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r  é  s  u  m  é

La  prise  en  charge  des  enfants  et adolescents  porteurs  d’un  diagnostic  de  Désordre  de  développement
du  sexe  (DDS)  est  aujourd’hui  une question  en  débat  et  en  discussion  tant sur le plan  des  pratiques  soi-
gnantes,  que  sur  le  champ  social  et politique.  Une  des  préoccupations  centrales  des  équipes  de  soins
engagées  autour  de  la  prise  en  charge  et  l’accompagnement  des  personnes  porteuses  d’un  DDS  et  de
pouvoir  proposer  une  prise  en  charge  la  plus  efficiente  dans  l’objectif  de  promouvoir  le meilleur  épa-
nouissement  possible  des  personnes  concernées.  Si  l’un  des  points  centraux  des  échanges  actuels  porte

sur la  question  des  indications  de prises  en  charge  médicochirurgicales  précoces,  la  question  se  porte tout
autant sur  la  place  et les  modalités  d’assignation  de  genre  d’un  enfant  à sa  naissance  et  des  différentes
conséquences  pour  lui  dans  sa  vie  future.  La  question  du  devenir  des  enfants  nés  et  porteurs  d’un  DDS  en
termes  d’inscription  dans  une  identité  de  genre  est  étudiée  depuis  les  années  1950  et  s’est  développée  sur
des présupposés  théoriques  très  divers  ; du  champ  psychodynamique  et psychanalytique  à  des  présup-
posés  biologiques.  La  littérature  scientifique  est  particulièrement  hétérogène  sur le  sujet  et  recoupe  des
méthodologies  de type  reports  d’expérience,  des  études  cas  témoins  comme  des  méthodologies  issues
de l’Evidence  Based  Medecine.  En  appui  des  éléments  issus  de  la  littérature  scientifique  et  en  appui  d’un
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vier Masson SAS. Tous droits réservés. - Document téléchargé le 07/04/2021 par Conseil General Loire Atlantique _ (665064). Il est interdit et illégal de diffuser ce document.

https://doi.org/10.1016/j.neurenf.2020.04.002
http://www.sciencedirect.com/science/journal/02229617
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.neurenf.2020.04.002&domain=pdf
mailto:francois.medjkane@chru-lille.fr
mailto:remi.besson@chru-lille.fr
mailto:claire.bouvattier@aphp.fr
mailto:maryse.cartigny@chru-lille.fr
mailto:agathe.hyvert@chru-lille.fr
mailto:sophie.jonard@chru-lille.fr
mailto:n-kalfa@chu-montpellier.fr
mailto:clara.leroy@chru-lille.fr
mailto:sylvie.manouvrier@chru-lille.fr
mailto:charles-edouard.notredame@chru-lille.fr
mailto:pierre.mouriquand@chu-lyon.fr
https://doi.org/10.1016/j.neurenf.2020.04.002


F. Medjkane et al. Neuropsychiatrie de l’enfance et de l’adolescence 69 (2021) 83–89

travail  collaboratif  du  réseau  national  des  Centres  de  référence  maladies  rares  du développement  génital:
du fœtus  à l’adulte,  ce travail  vise  à  définir  les  contours  des  modalités  d’organisation  et  des  aspects
déontologiques  actuels  des  équipes  engagées  autour  de  cette  activité  sur  le  territoire  franç ais.

©  2020  Elsevier  Masson  SAS.  Tous  droits  réservés.
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a  b  s  t  r  a  c  t

The  care  of  children  and  adolescents  with  a diagnosis  of Sex  Development  Disorder  (DSD)  is  today  a
matter  of  debate  and discussion  both  in  terms  of care  practices  and  in the  social  and  political  fields.
One  of the  central  concerns  of the healthcare  teams  involved  in the  care  and  support  of  people  with
DDS  is the  ability  to offer the  most  efficient  care  in  order  to promote  the  best  possible  development
of the  individuals  concerned.  While  one  of the central  points  of  the  current  discussions  concerns  the
question  of indications  for early  medical  and  surgical  care,  the  discussion  also  concerns  the  place  and
modalities  of  gender  assignment  of  a child  at  birth and  the  different  consequences  for  them  in their  future
life.  The  question  of the  future  of  children  born  with  DSD  in  terms  of  inclusion  in  a gender  identity  has
been  studied  since  the  1950s  and  has  developed  along  very  different  theoretical  presuppositions;  from
the psychodynamic  and  psychoanalytical  field  to  biological  presuppositions.  The  scientific  literature  is
particularly heterogeneous  on  the  subject  and  includes  methodologies  such  as  experience  reports,  case-
control studies  and  methodologies  from  Evidence  Based  Medicine.  In  support  of  the  elements  from  the
scientific  literature  and  in  support  of  collaborative  work  by the  national  network  of  the  Centers  for Rare
Diseases  of Genital  Development:  from  foetus  to adult,  this  work  aims  to  define  the  outlines  of the  current
organisational  arrangements  and  ethical  aspects  of  the teams  involved  in  this  activity  in France.

