- INGUINAL FITIK AMELIYATI ESNASINDA TESBIT EDILEN
.6 YASINDA BiR TESTIKULER FEMINIZASYON OLGUSU

Dr. Durkaya OREN (x)

Dr. Yurdalan ALTINSOY (xx)
Dr. Nimet YAVILIOGLU (xxx)
Dr. Dursun AKDEMIR (xxxx)

OZET:

Ingiiinal fittk ameliyati sirasinda tesbit edilen 6 ya,vznda bir testikiiler femini-
zasyon olgusu takdim edildi.

GIRIS :

. Testikiiler femlmzasyon terimi, 1953 te Morris tarafindan erkek psodohermaf-
rodizmli hastalarin bir subgrubuna tanimlamak igin teklif edildi (7).

Gergek hermafrodizm kadin ve erkek gonad dokularinin ayni sahista bu-
lunmasi ile karakterize nadir bir tibbi olaydir. Hermafroditlerin' gogu pséddher-
mafroditler yada genital goriiniimleri bir cins, gonadlari kars1 cinsten olan sahis-
lardir. Bir erkek psédohermafrodit kadin genital organlarma ve testislere sahip-
tirki buna ornek, testikiiler feminizasyondur (2,8).

Testikiiler feminizasyonlu hastalar genbtip olarak erkek, fenotip olarak
kadindir. Dogumda ve gocukluklari boyunca normal goriiniimdedirler. Genital
belirsizlikleri ile ilgili siiphe yoktur. Bazilarinda ingiiinal herni vardir. Hasta-
larin gogu puberteden sonra doktora bagvurur. Hastalar karekteristik olarak
iyi gelismis meme; kadin dis genital organlari, degisik uzunlukta ve kor bir kese ile
sonuglanan vaginaya séhiptir. Uterus, overler ve tubalar yoktur. Overlerin yerine
genellikle pelvis icinde, ingiiinal bolgede yada labial yerlesim gosteren testisler bu-
lunur. Pubik ve aksiller killanma yok veya azdir. Karyotip daxma Y kromozomunu
kapsar ve seks kromatini negatlftnr (1,7,8).
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Familyal bir hastaliktir. Etyolojide androjenlere ddyarmzl]k s6zkonusudur.
Serum testesteron seviyeleri normaldir. (1,5,6,7,8).

Bu herediter bozuklugun ilk raporu 150 yil kadar 6nce, 23 yasinda normal
gelisme gdsteren bir kadinin otopsisinde ingiiinal testis ve uterusun yoklugunu bir-
saskinlikla karsilayan Steglehner tarafindan bildirilmistir. Bundan sonra ¢ok sayi-
da olgu rapor edilmis ve gegen 20 yilda sendrom iizerinde yogun galismalar yapil-
mistir. Bu sendroma gesitli isimler verilmesiyle birlikte ’testikiiler feminiz_asyon”
terimi genellikle kabul edilmistir. (7).

OLGU BIiLDIiRIMI

S.B. Alt1 yasinda bir kiz ¢ocugu (harici gériiniimiiyle). Heriki kasiginda sis-
lik ve agr1 sikayetiyle hastanemize basvurdu. Hikayesinde; bu sisliklerin 6 ayliktan
beri oldugu, Oksiiriip aglayinca disar1 ¢iktigi, yatinca kayboldugu o6grenildi.
Muayenede heriki ingiiinalde, ligamentum ingiiinalelerin {izerinde veé ingiinal
kanalin dis agzina uyan yerde 4x5 cm biiyiikliigiinde rediiktibl kitleler saptandi.
Bilateral ingiiinal indirektherni tanis1 konan hasta 29.8.19873 tarih ve 9320 proto-
kolle am:liyat igin genel cerrahi anabilim dalina yatirildi. Gerekli 6n hazirilklar
yapilip ameliyata alind1. Once bir taraf sonra kars1 taraf amiliyat edildi. Ameliyatta
heriki tarafta fitik keseleri prepare edildiginde kese icinde ve kesenin bir tarafina )
yapisik orta sertlikte ve 2 cm kadar ¢apta kitle palpe edildi. Kese agilinca bunlarin
testis oldugu anlasildi ve ductus deferens belirgin bir sekilde izlendi (resim 1 ve 2)-
Ameliyat sirasinda Uroloji ve Jinekolojiden konsiiltasyon istendi. Konsiiltasyon
esnasinda sag fitik kesesinin boynuna uyan yer biraz genisletilerek uterus ve over-.

