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Uvod

Kongenitalna adrenalna hiperplazi-
ja (KAH) je nasljedna metabolička bo-
lest koja nastaje zbog nedostatka nekog 
od enzima potrebnih u sintezi kortizola. 
Najčešće se radi o manjku enzima 21-
hidroksilaze (21-OH). Enzimski defekt 
rezultira smanjenom sintezom kortizo-
la, te povećanom produkcijom ACTH iz 
prednje hipofize.

Hipersekrecija ACTH dovodi do hi-
perplazije nadbubrežnih žlijezda i nago-
milavanja steroida koji se stvaraju prije 
specifičnog enzimskog bloka, primarno
17-hidroksiprogesterona (17 OHP) koji 
je supstrat enzima 21-OH, te steroida za 
čiju sintezu nije potreban specifičan en-
zim. Budući da enzim 21-OH ne sudjelu-
je u sintezi adrenalnih androgena, u bo-
lesnika s manjkom 21-OH oni se izlučuju 
u povećanim količinama.

Razlikuju se tri kliničke forme bo-
lesti: klasični oblik s potpunim nedosta-
tkom 2l-OH (s gubitkom soli), klasični 
oblik s nepotpunim nedostatkom 21-OH 
(bez gubitka soli) i neklasični oblici bo-
lesti (simptomatski i asimptomatski) u 
kojima je enzimski defekt blaži i koncen-
tracije androgena u krvi su niže nego u 
klasičnim oblicima bolesti. Hipersekre-
cija androgena u fetalnoj dobi uzrokuje 
virilizaciju vanjskog spolovila ženskih 
fetusa, pa se djevojčice s klasičnim obli-
kom bolesti rađaju s dvosmislenim spo-
lovilom, koje u najvećem broju slučajeva 
zahtijeva kiruršku korekciju. Uvođenjem 
trajne peroralne supstitucije hidrokor-
tizonom nakon rođenja normalizira se 
lučenje androgena i sprječava daljnja 
virilizacija. Rano prenatalno izlaganje 
ženskih fetusa visokim koncentracija-
ma androgena ima međutim i dugoročne 
učinke na ponašanje tih osoba (1).

Ponašanje djevojčica s KAH-om

Istraživanja ponašanja djevojčica i 
odraslih žena s KAH-om zbog nedosta-
tka 21-OH jasno pokazuju da se one ra-
zlikuju od zdravih.

Opisuje se opća maskulinizacija 
ponašanja u djetinjstvu, odnosno sklop 
ponašanja koji se smatra prikladnim za 
dječake. Djevojčice s KAH-om vole gru-
blju i aktivniju igru izvan kuće, igračke 
tradicionalno namijenjene dječacima, ne 
zanimaju ih lutke, nakit i tipično ženske 
aktivnosti, češće za igru biraju dječake, 
više se bave sportom i često ih nazivaju 
muškobanjastima (2-4). Veličina razlika 
varira, posebno kad se uspoređuju djevoj-
čice s potpunim i nepotpunim oblikom 
bolesti, pri čemu su razlike više izražene 
u djevojčica s potpunim oblikom bolesti 
(5).

Mc Guire nije našao razlike u po-
našanju povezanom sa spolom koristeći 
intervju, skalu maskuliniziranosti-femi-
niziranosti i listu preferiranih igara, u 15 
bolesnica u dobi između 3 i 30 godina 
i kontrolne skupine (6). Suprotno tome 
Berenbaum i Snyder su pokazali da dje-
vojčice s KAH-om značajno više vreme-
na provode u maskuliniziranim igrama u 
odnosu na vršnjake. Više se igraju igra-
čkama namijenjenim dječacima i više za 
igru biraju dječake, što je prisutno od ra-
nog djetinjstva do adolescencije (2).
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U istraživanju Berenbaum i Hines, 
direktnom opservacijom igre djevojčica 
s KAH-om i zdravih djevojčica pokazalo 
se da se djevojčice s KAH-om više igraju 
s tipično muškim igračkama i značajno 
manje s tipično ženskim nego djevojčice 
iz kontrolne grupe, iako su se obje grupe 
jednako igrale sa igračkama koje su neu-
tralne, namijenjene podjednako dječaci-
ma i djevojčicama.

