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| korthet

Cirka en av 1 000 nyfodda pojkar har en extra Y-kromosom. Storsta delen av dem har
just inga symtom eller fynd, varfér man inom hélso- och sjukvarden inte
rekommenderar kromosomundersokning. Darmed blir en stor del av XYY-pojkarna

och -mannen aldrig diagnostiserade.

| allmanhet blir pojkar med XYY nagot langre till vaxten @n den forvantade langden
utgaende fran foraldrarnas langd. Inldarnings- och beteendestérningar forekommer
ocksa oftare hos dem. Pa grund av dessa faktorer kan man besluta att undersoka
kromosomerna, och omstandigheten med XYY pavisas. Ibland hittas XYY av misstag,
till exempel vid en fosterundersokning eller i samband med en kromosom-

undersokning som gors av helt andra orsaker.



Vad innebar "XYY-pojke"?

Manniskans arvsanlag dvs. gener ar forpackade i intracellulara strukturer som kallas
kromosomer. | varje cell i kroppen finns det 46 kromosomer dvs. 23 par. Ett av paren
ar ett sa kallat konskromosompar. Kvinnans konskromosomer dr XX och mannens

XY. Beteckningen for kvinnans konskromosomer ar 46,XX och for mannens 46,XY.

| &ggcellerna och sddescellerna finns det dock endast 23 kromosomer dvs. en fran
varje par. Den kdonskromosom som finns i dggcellen ar alltid en X-kromosom, medan
det i sddescellen finns antingen en X- eller en Y-kromosom. Barnet far en
konskromosom av vardera foraldern; en X-kromosom av mamman och antingen en
X- eller en Y-kromosom av pappan. Om fostret far en X-kromosom av pappan blir det

en flicka, medan en Y-kromosom gor att det blir en pojke.

Cirka en av 400 nyfodda har en kdnskromosomavvikelse. En kromosomuppsattning
med XYY hos pojkar (47,XYY) &r en av dem. Utifran prevalenstal i olika
undersokningar féds uppskattningsvis cirka 30 pojkar med XYY-syndrom arligen i

Finland.

Vad &r orsaken till XYY-syndrom?

Under bildningen av konsceller intraffar allt emellanat stérningar i celldelningen, som
leder till att det i den fardiga sddescellen finns tva Y-kromosomer i stéllet fér endast

en. Nar en YY-cell och en X-cell ger upphov till en ny manniska skapas en XYY-pojke.

Konsceller: aggceller och sadesceller bildas i konskoértlarna genom en handelsekedija
som bestar av manga faser. Da och da sker ndgon stérning som leder till att en extra
kromosom uppkommer i kdnscellen eller att ndgon kromosom saknas i konscellen.
Om det har intraffar i andra kromosomer an konskromosomer orsakar det ofta
allvarliga storningar redan i den tidiga embryoutvecklingen och graviditeten kommer
inte i gang ordentligt eller avbryts i borjan. Om det daremot uppkommer en extra Y-
kromosom i sddescellen pa grund av en storning i konscellsbildningen, ar féljderna
for embryots och fostrets utveckling sa obetydliga att graviditeten fortsatter pa
normalt satt. Den ursprungliga orsaken till uppkomsten av kromosomstorningar ar
inte kdnd. Man har inte konstaterat nagot samband med yttre faktorer, sasom

foraldrarnas halsotillstand eller levnadsforhallanden och inte heller med foraldrarnas



etniska harkomst eller slaktskap. Faktorer under graviditeten som till exempel
infektionssjukdomar eller lakemedel som anvants inverkar inte heller pa situationen;

kromosomuppsattningen XYY har funnits redan vid befruktningen.

Ibland upptéacker man vid en kromosomundersokning att pojken har en extra Y-
kromosom endast i en del av sina celler. Da har avvikelsen sannolikt intréaffat efter

befruktningen under ndgon av embryots forsta celldelningar.

Ar XYY-syndrom &rftligt?

Kromosomavvikelsen XYY ar inte arftlig utan pojkar med XYY-syndrom fods helt
slumpmassigt. Risken for denna eller ndgon annan kromosomavvikelse &r inte
forhojd i familjens kommande graviditeter. En extra Y-kromosom nedarvs inte heller
till XYY-mannens barn och det har inte heller konstaterats att mannen skulle ha
forhojd risk for att fa barn som har andra kromosomavvikelser eller
funktionsvariationer. | undersokningar av XYY-mans sadesvatska har man inte heller

konstaterat fler spermieavvikelser @n normalt.

Hur paverkar XYY-syndrom den fysiska utvecklingen?