©  2020  Elsevier  Masson  SAS.  All rights  reserved.
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La prise en charge des enfants et adolescents présentant un
Désordre du Développement du Sexe (DDS)/Anomalie du Déve-
loppement Génital (ADG) suscite aujourd’hui de nombreux débats
concernant les pratiques usuelles des équipes médicales. Les débats
portés sur le plan juridique par le Conseil de Justice Européen, mais
aussi dans le champ politique et sociétal, questionnent les pratiques
actuelles des différentes équipes médicales et soignantes.

Si l’un des points centraux des échanges porte sur la question
de l’indication de prises en charge médico-chirurgicales précoces,
la question se porte tout autant sur la place et les modalités
d’assignation de genre d’un enfant à sa naissance et des différentes
conséquences pour lui dans sa vie future.

La pratique de l’accueil des enfants présentant une Anomalie
du Développement Génital à la naissance et son assignation dans
les premiers jours de vie à l’état civil dans le genre masculin ou le
genre féminin s’articule avec les questions de son devenir et sur
le pronostic possiblement défini en termes d’identité de genre et
d’épanouissement personnel.

Au croisement de données médicales, génétiques, biologiques et
anatomiques et des conditions d’accueil de l’enfant dans sa famille,
l’accueil d’un enfant porteur d’une ADG nous confronte, dans le
cadre d’une position soignante, à de nombreux enjeux éthiques et
déontologiques.

A partir de données issues de la littérature, le travail proposé ici
tend à resituer les pratiques soignantes actuelles en référence à la
conférence de consensus de Chicago de 2006 [1] et de 2016 [2] qui a
procédé à la publication de recommandations de bonnes pratiques
à destination des équipes de soins.

1. Cadre sémiologique des Désordres du Développement
Sexuel (DDS)

La conférence de Chicago définit par le terme « Disorder of
Sex Development » (« Désordre du développement du sexe »
(DDS)/« Anomalie du développement génital » (ADG)) toute situa-

tion congénitale où le développement du sexe chromosomique,
gonadique et anatomique est atypique [1]. Le diagnostic eut réalisé
en période ante natale, à la naissance ou bien encore à l’adolescence
dans certaines formes de DDS.
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Dans cette classification, les DDS sont répartis en trois groupes
istincts selon les caractéristiques caryotypiques: les anomalies
es chromosomes sexuels, les anomalies chez les sujets porteurs
’un caryotype 46 XX et les anomalies chez les sujets porteurs d’un
aryotype 46 XY.

.1. Les anomalies des chromosomes sexuels

Les anomalies des chromosomes sexuels responsables de DDS
ont des aneuploïdies des chromosomes X et Y, tels que le syndrome
e Turner (45,X) et le syndrome de Klinefelter (47,XXY) qui ne sont
as associés à des anomalies des organes génitaux externes ou des
ituations de mosaïcisme 45,X/46,XY et 46,XX/46,XY.

.2. DDS chez les sujets porteurs d’un caryotype de type 46,XY

Dans ce cadre nosographique, la réalité clinique porte sur la
ituation de fœtus ou enfants, dont le caryotype est de type 46,XY
ormal, mais qui sont non ou insuffisamment virilisés. Les aty-
ies des organes génitaux externes et internes s’expriment sous

a forme d’un hypospadias périnéal ou scrotal jusqu’à un phéno-
ype féminin apparemment normal n’amenant au diagnostic qu’à
’adolescence devant une aménorrhée primaire. Il peut enfin s’agir
e sujets virilisés mais porteurs d’organes génitaux internes mas-
ulins et féminins.

Les patients 46,XY DDS sont classés dans trois grandes catégories
tiologiques: les anomalies du développement testiculaire, les ano-
alies de la synthèse des androgènes, et les anomalies de l’action

es androgènes [3].

.3. DDS chez les sujets porteurs d’un caryotype de type 46,XX

Dans ce cadre nosographique, la réalité clinique porte sur la
ituation de fœtus ou d’enfants, dont le caryotype est de type 46,XX
ormal, chez lesquels les organes génitaux externes présentent un
egré de virilisation variable, depuis une simple hypertrophie du

litoris jusqu’à un phénotype masculin sans gonade palpable.

Les patients 46,XX DDS sont principalement classés dans trois
atégories étiologiques: les dysgénésies ovariennes, les hyperan-
rogénies et les anomalies du développement müllérien.

ire Atlantique _ (665064). Il est interdit et illégal de diffuser ce document.
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Notons que les éléments de repérage nosographique mettent en
évidence une grande variabilité des situations représentées sous le
diagnostic de DDS. Si certaines formes relèvent de soins spécifiques
sur le plan médical, tel que les 46,XX de type Hyperplasies congéni-
tales des surrénales, les étiologies malformatives sans risque vital
pour l’enfant co-existent au sein de ce même  ensemble.