Djevojčice s KAH-om se manje 
igraju s lutkama i pokazuju manji interes 
za bavljenje malom djecom. Preferiraju 
igračke namijenjene dječacima, kao što 
su auti, kamioni, i imaju smanjeni inte-
res za lutke (7). Ovi nalazi su potvrđeni 
u istraživanjima više autora iz različi-
tih zemalja, upotrebljavajući intervjue i 
upitnike, kao i promatranje igre. Razli-
ke su dokazane u usporedbi s različitim 
kontrolnim grupama, uključujući zdrave 
sestre bolesnica i djevojčice izjednačene 
po demografskim karakteristikama.

Djevojčice s KAH-om pokazuju 
drugačije preferencije u izboru prijatelja 
za igru. Oko 50% njihovih prijatelja za 
igru su djevojčice i 50% su dječaci, dok 
se zdrave djevojčice u 80-90% slučajeva 
igraju sa djevojčicama (8).

U istraživanju Golomboka i Rusta 
pokazalo se da je na upitniku o načinu 
igre ( PSAI - Pre-School Activities In-
ventory) ponašanje djevojčica s KAH-
om više maskulinizirano nego što je to 
slučaj u zdravih djevojčica, ali ipak ne 
muški-tipično kao u zdravih dječaka 
(9). Razlike u ponašanju djevojčica s 
KAH-om i dječaka autori objašnjavaju 
socijalizacijskim procesima obzirom da 
su djevojčice s KAH-om odgajane kao 
djevojčice. S druge strane, iako se čini 
da je prenatalna razina androgena u dje-
vojčica s KAH-om slična onoj u dječa-
ka, razlikuju ih drugi aspekti izlaganja 
androgenima kao što je možda vrijeme 
djelovanja.

Ponašanje žena s KAH-om

Interes za tipično muške aktivnosti 
nastavlja se u adolescenciji i u odrasloj 
dobi. Adolescentice s KAH-om pokazuju 
interes za tipično muška zanimanja, npr. 
inženjer, pilot, građevinar (10). Takvi 
tipično muški odabiri zanimanja su pro-

nađeni u skoro svih djevojaka s klinički 
i genotipski težim oblikom bolesti (5). 
Povećani interes za tipično muške akti-
vnosti praćen je paralelno smanjivanjem 
tipično ženskih interesa, uključujući igre 
s igračkama za djevojčice i interesima za 
hobije i zanimanja koji su tipično ženski 
(5, 10).

Djevojke s KAH-om su muškoba-
njastog i agresivnijeg ponašanja, kasni-
je počinju izlaziti sa vršnjacima, imaju 
smanjeni interes za heteroseksualna 
druženja, od zabavljanja do seksualnih 
odnosa (11-13).

U odraslih žena opisuju se općenito 
muški obrasci ponašanja u socijalnom 
funkcioniranju. One imaju značajno ma-
nje interesa za druženje sa muškarcima, 
za svim heteroseksualnim aktivnostima 
te pokazuju manje interesa za ulogu maj-
ke i supruge, a više za karijeru. Žene s 
KAH-om koje su heteroseksualno akti-
vne, imaju manje iskustava s različitim 
heteroseksualnim aktivnostima, rjeđe 
doživljavaju orgazam, te imaju više pro-
blema tijekom spolnog odnosa. Subjekti-
vna procjena zadovoljstva sa seksualnim 
aktivnostima je značajno niža.

