoemd naar niemand 7 1-011 8.2 £, 3=3.6
2= vernoemd naar mannelijk persoon 1 1.1§{ 00
3 = verncemd naar vrouwelijk perscon i6 1.5012.0
T = beschrijving genitaal voor cperatie | / | 1.6] 2.3 T 3=3.6
In termen van "gewoon’’ '
2= beschrijving genitaal voor operatie |10 1.0124.3
in termen van "twi]fel'’
3= beschrijving genitaal voor operatie | 8 6.5 2.0
in_termen van ''penis”
2 = resultaat operatie genitaal volgens | 8 6.3 144 t2 3,; L]
Moeder normaal '
3= resultaat operatie genitaal volgens |12 1.2 3.5
Moeder niet normaal
2= resultaat operatie genitaal volgens | 7 9.2]13.6 ty 3=2.D
Vader normaai )
3= resul taat operatie genltaal voigens |13 1.2] 9.5
velgens Yader niet normaal
Bijlage 23

Gemiddelde genderscores van CAH-meisjes die g8én verschil geven op
variabelen "beleving ouders sexe CAH-meisje™, steekproefgrootte per ant-
woord, spreiding per antwoord, t-waarde.

code . . gem. -
P omschrijving variabele n gend £ t~waarde
= reactie moeder genitaal \voor ope-
ratie) = angst 7 0.6 |20.0 T 3=0_?
2= reactje mosder genitaat (voor ope- )
ratie) = gewoon 5 .37 5.5
3= reactie moeder genitaal (voor ope-
tatie) = bezorgd 10 1.00 4.1
1= Prader objectief = 2 12 i.3[17.% t, BMW.G
2 = Prader objectief = 3 4 0.6 8.3 )¢, ,=0.8
3= Prader objectief = &4 8 0.9 ] 4.6 t3.h=0'5
1 = Teeftijd operatie genitaal <1 jr Fl 0.2 ©€.5 £ 2=0,5
2 = leeftijd operatie genitaal 1-6 jr 1" 0.8123.8 t1‘3=2.5
3= leeftijd operatie genitaal 26 jr 6 1.3] 1.3 t2'3=0_8
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Bijlage 24

Gemiddelde genderscores van CAH-meisies met de zoutverlies variant op
variabele "beleving ouders sexe™, SLeekprogtgrooLLe per antwoord,
spreiding pér aniwgoord, t-waarde.

:2‘:5» omschri jving variabele n g::d g t~waarde
2= duur twijfel sexe £ dg 1 1.7 [ oo ty =11
4= duur twijfel sexe &1 wk 3 0.5 | 0.1 -5
5= | duur twijfel sexe S wk 6] -0.3 | 7.8
T = vernoemd naar niemand 61 -0.2 [ 2.3 £y =14
2= vernoemd naar mannelijk persoon 1 1.1 oo 3
3= vernoemd naar vrouwelijk persoon 5 8.7 1 2.3
Z = resultaat operatie genitaal volgens 7 0.0 (11 tZ 3—0_9
moeder narmaal :
3= resultaat operatie genitaal volgens 5 8.6 .8
moeder niet normaal
2= resultaat operatie genitaal volgens & -0.1 [11.0 tz 3=1.h
vader normaal :
3= resultaat operatie genitaal volgens | 6 0.7 © 0.8
vader niet normaal
T = saxe sangifte Burgelijke Stand = o H 8.0 [ 9.6 | t=2
2= sexe zangifte Burgelijke Stand = ] g 1.25}) 1.0
1= beschrijving genitaal voor operatie | 1 1.0 | ©9 Ty 3—0.9
in termen van ''gewcon' .
2= beschrijving genitaal voor operatie | 6 0.0 |10.0
in termen van "twi]fel"
3= beschrijving genitaal voor operatie | 6 0.5} 1.9
in termen van ''penis"

Bijlage 25a

Gemiddeide genderscores van CAH-jongens die een verschil geven op ziekte-
variabelen, steekproefgroctte per antwoord, spreiding per antwoord,

t-waarde

code FU—. . gem.

antw. omschrijving variabele hal gend E t-waarde

1= minder kansen in het leven door 11 =11 8.0 t1 2=3.0
ziekte )

2= niet minder kansen in het leven 81 -2.1 1.5
door ziekte

3= weet ik niet - - -

9= wel problemen als baby deor chro- g -0.7 1.9 tﬂ 1:2_5
nisch ziek-zijn .

1= géén problemen als baby door chro- ] -1.8 | 4.4
nisch ziek-z1ijn

1= géén nevenaffecten »1 jr door 10 -1.9 7.0 t1.2=2.9
medicatie

2= wel neveneffecten = obesitas > jr 6| -0.7{ 1.9
door medicatie

3= wel neveneffecten = obesitas+cushing| 3§ -1.8 | 0.1
> 1 jr door medicatie
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Bijlage 25b.