XYY-pojkar ar ofta langre till vdaxten an férvantat utgaende fran féréldrarnas langd.
Langdtillvaxten tilltar frdn och med det tredje levnadsaret och fortsatter till
pubertetens slut. Tillvaxtperioden ar ocksa nagot langre hos XYY-pojkar. Langden i
vuxen alder ligger vanligen mellan genomsnittet och den Oversta tillvaxtkurvan, och
det ar inte frdgan om nagon sa kallad jattevaxt. Under uppfoljningen av
langdtillvaxten som gors pa radgivningen kan observationer av pojkens snabbare
langdtillvaxt leda till en remiss till polikliniken for barnsjukdomar. Da ar det mojligt att
man gor en kromosomundersokning och hittar XYY-kromosomuppsattningen.
Pubertetsutvecklingen forloper normalt hos pojkar med XYY-syndrom, aven om den i
genomsnitt borjar cirka ett halvt ar senare an normalt. De yttre konsegenskaperna
utvecklas pa normalt satt. En extra Y-kromosom paverkar inte heller utvecklingen av
konsidentiteten eller sexuell laggning. Det finns inga uppgifter om att fertiliteten hos

XYY-man skulle skilja sig fran fertiliteten hos XY-man.

Den tidiga motoriska utvecklingen, till exempel att lara sig g, sker vanligen normalt

hos pojkar med XYY-syndrom.



Hur paverkar XYY-syndrom den psykiska utvecklingen?

Hos XYY-pojkar har man observerat lindriga avvikelser i larande och variationer i
personligheten. Det &r svart att identifiera dessa i vetenskapliga undersokningar,
eftersom diagnosen hos en stor del av pojkarna och mannen med XYY-syndrom inte
har faststallts. Darav saknas naturligtvis forskningsmaterial. Uppgifter finns om de

pojkar som har genomgatt en kromosomundersokning pa grund av nagot symtom.

Den tillforlitligaste bilden av egenskaperna hos XYY-pojkar ger de fataliga
undersokningar dar man foljt upp pojkar vars XYY-diagnos faststallts “av misstag” i
samband med kromosomundersokningar under fostertiden. Utifran dessa
undersokningar verkar det ofta finnas en liten forsening i pojkarnas talutveckling.
Likaledes har cirka hélften av XYY-pojkarna haft sadana inlarningssvarigheter som
kravt stodundervisning. | kontrollgrupperna for dessa undersokningar har farre an var
fjarde pojke behovt stodundervisning. Problem har vanligen observerats nar det
géller sprakutveckling, att Iasa och skriva. Svarigheter i matematikinlarningen
forekommer betydligt mer séllan. Det har inte konstaterats att en extra Y-kromosom
skulle orsaka intellektuell funktionsvariation, sa om en XYY-pojke har intellektuell

funktionsvariation ska man soka andra orsaker till detta.

Personligheten hos pojkar med XYY-syndrom har utretts i manga undersokningar.
Slutsatsen har varit att jamfort med andra pojkar har de storre tendens till passivitet,
kdnsla av underldgsenhet och bristande sjalvfortroende samt sédmre férmaga att
tolerera socialt tryck. Dessa egenskaper tillsammans med inlarningssvarigheter kan
vacka angest hos pojken, fa honom att isolera sig och att ge uttryck foér sina kanslor
genom vredesutbrott. Overdimensionerade krav som stills till foljd av att pojken &r
storre till vaxten an sina jdmnariga kan ytterligare 6ka problemen. En stor del av XYY-
pojkarna skiljer sig inte pa nagot sétt fran andra pojkar till sin personlighet eller sitt

kansloliv.



Orsakar XYY-syndrom sjukdomar?

En extra Y-kromosom okar inte risken for ndgon sjukdom och inte heller for
medfédda missbildningar. Betraffande detta skiljer sig inte XYY-pojkarna fran andra

pojkar.

Till vem borde man berétta att pojken har en extra Y-kromosom?

Man kan besluta individuellt om att beratta om saken till pojken sjalv, det finns ingen
klar regel eller anvisningar for detta. Den allmanna uppfattningen ar dock att det inte
ar fornuftigt att halla det hemligt. Sarskilt om pojkens tillvaxt och utveckling foljs upp
pa polikliniken for barnsjukdomar, upplever han kanske det som underligt om man
inte berattar nagot om orsaken. Om pojken har inlarningssvarigheter kan det vara till
nytta for honom att veta om att det finns en forklaring och som ar oberoende av hans
egna insatser. En 6ppen atmosfar och att ge svar pa fragor som pojken sjalv staller
kan hjalpa honom att lita pa sig sjalv och andra. Om kromosomavvikelsen
framkommer av misstag, till exempel nar han rakar fa syn pa patientjournalen, kan

det vara en forbryllande och sarande upplevelse.

