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 หมายถึง ความผิดปกติที: ผู้ป่วยมี gonadal และ phenotypic sex ตรงกันข้ามกัน ประกอบด้วย 46,XX และ 
46,XY reversal syndrome ดังเช่น ผู้ป่วย 46,XY reversal syndrome จะมีลักษณะ external genitalia เป็น female มี 
Müllerian structures เป็นต้น ภาวะ SRS พบประมาณ 1:3,000-1:20,000 ของเด็กแรกเกิด มักเกิดจากความผิดปกติของ 
SRY gene ซึ: งเป็นตัวหลักของการพัฒนาของเพศ ทัrงการเกิด mutation, translocation หรือ deletion เช่น กรณีของ 
46XX,male เกิดจากส่วนของ Y chromosome ที: มี SRY gene เป็นส่วนประกอบ translocate ไปที:  X chromosome หรือ 
การเกิด SRY mutation ของ 46,XY sex-reversal ของผู้ป่วย Swyer syndrome นอกจากนีrอาจพบในยีนอื: นซึ: งอยู่ใน 
pathway ของการพัฒนา gonad (ตาราง) และรวมถึงความผิดปกติที: เกิดขึrนของกลุ่ม ovotestis  
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