Gemiddelde genderscores van CAH-zoutverlies-jongens die een verschil geven
op ziektavariabelen, steekproefgrootte per antwoord, spreiding per ant-
woord, t-waarde

::ﬁ:' omschrljving variabale n g::é 5 | t-waarde
1 = minder kansen in het leven door g -1.2 7.5 G 2:1.7
ziekte -
2= niet minder kansen in het leven 4 -2.000.3
door ziekte
o= wel probtemen als baby door 5] -0.7]1%.9 ty ]=2.7
chronisch ziek-ziln :
1= g8&n problemen als baby door 71 -1.973.5
chronisch zlek-zijn
1 = géén neveneffecten medicatie 31 jr 51 -2.1]2.3 £ 2:%.2
2= wel neveneffecten medicatie = 5 -0.51 0.1
obesitas D1 Jr
3= wel neveneffecten medicatie = 24 -1.7]¢a.0
chesitas + cushing >»1 jr
1 = geen neveneffecten medicatie i jr 7 -2,07 2.5 t 2:3.3
2= wel neveneffecten medicatie = 61 -0.8]0.8
chesitas £ 1 jr )

Bijlage 26a en 26b.

Gemiddelde genderscores van diabetes-jongens die een verschil geven op
ziektevariabelen, steekproefgrootte per antwoord, spreiding per antwoord,
t-waarde.

::::_ omschrijving variabele n gz:é 5 t-waarde
1 = reactie kind diagnose diabetes = 2 -1.7] 0.7 t2 6=2.7
zorg/verdriet '
2= reactie kind diagnose diabetes = 10| -1.9] 4.9
geen
5 = reactie kind diagnose diabetes = 9! -0.8] 8.3
paniek
1 = ander kind geworden door ziekte 10 -0.9} 5.2 £ 2=3.8
2= geen ander kind geworden door ziekte (11l -2.0) 3.4
3 = weet ik niet 1 1.0] oo
0= géén opvoedingsproblemen als school-110 ) -1.3] 5.5 ty i:2.6
&ind door chronisch ziek-zijn )
1= wél opvoedingsproblemen als school- 112 7 -0.9110.0
kind door chronisch ziek-zljn

Gemiddelde genderscores van CAH + diabetes-jongens die een verschil geven
op ziektevariabelen, steekproefgrootie per antwoord, spreiding per antwoord,
t-waarde

. . gem. ~
:ﬁii. omschrijving variabele il gend s t-waarde
1 = ander kind geworden door ziekte 157 -1.0[ 8.1 tT.2=3'2
2= geen ander kind geworden door ziekte |2 -1.8]12.6
3= weat 1k niet 3 -0.9] 5.6
0 = géén opvoedingsprobiemen als school-|21 -1.8[10.5 t0'1=3 1
kind door chronisch ziek~zijn
1 = wél opvoedingsproblemen als school- 18 =0.9517.1
kind door chronisch ziek-zijn
0= geen school {leeryproblemen als Z7 | -t.ef17h ty 1722
schoolkind door chronisch ziek-zijn
1 = wel school(leeriproblemen als schoolq12 [ -0.3113.2
kind door chronisch ziek-zijn
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Curricuium Yitae

Schrijfster van dit preoefschrift werd geboren te Utrecht op 16 januari
1942. De Middelbare School {Gemeentelijk Lyceum voor Meisjes) werd te
Amsterdam doorlopen. In 1961 werd op deze school het diploma HBS-B behaald.

Hierna volgde de psychologie studie aan de Universiteit van Amsterdam,
waar in 1968 het doctoraalexamen werd behaald (afstudeerrichting: ontwikke-
Tingspsychologie bij Prof. Dr. R. Vuyk; bijvak: kinderpsychiatrie bij
Prof. Dr. E.C.M. Frijling-Schreuder).

Assistentschappen werden verricht aan de Universiteit van Amsterdam. Van
1-9-'65 tot 31-10-'67 bij Prof. Dr. N.H. Frijda, afdeling functieleer, van
1-11-'67 tot 31-7-'68 bij Prof. Dr. E.C.M. Frijling-Schreuder, afdeling
kinderpsychiatrie.

Als psychologe is zi] werkzaam geweest op de afdeling kinderpsychiatrie
van de Universiteit van Amsterdam in de functie van wetenschappelijk mede-
werkster (periode 1-8-'68 tot 31-10-'70). Sedert 1-9-°70 is zij als psycho-
loge werkzaam op de afdeling kinderpsychiatrie van het Sophia Kinderzieken-
huis te Rotterdam, eerst in de functie van wetenschappelijk medewerkster, en
sedert 1-2-'78 in de functie van wetenschappelijk hoofdmedewerkster,

Sedert 1875 is zij opleidingskandidaat van de Nederlandse Vereniging
voor Psychoanalyse. Sedert 1981 is zij gewoon 1id van de Nederlandse
Vereniging voor Psychotherapie.
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