Une proposition de réactualisation récente de l’ensemble noso-
graphique tend à pouvoir distinguer cinq sous-ensemble au
référentiel présenté dans le cadre de la conférence de Chicago [4]. Le
premier ensemble rend compte du diagnostic de DDS 46,XX consti-
tué essentiellement par l’Hyperplasie Congénitale des Surrénales.
Le second ensemble, recouvrant les formes de DDS 46,XY, com-
prend les formes de dysgénésies gonadiques, les anomalies de la
synthèse des stéroïdes, les anomalies des récepteurs aux stéroïdes,
les anomalies centrales gonadotropes ainsi que les formes cliniques
sans anomalie hormonale ou génétique détectée. Le troisième
ensemble est constitué des DDS en mosaïques. Le quatrième sous-
ensemble recouvre la clinique des DDS Ovotestis et le cinquième
ensemble recouvre les anomalies du développement génitales ou
chromosomiales et non hormonales tels que les exstrophies ou les
aphallies.

Actuellement, le terme de « Variations du Développement Géni-
tal » co-existe dans l’espace social avec le terme d’ « Anomalie
du Développement Génital ». Dans le cadre de travail, le terme
« Anomalie du Développement Génital » tend à qualifier une condi-
tion médicale selon les critères partagés en médecine de présenter
un symptôme ou une anomalie en rapport avec les connaissances
embryologiques et physiologiques actuelles et/ou associée à un
trouble fonctionnel potentiellement source de handicap ou souf-
france. Le terme « Variation du Développement Génital » renvoie
aux aspects non normatifs et pour autant non pathologiques qui
témoignent de la variabilité interindividuelle en population géné-
rale non clinique. Si la frontière de la normativité [5] dans ce champ
est un sujet d’actualité, l’objet des soins, en dehors d’une tentative
de normalisation des corps, est celui de la réduction du handicap
ressenti ou perç u intégré à une promotion de l’épanouissement des
personnes en termes de qualité de vie.

2. Contexte des pratiques médicales actuelles et
recommandations de Chicago

Conformément aux recommandations de 2006 [1] et leur réac-
tualisation de 2016 [2] portant sur la prise en charge des personnes
porteuses de DDS, la question de l’assignation à la naissance d’un
nouveau-né porteur d’une atypie des organes génitaux externes
est prise en charge dans le cadre d’un exercice pluridiscipli-
naire intégrant des professionnels de champs de la pédiatrie, de
l’endocrinologie, de la gynécologie, de la chirurgie pédiatrique, de
la génétique, de la radiologie, de l’anatomo-pathologie, de la biolo-
gie et psy*, psychologue ou pédopsychiatre, en lien avec les parents
de l’enfant.

Les critères d’assignation de genre se basent sur un examen mor-
phologique, génétique, hormonologique et le recueil de l’avis des
parents.

Dans le cadre d’un exercice pluridisciplinaire articulé et coor-
donné, les facteurs qui concourent à l’assignation de l’enfant à la
naissance sont le statut génital (anatomique, biologique et géné-
tique), les options de prises en charge possibles à proposer sur
le plan hormonal et chirurgical, notamment urinaire, les résul-
tats attendus en termes de fonctionnement sexuel, de fertilité
potentielle et d’une manière générale de la qualité de vie et de

l’avis des parents. La/les proposition(s) d’assignation formulée(s)
par l’équipe soignante sont alors présentée(s) et expliquée(s) aux
parents de l’enfant, détenteurs de l’autorité parentale qui vont exer-
cer le devoir de reconnaissance par l’état civil en particulier dans ses
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otions de genre dans le cadre d’un référentiel binaire soit féminin
oit masculin.

La pratique de l’accueil d’un enfant porteur d’une ADG à la nais-
ance et son assignation dans les premiers jours de vie à l’état
ivil dans le sexe masculin ou le sexe féminin s’articule avec les
uestions de son devenir et sur le pronostic possiblement défini
n termes d’identité sexuée. L’identité sexuée fait référence ici à
a conviction de la personne d’appartenir au genre masculin, fémi-
in ou autre dans le cadre d’un processus développemental. Une
es questions centrales pour les équipes soignantes est de pouvoir
rocéder à une assignation qui soit la meilleure possible et la plus
atisfaisante pour l’enfant et le futur adulte qu’il est. Le développe-
ent progrédient et progressif qui concoure à la construction de

’identité sexuée rencontre dans ce cadre les impératifs juridiques
’assignation dans un sexe ou dans un autre.

Les prises en charge précoces et les modalités d’assignation d’un
nfant dans un genre ou dans un autre rejoignent la question de
’insatisfaction de la personne d’avoir pu être assignée sans son
onsentement dans le genre masculin ou féminin.