Velika većina žena s KAH-om imaju 
ženski spolni identitet, a vrlo mali broj 
onih koje su nezadovoljne što su žene 
nisu uvijek one s najviše izraženom viri-
lizacijom genitala ili najvećom razinom 
prenatalne izloženosti androgenima (14). 
Ipak, kad se usporedi učestalost poreme-
ćaja spolnog identiteta u zdravih žena (1 
u 30000 do 100000) i žena s KAH-om (1 
u 14000) onda se može reći da je ta uče-
stalost značajno veća u žena s KAH-om 
unatoč tome što se javlja vrlo rijetko.

U žena s KAH-om veća je učestalost 
biseksualne i homoseksualne orijenta-
cije (seksualna orijentacija se odnosi na 
seksualnu, emocionalnu i romantičnu 
privlačnost prema osobama drugog i/ili 
istog spola), izražena je tendencija homo-
erotskim fantazijama, Zbog socijalnog 
pritiska iskazivanja homoseksualnog po-
našanja, važno je istražiti spolnu privla-
čnost, a ne samo iskustvo i upotrijebiti 
odgovarajuću kontrolnu grupu. Jedino 
metodološki jasno istraživanje seksualne 
orijentacije žena s KAH-om je pokazalo 
da imaju manje heteroseksualnog isku-

stva, ali nemaju više homoseksualnog 
u odnosu na njihove zdrave sestre (15). 
Razlike su u spolnoj privlačnosti i ma-
štanjima. Žene s KAH-om iskazuju više 
interesa za žene i manje interesa za mu-
škarce u odnosu na njihove sestre. Ipak, 
većina žena s KAH-om ima heterose-
ksualne interese, a ostali biseksualne, ne 
ekskluzivno homoseksualne. Globalna 
procjena u fantazijama je 66% isključivo 
heteroseksualne, 27% biseksualno i 7% 
nema fantazije (15).

Pokazalo se da postoje i razlike u 
osobinama ličnosti žena s KAH-om i 
žena iz kontrolnih skupina, ali te razli-
ke nisu tako izražene kao razlike u igri 
i interesima.

Na upitnicima ličnosti koji pokazuju 
spolne razlike žene s KAH-om imaju re-
zultate slične muškarcima, kao što je to 
na Skali indirektne agresivnosti i Skali 
reakcija na stres.

Istraživanja agresivnosti u bolesni-
ka s KAH-om pokazuju neujednačene 
rezultate: jedno ukazuje na povećanu 
razinu agresivnosti u djevojčica s KAH-
om, a dva nisu našla višu razinu agresi-
vnosti u djevojčica s KAH-om (16-18). 
Navedena istraživanja su imala mali broj 
ispitanika (11 do 20) što može biti jedan 
od razloga nekonzistentnih rezultata. Za 
razliku od njih, istraživanje Pasterske i 
suradnika uključivalo je 38 djevojčica i 
29 dječaka s KAH- om i 25 zdravih se-
stara i 21 zdravog brata kao kontrolnu 
skupinu. Rezultati su pokazali da su dje-
vojčice s KAH-om značajno agresivnije 
i aktivnije od njihovih zdravih sestara, te 
da nema razlike između dječaka s KAH-
om i njihove zdrave braće u stupnju agre-
sivnosti i razini aktivnosti (19).

Bolesnice s KAH-om se razlikuju od 
zdravih žena i u kognitivnom funkcioni-
ranju. Imaju bolje spacijalne sposobno-
sti, uključujući prostornu orijentaciju, 
predočavanje i snalaženje (20). Njihovi 
rezultati na testovima kognitivnih spo-
sobnosti slični su rezultatima muškara-
ca. Poznato je da muškarci u prosjeku 
postižu bolje rezultate na testovima 
spacijalnih sposobnosti (sposobnosti 
prostornog predočavanja), mehaničkih i 
matematičkih sposobnosti, dok su žene 
u prosjeku uspješnije u verbalnoj fluen-
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tnosti, verbalnoj memoriji i perceptivnoj 
brzini (21).