Oppenhet om kromosomavvikelsen inom familjen &r sannolikt till fordel. Daremot &r
det inte alltid sjalvklart om man ska beratta eller |ata bli att beratta det for till exempel
lararen, yrkesutbildade personer inom halso- och sjukvarden, slaktingar eller
kompisar. Det kan vara bast att 6vervaga detta fran fall till fall. Det I6nar sig att
beratta om saken om det verkar som om det skulle vara till nytta for pojken sjalv. Nar
pojken blir aldre ska beslut om att beratta om kromosomavvikelsen fattas i
samforstand med honom, om man ska beratta for honom vilka alla som kanner till

den.

Hur ska pojkar med XYY-syndrom vardas och féljas upp inom hélso- och
sjukvarden?
Nar en extra Y-kromosom inte orsakar nagra sarskilda symtom finns det inte heller

nagot att behandla.

Man ska strava efter att i ett tillrackligt tidigt skede med terapi korrigera problem i

den sprakliga utvecklingen eller kommunikationsfardigheterna. Senast i



forskolealdern bér man genom undersokningar utreda eventuella
inlarningssvarigheter som paverkar framgangen i skolan och inleda behévlig
habilitering. Vid valet av skola ska man sékerstélla att barnet dar kan fa den

stodundervisning som eventuellt behdvs.

Eftersom pojkar med XYY-syndrom kan vara sarskilt kansliga psykiskt, ar det mycket
viktigt for dem att ha stabila och trygga manniskorelationer. Det ar viktigt att
foraldrarna kan stodja och handleda barnet och acceptera barnet som den person

det ar.

Felaktiga uppfattningar om XYY-mén

N&r man pa 1960-talet bérjade understka kromosomer var forskarna sarskilt
intresserade av personer med intellektuell funktionsvariation. Likasa bérjade man
under de forsta aren underséka kromosomerna hos fangar. Nar man i dessa material
hittade méan med XYY-syndrom (och dven andra avvikelser i antalet
kdnskromosomer) drog man slutsatsen att kromosomuppséttningen XYY okar risken
for intellektuell funktionsvariation och kriminellt beteende. Senare nar man bland
annat har undersokt hela aldersgrupper eller f6ljt upp material om upptackter i
fosterundersokningar, har man fatt kunskap om att kromosomuppséattningen XYY
inte ar forknippad med intellektuell funktionsvariation eller kriminalitet. Trots detta
forekommer det fortfarande i vissa larobocker konstateranden enligt den gamla
uppfattningen om att XYY-man ofta blir asociala valdsbrottslingar. Nar man anvander

sokmaskiner av Google-typ kan man fortfarande raka pa sadana texter.

A andra sidan har man ocks4 tankt att eftersom Y-kromosomen &r orsaken till att
manniskan blir en pojke eller man, sa skulle tva Y-kromosomer kunna leda till
utveckling av en exceptionellt manlig man. Ibland har man i dessa sammanhang
anvant ordet "superman”. Pojkar och man med XYY-syndrom &r dock inte pa nagot
satt sarskilt manliga (till exempel sérskilt axelbreda eller muskuldsa) till utseendet

och inte heller betraffande andra egenskaper.



Vagledning, information, stéd och kurser

Da en diagnos nyligen stéllts, eller senare i livet, kan det finnas behov av att diskutera
kring den séllsynta diagnosen, om arftlighet eller annat som ar aktuellt.

Kontakta Maria Hintze, sakkunnig i genetisk vagledning: tfn 044 788 1078.

En sallsynt diagnos innebér ofta en stor omstéllning forutom fér den person som fatt
diagnosen ocksa for foraldrar, syskon och andra anhériga. Det kan kdnnas naturligt
att soka sig till andra som befinner sig i en liknande situation. Ta garna kontakt om
du vill hitta kamratstod eller om du har fragor kring gruppverksamhet.

Kontakta Annika Nyman, handledare: tfn 050 400 2070

Mera information.

P4 finska: pa Facebook finns Aksyt-tukiryhma for familjer, dar det finns XXY-, XYY-,
XXX- eller XXYY-kromosomavvikelser. Gruppen ar sluten, men kontakta
Harvinaiskeskus Norios koordinator for kamratstod (sanna.kalmari@tukiliitto.fi) sa

far du veta vem som &r kontaktperson for gruppen.
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