Resim 1
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ler arastirildi. Bu muayene ile uterus ve overlerin olmadig1 -anlasildi. Olayin bir
testikiiler feminizasyon olduguna karar verildi. Testis olarak diisiiniilen olusum-
lardan ‘biyopsi alindi. Fitik tamiri yap11d1 Testisler 1ngu1na1 kanaida blrakllarak
amehyata son verildi. Biyopsi sonuglar1 “*immatiir- testis dokusu” olarak geldi.
Ayrica *’buccal smear” yapildi. Bunda, 976 Bar Cisim¢igi saptandt. ‘Ameliyat
sonrasi tekrar yapilan harici muayenede hastanin genital organlar yonunden ta-
mamen kadin gorunumunde oldugu goriildi (resim (3) :

Rasim2- =~ - e S : :
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TARTISMA

Testikiiller feminizasyonun, seksiiel farklilagmadaki herediter bozukluga
bagli olduguna dair kuvvetli deliller vardir. Hastahigin gegisi annedendir ve hasta-
Likl" sahislarin hikayelerinden, teyze veya biiyiik teyzelerinin amenoreik oldugu
saptanir (7). ‘ :

Negatif seks kromatin 6rnegi hemen daima bulunur. Periferal 16kosit karyo-

tipi 46/xy dir. Yani, normal erkektekinin aynisi olup gonadlarla uygunluk goste-
“rir (7,8). .

Giiniimiizdeki cahsmélar, bu hastalarda endojen androjenlere karst tim
hedef organlarda bir duyarsizhk oldugunu géstermektedir. Ancak gergek meka-
nizma tam olarak bilinmemektedir (3,5,7).

‘Madden ve arkadaslar1 (3), 46/xy tasiyan psédéhermafrodizmli sahislarda
plazma testesteron diizeylerini ve iiretimini normal, 6strojen diizeylerini ise normal
erkektekinden yiiksek bulmuglar, burda esas defektin androjen yapimindan gok
androjen rezistansina ait oldugunu bildirmiglerdir. Spermatik ven ve arterde
testesteron analizi yapan bu aragtirmacilar, testesteronun gogunlukla gonadlardan
hasil oldugunu saptamslar, testisler ¢ikarildiktan sonra dolaslmda testesteron -
diizeylerinin diigmesinin, testisin androjen yapxmmdakx biyosentetik- kapasitesini
gosterdigini vurgulamuglardir.

Testikiiller feminizasyonun komplet ve inkomplet olmak iizere iki tipi vardir.
Inkomplet olgularda dihidrotestesteronun cytosol ve niiklear seviyelerde spesifik
reseptorlerinin oldugu, ancak cytosol baglanma ve niiklear tutulmanin normal
. insana kiyasla diigiik oldugu, komplet olgularda ise cytosol baglanma ve niiklear
tutulmanin olmadig: gosterilmistir (5).

Mc Donald ve arkadaglar1 (4) , normal geng eriskin erkeklerde vé testikiiler
feminizasyonlu kadinlarda estrone (E1) ve 17 B estrodiol (E2) diizeylerini arastir-
miglar, testikiiler feminizasyonlu olgularda E2 yi, normal geng erkeklerden oldukga
- yiiksek bulmuslar ve ekstraglanduler formasyanla agiklanmayacak olan bu
yiiksekligin (ortalama 44 ng/24 saat) testikiiler sekresyondan olabilecegini tahmin
etmiglerdir.

Gogiis gelismi ve vaginal mukoza degisiklikleri 6strojenik aktiviteyi gosterir.
Fakat bu yapilar gonadektomiden sonra atrofiye olur. Gonadektomiden sonra
Ostriol ve Ostrodiol d iizeyleride diiger. Biitiin bunlar testislerin 6strojenin ana
kaynag1 oldugunu géstermektedir. Buna ragmen &strojenler periferik androjenler-
dende olusabilirler (7). ‘

Hastalar normal gorunumdc oldugundan tam zordur Primer amenore ge-
nellikle hastayr doktora getiren nedendir. Fenotipi kadin olup primer amenore
gosteren gesitli hastaliklar da vardir. Ancak primer amenore ile birlikte normal
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meme gelismesi ve aksiller killanmanin olmadig: tek hastalik testikiiler feminizas-
yondur. Sendrom; meme gelismesi olup seksiiel killanmas: az olan piir gonadal
bozukluklardan, 1-uterus olmayigi, 2-plazma ve iiriner gonadotropin diizeylerinin
¢ok yitksek olmasi ile ayrilir. Ayrica piir gonadal disgenezilerde atrofik vaginal
smear vardir (7).