L’insatisfaction et l’incongruence entre le genre assigné à la
aissance et la conviction de la personne d’appartenir au genre assi-
né est le symptôme central de l’ensemble nosographique décrit
ans le cadre du DSM5 sous le registre diagnostic de « dysphorie
e genre » [6]. Cette insatisfaction peut conduire certaines per-
onnes à demander une réassignation de genre à l’adolescence ou

 l’âge adulte dans le cadre d’une demande de participation à un
rogramme de transition tel que proposé pour les personnes tran-
identitaires [7].

Ainsi, les demandes de réassignation d’une personne ayant pré-
enté une Anomalie du Développement Génital à la naissance
uestionnent les conditions même  de son assignation à la naissance
ans le sexe masculin ou féminin.

. Retours d’expériences cliniques et données de la
ittérature scientifique

À partir d’une revue de la littérature scientifique des différents
uteurs ayant contribué à cette question, nous souhaitons ici pré-
enter un état de la question de l’articulation possible entre les
hamps de la dysphorie de genre telle que proposée par le DSM5 et
e paradigme clinique des Anomalies du Développement Sexuel.

La question du devenir des enfants nés avec une ADG en termes
’inscription dans une identité sexuée est étudiée depuis les années
0’s et s’est développée sur des présupposés théoriques très divers;
u champ psychodynamique et psychanalytique à des présupposés
iologiques.

La littérature scientifique est donc particulièrement hétéro-
ène sur le sujet et recoupe des méthodologies de type reports
’expérience, des études cas témoins comme des méthodologies

ssues de l’Evidence Based Medecine.

.1. Apports des travaux psychodynamiques

.1.1. Sexe biologique et genre psychosocial
John Money est le premier auteur à avoir pu transmettre ses

ravaux menés auprès d’enfants porteurs d’ « ambiguïtés génitales »
 la naissance et à s’être intéressé à leur sentiment d’appartenance
 l’un ou l’autre genre.

Il est le premier auteur à différencier clairement la notion de
exe biologique et la perception de l’individu de son appartenance

 l’un ou l’autre sexe. En définissant en 1955 la notion de gender role

ehaviour, il établit une césure avec le plan de la réalité biologique.
e ressenti d’un individu d’appartenir à l’un ou l’autre sexe est alors
écrit comme  pouvant s’envisager de manière indépendante de son
exe d’assignation à la naissance. Cette première césure entre le
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plan de la réalité biologique (sex) et celui de la réalité psychique
(gender role behaviour)  constitue le socle théorique sur lequel le
concept d’identité sexuée va pouvoir se développer [8]. Faisant
référence à son expérience clinique auprès d’enfants présentant
une « ambiguïté génitale » à la naissance, il évoque que: « L’enfant
se sent finalement appartenir au sexe qui lui a été assigné à sa nais-
sance et dans lequel il a été éduqué, pour autant que cette éducation
ait été réalisée sans ambiguïté, et qu’elle n’ait pas été remise en ques-
tion par l’un des deux parents ». Ainsi, pour Money: « L’empreinte
psychologique primerait sur l’empreinte biologique ». Les facteurs
environnementaux et l’investissement parental sont alors consi-
dérés comme  premiers vis-à-vis des facteurs biologiques pour la
construction du sentiment d’appartenir à un genre. [8]

3.1.2. Avatars du développement de genre et identité
hermaphrodite.

Les travaux de Robert Stoller représentent la deuxième étape du
développement des idées autour de la notion de sexe et de genre.
A travers son concept d’identité de genre (core gender identity), il
réaffirme avec force l’intérêt de pouvoir différencier, là encore, le
plan de la réalité organique (sex) avec le plan du ressenti de sujet
(gender). [9]

L’identité de genre recouvre la notion de sexe psychologique
et social. Il est défini par Stoller comme  ce qui désigne, chez un
individu, le vécu identitaire exprimé en termes d’appartenance au
masculin ou au féminin, sans que ces termes n’aient de contenus a
priori. Ainsi, la notion de masculin et de féminin tendrait à se déta-
cher d’une certaine norme sociale ou culturelle. Ce qui fait féminin
ou masculin pour Stoller n’est plus uniquement visible, quantifiable
et mesurable en terme de réalité objective, il s’agit plutôt « d’une
croyance, plus précisément d’une masse dense de croyances, non d’un
fait indéniable » [9]. Cette déculturation et cette dé-objectivation
des notions de masculin et de féminin représentent une nouvelle
possibilité de penser les données sexuées chez un individu en pro-
posant une alternative à l’organisation du masculin et du féminin
inscrits dans le registre de la binarité biologique. Alors que Money
a pris le parti de différencier les multiples facteurs concourant à la
notion de sexe, l’approche de Stoller autorise un autre rapport des
éléments féminins et masculins chez l’individu. Il affirme qu’une
personne peut contenir à la fois des éléments masculins et fémi-
nins quand il écrit, dans son article Faits et hypothèses en 1973 que
« la masculinité et la féminité sont toutes deux présentes à la fois chez
l’homme et chez la femme » [10].