Maskulinizirano i defeminizirano 
ponašanje bolesnica s KAH-om potvrđe-
no je mnogim istraživanjima s različitim 
metodama i izborom uzorka. Važno je 
napomenuti da nisu sva istraživanja pro-
našla razlike između bolesnica s KAH-
om i zdravih žena, pri čemu se u velikoj 
broju radi o istraživanjima koja su imala 
određena metodološka ograničenja, po-
sebno ona koja se odnose na izbor upi-
tnika koji ne pokazuju spolne razlike ili 
se radi o istraživanja s malim uzorkom. 
Veličina uzorka je posebno važna kad se 
ispituju ponašanja koja pokazuju male 
spolne razlike, obzirom da je za očekiva-
ti da će razlike između bolesnica s KAH-
om i zdravih žena biti manje nego što su 
razlike između muškaraca i žena.

Razlike u ponašanju bolesnika s 
KAH - om i zdravih, općenito se sma-
traju posljedicom prenatalnog izlaganja 
androgenima, s obzirom da se upravo 
taj period smatra najvažnijim u procesu 
spolne diferencijacije mozga i ponašanja. 
U to vrijeme su i najveće razlike u kon-
centraciji spolnih hormona među spolo-
vima. Većina dosadašnjih istraživanja 
ukazuje da su promjene u ponašanju za-
mijećene u djevojčica i žena sa KAH-om 
posljedica povišene razine androgena 
upravo u tom razdoblju (5, 22).

Zaključak

Rezultati istraživanja ukazuju na 
maskulinizaciju ponašanja djevojčica i 
žena s KAH-om. Može se očekivati da 
će se djevojčice s KAH-om češće uklju-
čivati u igru tradicionalno namijenjenu 
dječacima, da će biti aktivnije, manje 
će birati mirnu igru i da će imati više 
izraženu agresivnost u odnosu na zdrave 
djevojčice. Pritom će djevojčice s težim 
oblicima bolesti imati više izraženu ma-
skulinizaciju ponašanja. U odrasloj dobi 
se očekuje povećan interes za tipično 
muška zanimanja i aktivnosti, smanje-
ni interes za heteroseksulana druženja 
i više poteškoća u seksualnom funkcio-
niranja u odnosu na zdrave žene. Žene s 
KAH-om su većinom ženskog spolnog 
identiteta i heteroseksualne orijentacije 
iako je u njih veća učestalost biseksualne 
i homoseksualne orijentacije.

Poznavanje psihoseksualnog fun-
kcioniranja bolesnica s kongenitalnom 
adrenalnom hiperplazijom olakšava pro-
ces informiranja i savjetovanja bolesnika 
i njihovih roditelja te omogućuje pravo-
vremene intervencije u cilju poticanja 
psihosocijalne prilagodbe.
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Summary

PSYCHOSOCIAL FUNCTIONING IN FEMALE PATIENTS WITH CONGENITAL ADRENAL HYPERPLASIA

M. Grubić

Early androgen exposure in female patients with congenital adrenal hyperplasia (CAH) results in behavioral masculinization. 
Girls with CAH prefer rough and more active outdoor games, toys traditionally preferred by boys, are not interested in dolls, jewelry 
and typical female activities, more often choose to play with boys and are more engaged in sports. Typical masculine behavioral 
patterns in social functioning are described in adolescent girls and females with CAH. They show interest in typically male acti-
vities, occupations and leisure activities. They are significantly less interested in all heterosexual activities and prefer career over
parenthood and marriage. They have more problems during sexual intercourse and experience orgasm less frequently. The majority 
of women with CAH have female sexual identity but show increased rates of bisexual and homosexual orientation in comparison 
to healthy women. 

Descriptors: CONGENITAL ADRENAL HYPERPLASIA, ANDROGENS, GENDER-RELATED BEHAVIOR