. Vaginal ve rektal muayene ile uterusun yoklugu ve kor bir' kese seklinde
sonlanan vajenin bulunmasi taniy1 kesinlestirir (7).

Testikiiler feniinizasyonda negativ kromatin dogustan itibaren oldugu gibi
bukkal smear le niiklear seksin ayirimi dogru tani araci olmahdir (7)

Yiiksek siklikta neoplazmin birlikte olmasi nedeniyle intraabduminal tes-
tislerin gikarilmast gerektigi konusunda fazlaca deliller vardir. Bu hastalarin
testislerinde seminom gelismesi oldukga sik olup, 1/3 iinde testis timdrii oldugu
* rapor edilmigtir. Malign tiimoérler daha gok 30 yasin lizerinde goriilmiistiir. Hasta-
+ lar kadin gériiniimiinde oldugundan timmérler disgerminoma olarak tarif
edilmig, buda birgok karigikliklara yol agmustir. Fakat Volpe ve arkadaglar
genetik olarak erkek olan bu sahislardaki bu tiimorlerin seminom olarak sinif-
landirilmalan gerektigini vurgulamislardir (7,8).

Gonadektominin ne zaman yapilmas: gerektigi konusu biraz tartigmalidir.
Cocukluk caginda testislerin g¢ikarilmasini Gneren yazarlar oldugu gibi genel
kam testislerin puberteden sonra ¢ikarilmasi yolundadir. Ciinkii testisler, azda
olsa salgiladiklar1 Ostrojenle sekonder seks karakterlerinin gelismesine yardim
ederler (7,8).

Kastrasyondan sonra hastalarda menapoz belirtileri ortaya gikar. Gogiislerde
ve vaginal epitelde atrofi olur. Bunun igin ameliyat sonrasi &strojen vermek gere-
kir (7).

Bu hastalarda nonandrojenik steroidlere karg: hipofizer duyarlik normaldir.
Bu durumda, gonadektomiden sonra &strojen ve progesterona cevap olarak
gonadotropinler ve prolaktinin davranigi normal kadinlardakine benzer ve testes-
teronun aromatizasyon iiriinleri androjene duyarhigi olmayan bu hastalarin néro-
endokrin degisikliklerinde higbir irreverzibl durum olusturmaz(6).

Bu tiir hastalar saptandiginda ailevi aragtirma yapilip, &zellikle teyzelerde in-
fertilite bulunursa onlar da bir degerlendirmeye tabi tutulmalidir (7).

Genetik olarak erkek olan bu sahislar dogustan kadin goriiniimlerinden
dolay1 bir kadin olarak biiyiiyiip yetisirler. Yani cinsiyet kimlikleri ve seks yoniinden
yetismeleri kadin oldugundan erkeklik fikrinin belirmemesine yardim etmek ¢ok
Snemlidir. Ciinkii hastanin genetik olarak erkek oldugunu anlamas: derin duygusal
kanigikhiklarla sonuglanir. Ancak hastalara uygun bir dille bazi noksanhiklar oldugu
anlatilarak gebe kalmasinin miimkiin olmadig1, gonadlariminda kanser tehlikesi
- yOniinden g1karildig: s6ylenebilir (7,8).
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Bu genetik hatali gelismenin mekanizmasi tam olarak bllmmemektedlr Bu
- konuda daha baska arastirmalara 1ht1yac; vardir (7). : :
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S U MM A R Y

A SIX YEAR-OLD ‘CASE WITH TESTICULAR FEMINIZATION ESTAB-
LISHED DURING THE OPERATION .OF THE INGUINAL HERNIA.....:

- A six year-old case with testicular femmlzatlon established durm g the operatlon
‘of the 1ngumal herma was presented ‘ : » : o
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