Cette possibilité ouverte de contenir en soi des éléments mascu-
lins et féminins prend sens dans les écrits de Stoller quand il décrit
un avatar du développement psychosexuel/de genre d’enfants
porteurs d’ambiguïtés génitales: l’identité hermaphrodite (herma-
phrodic identity). Pour Stoller, la condition d’ambiguïté est en effet
solidement établie dans leur personnalité. « Ils sont convaincus
d’appartenir à un sexe douteux, à la fois masculin et féminin, ou à
ni à l’un ni à l’autre.  » [11]

Pour Stoller, les enfants présentant une Anomalie du Dévelop-
pement Génital exprimeraient une identité sexuée en lien avec leur
condition anatomique. La question du primat anatomique, dans ce
que le corps donne à voir, répond au primat de l’environnement
présenté par Money.

3.1.3. En dehors d’une causalité linéaire
En contrepoint des propositions de Money et Stoller sur le carac-

tère prédictible du développement de l’identité de genre chez les
enfants porteurs d’ADG, Kreisler, dans les années 70’s reprend la
thèse de l’identité hermaphrodite mais en nuanç ant le devenir des

enfants nés avec une « ambiguïté sexuelle » à la naissance en faisant
état du désarroi dans lequel ils sont pris à la naissance et qui ne pré-
juge pas de leur avenir et de leur inscription sexuée à l’âge adulte
[12]. Cette proposition est soutenu par Alby en 1973 qui refuse le
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résupposé théorique de Stoller d’inspiration déterministe à pro-
os de l’identité hermaphrodite caractéristique des enfants nés
vec une « ambiguïté sexuelle » à la naissance [13].

Les auteurs contemporains telles que Castagnet [14] et Rajon
15] insistent sur les aspects de conformation des enfants nés
ans le cadre d’une situation d’ « ambiguïté génitale » aux stéréo-
ypes portés par les référentiels socio-culturels de l’environnement.
i l’apparence des organes génitaux appartient à la sphère de
’intime, elle a un impact important et participe de manière cen-
rale au processus d’identité et de reconnaissance sociale au sein
e notre référentiel socio-culturel actuel. Notre expérience cli-
ique réalisée auprès d’enfants porteurs d’ ADG rencontre les
êmes  constatations cliniques concernant les positions et pos-

ures d’hyperconformation au genre assigné à la naissance bien plus
u’un flou ou une indétermination identitaire présupposée [16].

Castagnet et Rajon soulignent l’importance d’un investissement
arental continu, authentique et cohérent pour une inscription
ontinue et pérenne de l’enfant dans un genre. Plus largement ces
onsidérations soulignent toute l’importance de l’investissement
arental dans le bon développement de l’enfant sur le versant psy-
hoaffectif.

.2. Apports des études objectivantes portant sur la corrélation
ésordres du Développement Sexuel/Dysphorie de Genre

La littérature scientifique intégrant des méthodologies quanti-
atives et objectivantes met  en évidence que les personnes relevant
’un diagnostic de Désordres du Développement Sexuel présentent
ne prévalence de diagnostic de Dysphorie de Genre plus impor-
ante. Si la prévalence de la Dysphorie de genre est évaluée en
opulation générale à environ 1/21000 [17], la prévalence de la Dys-
horie de Genre est décrite comme  concernant entre 8.5 % jusqu’à
0 % des personnes relevant du diagnostic de DDS [18]. Malgré de
ombreuses discussions portant sur une probable sous-estimation
e la prévalence de la Dysphorie de Genre en population générale
7], le différentiel apparaît suffisant pour évoquer la question d’une
ur-représentation du diagnostic de Dysphorie de Genre au sein de
a population DDS.

Il existe par ailleurs une très grande variabilité de cette pré-
alence au sein de la population DDS selon qu’on répartisse cette
opulation par sous-types. Les personnes relevant du diagnostic
e DDS de type 46,XY présentent un taux de prévalence de ce diag-
ostic évalué à 60 % [18]. Cet élément nous enjoint à considérer
ette question par sous type de DDS plutôt que sur l’ensemble de
a population DDS.

.2.1. Population DDS de type 46,XX de type Hyperplasie
ongénitale des Surrénales

Dans ce sous-groupe, on met  en évidence une discrète augmen-
ation de la fréquence de diagnostic de Dysphorie de Genre. Pour
e nombreux auteurs, ces résultats pourraient mettre en évidence
ne hypothèse endocrinienne dans le développement de l’identité
exuée en particulier en termes d’imprégnation androgénique pré-
oce dans le développement de l’enfant [19].

Ces résultats restent aujourd’hui discutés sur le plan méthodo-
ogique dans la mise en évidence d’un facteur hormonal procédant

 la construction de l’identité sexuée. Meyer-Balburg questionne
es modalités de mesure du diagnostic de dysphorie de genre
’appuyant uniquement sur une évaluation comportementale des
nfants. Si ces études mettent en évidence une surreprésen-
ation des comportements marqués par l’impulsivité chez les
nfants ayant été soumis à une imprégnation androgénique pré-

oce [20], l’inférence de comportements impulsifs à la conviction
t au sentiment de se reconnaître dans le genre masculin relève
’une construction socio culturelle en lien avec les stéréotypes
e genre [21]. Les mêmes  éléments de discussion portent sur le
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lien entre la prévalence d’intérêts jugés comme  masculins vis-à-vis
de l’évaluation de la surreprésentation de jeux moteurs à valence
agressive [22].

L’imprégnation androgénique dans ce cadre apparaît pouvoir
être corrélée, pour les évaluations réalisées, aux caractéristiques
comportementales marquées par une impulsivité et un recours à
la motricité plus que sur la conviction des enfants d’appartenir au
genre masculin.

3.2.2. Population DDS de type 46,XY
Dans ce sous-groupe, la prévalence du Diagnostic de Dysphorie

de Genre est la plus élevée de la population DDS. Néanmoins, deux
sous-groupes se distinguent classiquement dans la littérature: les
personnes ayant eu une orchidectomie avant la puberté et ceux
n’en ayant pas eu au moment de l’adolescence.

Au regard des données disponibles dans la littérature, les indi-
vidus n’ayant pas eu d’orchidectomie avant la puberté sont ceux
qui présentent la plus forte fréquence de diagnostic de Dysphorie
de Genre. Cette situation représente de 56 à 63 % des sous types
46XY en lien avec une anomalie de l’enzyme 5 � réductase et 39 à
64 % des sous types en lien avec un déficit en 17 �-hydroxystéroïde-
déshydrogénase [23].

La population DDS de type 46,XY ayant eu une orchidectomie
avant la puberté ne présente pas d’augmentation significative de
diagnostic de Dysphorie de Genre [24].

Ces données mettent en évidence l’importance des expériences
de virilisation à l’adolescence dans le souhait, pour les enfants
assignés fille à la naissance, de s’inscrire dans le genre mascu-
lin. L’importance des expériences de virilisation dans le souhait
exprimé de changement de genre est confirmé par les travaux
d’Ediati et Dessens [25] et Sandberg [26].

Les expériences de virilisation à l’adolescence sont présentées
comme  pouvant induire une expérience de masculinisation chez
un enfant assigné fille à la naissance et peut rendre compte de
questionnements identitaires qui pourraient être corollaires.

Par ailleurs, les données récentes issues de la littérature mettent
en évidence l’importance de l’imprégnation androgénique anténa-
tale dans le développement de traits masculins chez les personnes
porteuses d’un DDS 46,XY et ce de manière indépendante du degré
de virilisation corporelle [27]. Sous l’angle de la chirurgie, la ques-
tion se pose entre orchidectomie dans le sexe civil féminin avec
gonades fonctionnelles ou pauci-fonctionnelles, chirurgie irréver-
sible et chirurgie de l’urètre, réversible dans le sexe masculin.

3.2.3. Synthèse des apports
A partir de ces travaux, les populations de personnes carac-

térisées par le diagnostic de DDS apparaissent plus à risque
de développer une Dysphorie de Genre à l’adolescence. Notons
l’importante variabilité au sein de la population en fonction des
sous types de DDS mais aussi des modalités de prises en charge
qui ont été proposées sur le plan chirurgical. Ces différents
apports mettent en évidence la place de l’imprégnation hormo-
nale androgénique sur les comportements agis de l’enfant, sans
pour autant que nous puissions avancer formellement un lien entre
la description comportementale et la conviction de l’individu. Les
expériences de virilisation à l’adolescence apparaissent détermi-
nantes dans la trajectoire identitaire des enfants assignés fille à la
naissance et qui traversent une puberté marquée par l’apparition
de caractéristiques sexuelles secondaires de type masculins.

3.3. Anomalies du Développement Génital: une condition à risque
d’insatisfaction du vécu de genre
Le détour réalisé en appui de l’apport et de la discussion des
éléments de la littérature disponible autour du vécu de genre des
personnes porteuses de DDS met  en évidence par quel biais la
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ondition somatique représentée par le diagnostic de DDS/ADG
eut représenter un facteur de risque d’un vécu de genre insatis-
aisant.

En dehors d’un lien de causalité linéaire et systématique, le fait
’être porteur d’une ADG apparaît représenter un facteur de risque
’insatisfaction de la personne concernée vis-à-vis de son vécu de
enre. Notons que les éléments de la littérature mettent en évi-
ence une grande variabilité de cette insatisfaction en fonction tant
u registre nosographique et du type de DDS diagnostiqué que du
écu expérientiel des personnes concernées.

Ces apports de la littérature nous enjoignent à pouvoir pro-
oser une réflexion appuyée et discursive vis-à-vis des pratiques
édicales dans leurs fondements déontologiques.

. De l’accompagnement pluridisciplinaire à un projet
hérapeutique plurifocal

Dans le cadre des centres de référence DEV-GEN
DEVeloppement-GENital) répartis sur le territoire franç ais,
es projets thérapeutiques et d’accompagnement proposés aux
nfants, adolescents, adultes et à leurs familles relevant d’un
iagnostic de Désordre du Développement du Sexe s’inscrivent
ans le registre d’une approche pluridisciplinaire. L’équipe est
omposée de professionnels du champ de la génétique, de
’anatomo-pathologie, de l’endocrinologie pédiatrique, de la gyné-
ologie médicale, de la chirurgie pédiatrique, de la radiologie, de
a biologie et de la psychologie et pédopsychiatrie. Le caractère
luridisciplinaire des prises en charge proposées dans le cadre
’une équipe identifiée dont l’activité se déploie à partir de temps
e rencontre et d’échanges interdisciplinaires apparaît la modalité
’organisation la plus à même  de pouvoir traiter des différentes
éalités de la clinique des personnes concernées à l’image de
ouvoir appréhender les différents facteurs concourant au déve-

oppement d’une représentation de soi de manière épanouie. Dans
e dispositif où chacun se situe de manière différenciée mais aussi
rticulée, le contenant proposé aux enfants et à leurs familles
ermet de porter les différents facteurs tels que les facteurs géné-
iques, biologiques et endocriniens mais aussi morphologiques et
n termes d’investissement psychique qui concourent ensemble

 l’information quant aux différents facteurs permettant aux
arents de se positionner vis-à-vis d’une assignation de genre à

a naissance, ce qui n’implique pas systématiquement la mise en
lace d’un projet médico-chirurgical d’emblée.

En appui des motions éthiques et déontologiques, nous sommes
articulièrement attentifs à l’avis de l’enfant dans la réalisation des
ifférents temps de prise en charge, que ce soit sur le versant du
raitement endocrinien que sur le versant des indications chirurgi-
ales. Eu égard à leurs capacités développementales d’expression,
e recueil de leur avis n’est pas possible en période périnatale. Cet
tat de fait conduit ce jour l’ensemble des acteurs du champs sani-
aire mais aussi associatif et du registre législatif à entamer un
ialogue appuyé sur les conditions d’assignation à la naissance des
nfants porteurs de DDS dans le respect de chaque personne et en
enant compte des différents facteurs pronostiques connus sur les
ifférents registres de la prise en charge médico-chirurgicale et du
evenir psychoaffectif et relationnel.

Sur le plan psychoaffectif, la conviction pour les parents que leur
nfant soit assigné dans un sexe ou dans un autre, dans un genre
u dans un autre, de manière stable et néanmoins discursive, nous
emble être un facteur crucial du bon développement psychoaffec-
if et relationnel des enfants et adolescents rencontrés dans le cadre

es situations d’ADG. Le socle d’investissement et le support iden-
ificatoire proposé par les adultes entourant l’enfant nous semble
tre un point d’appui incontournable de son meilleur développe-
ent psychoaffectif possible. En dehors d’une référence exclusive
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à une organisation binaire des sexes, le plus opérant pour l’enfant
nouveau-né est de se sentir investi par le regard Parental dans une
historicité partageable.

Si la question de l’assignation des enfants présentant un ADG
dans un sexe ou dans un autre, ou plus précisément, dans le genre
féminin ou masculin, s’inscrit dans le cadre de nos référentiels
socioculturels actuels, nous sommes sensibles aux modifications
qui se font jour actuellement. En effet, les revendications portées
par les milieux associatifs intersexes et les modifications que nous
observons en termes de droit européen et franç ais tout comme  les
modifications socioculturelles qui vont dans le sens d’une meilleure
acceptation sociale de positions genrées alternatives à une réfé-
rence binaire, nous conduisent à poursuivre notre réflexion quant
aux différentes possibilités offertes concernant l’assignation des
enfants ADG à la naissance. En dehors des considérations mor-
phologiques, génétiques et endocriniennes et sans pour autant les
écarter, la question de l’assignation d’un enfant dans un genre
porte à conséquence sur l’intégration sociale dans la culture de son
époque et de la société dans laquelle il évolue et évoluera.

Ainsi, dans ce cadre, les propositions thérapeutiques proposées
à destination des personnes porteuses d’ADG s’articulent sur trois
axes distincts.

Le premier est le recours à des traitements médicamenteux
et/ou chirurgicaux afin de pouvoir réduire les troubles fonction-
nels éventuellement présents chez les enfants. En dehors d’une
pratique de normalisation ou de conformation des sexes et des
organes génitaux, les possibilités offertes aujourd’hui en termes de
recours thérapeutiques peuvent être particulièrement précieuses
en termes de fonctionnalité urinaire, digestive et sexuelle et de
fertilité.

Le second axe est une approche compréhensive de la singula-
rité de l’enfant. En dehors d’une proposition de normalisation de
l’apparence des organes génitaux externes, il est systématique-
ment proposé de pouvoir présenter aux parents la question des
variations morphologiques des organes génitaux. Cette approche
compréhensive et du travail autour du caractère atypique possible
des organes génitaux vise à garantir à l’enfant le meilleur inves-
tissement possible de la part de ses parents. Cet abord est une
approche incontournable de l’accompagnement proposé. En appui
des apports des professionnels du champ psy* déployés dans ce
travail, la proposition et l’accompagnement vers la question des
atypicités des organes génitaux en dehors d’un référentiel norma-
tif est un pré-requis à toute procédure d’accompagnement auprès
des enfants et de leurs parents.

En troisième lieu, la situation de la personne est à considé-
rer dans le cadre de son développement futur et des trajectoires
pronostiques possibles. Envisager différentes possibilités pronos-
tiques s’appuie sur les capacités de chaque professionnel engagé
dans la prise en charge de l’enfant et de ses parents à pou-
voir construire et aider à co-construire différentes alternatives
au modèle socio-culturel normatif. Cette capacité à entrevoir
différents possibles en termes de trajectoire apparaît ici aussi
comme  une condition préalable et incompressible à la dimen-
sion de l’exercice de l’accompagnement. En dehors de toute pré
conception sollutionniste et réductrice du polymorphisme et de
l’hétérogénéité des trajectoires individuelles, le travail de chaque
soignant d’envisager les possibles est une condition du processus
même  de l’accompagnement. Il ne s’agit pas tant de tout connaitre
à l’avance mais bien de se préparer à accueillir et accompagner
chaque situation dans ses aspects de singularité. Cette position
déontologique renvoie par ailleurs aux peu de données robustes
sur le plan scientifique dont nous disposons concernant la popu-

lation de personnes porteuses de DDS en termes de devenir, de
satisfaction et de qualité de vie.

Ainsi, la pratique thérapeutique à destination des personnes
porteuses d’une ADG s’organise sur le plan thérapeutique dans
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e registre des trois modalités thérapeutiques possibles. La ques-
ion de la réduction symptomatique handicapante et source de
ouffrance ressentie par la personne est une éventualité possible.
’approche compréhensive des particularités et atypicités déve-
oppementales est une proposition systématique et portée par
’ensemble des professionnels travaillant dans le cadre de l’équipe.
’approche synchronique est systématiquement déployée dans une
erspective pronostique.

. Conclusion Apports et compléments du référentiel de
hicago

En lien avec les différents apports cités, une proposition médi-
ale et déontologique pourrait être de renforcer les différentes
odalités et facteurs supports à la décision tels que présentés par

a conférence de Consensus de Chicago de 2006 [1] et la réactuali-
ation de 2016 [2].

Dans le cadre de l’exercice médical et soignant et en appui
u principe de précaution qui sous-tend toute activité médicale,
rimum non nocere,  une proposition pourrait être de promouvoir
’application déontologique suivante:

En termes de facteurs supports à l’assignation des enfants por-
eurs d’ADG à la naissance, la prise en compte du statut génital de
’enfant pourrait être associé de manière systématique à la présen-
ation et l’évocation explicite des différentes variations possibles
ans le développement des organes génitaux.

Le facteur, historiquement limitant, concernant les options de
rises en charge possibles à proposer sur le plan hormonal et chirur-
ical doivent intégrer aujourd’hui les avancées des pratiques tant
édicales que chirurgicales de ce champ disciplinaire qui se réa-

isent aujourd’hui dans le cadre d’interventions les moins invasives
ossibles. L’essor des connaissances, en particulier sur le plan étio-

ogique, et des pratiques médicales et chirurgicales de ces dernières
écennies permettent aux équipes pluridisciplinaires aujourd’hui
e pouvoir envisager des projets thérapeutiques distincts des pos-
ibilités historiquement décrites.

Les facteurs portant sur les résultats attendus en termes de
onctionnement sexuel, de fertilité potentielle et d’une manière
énérale de la qualité de vie seront, eux, évalués et accompagnés

 chaque étape thérapeutique mais aussi développementale de
’enfant et de l’adolescent.

Enfin, le facteur portant sur la prise en compte du souhait des
arents pourrait être complétés de manière univoque, telle que pro-
osée aujourd’hui au sein des équipes référentes, par la prise en
ompte incompressible de l’avis et du souhait de l’enfant puis de
’adolescent. Ainsi, une des fonctions centrales des équipes consti-
uées est aujourd’hui de pouvoir informer de manière répétée tout
u long de l’avancée en âge de l’enfant tant les éléments d’avancée
t de compréhension scientifique que des différentes options thé-
apeutiques proposées.
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