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Pseudohermaphroditismus dendigi zaman, bu gibi sahislar--
da bir cinse has gonadlarin (testis veya ovaryumlarm) mevcu-
diyeti yaminda, dis genital organlarin diger cinse erkek veya
disi tipi) has belirtilere sahip oldugu anlasihr. Hermaphroditler,
magsculinus' ve femininus olmak tizere iki gruba ayrilirlar. Bu
ayirim, gonadlarin cinsiyle ilgilidir. Eger vakada gonadlar testis
- geklindeyse, dis genital organlar genellikle ileri derecede bir d1§1
yap1 gosterir ve Pseudohermaphroditismus masculinus inter-
nus adini alir. Pseudohermaphroditismus femininus’da (inter-
nus) ise, ovaryumlar mevcuttur ve sahsin fenotipi genis Olglide
erkek sekstiel karekterlerini tasir, yani bilhassa dis genital or-
ganlar erkek tipinde bir gérinim arzederler.

Bu interseksiialite cinsinin pek muhtelif sekilleri varsa da
son zamanlarda Pseudermaphroditismus masculinus:
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a) Dis genital organlarin daha g¢ok disi karekteri kazan-
dig1 vakalar '

b) Dis genital organlarin daha ¢ok erkek karekteri kazan-
dig1 vakalar olmak uzere 2 alt gruba ayiwrmak egilimi mevcuttur.

Pseudohermaphroditismus masculinus vakalari, yapilan
arastirmalara gore 10 000 dogumda 1 tane gorulmektedir (1).
Familyer olarak meydana gelisiyle ilgili sorularmm cevaplandi-

‘ Resim : 1 Resim : 2
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rilmasi oldukga zordur. Genel kanaat familyer husulinin ol-
dukg¢a nadir olusudur. Fakat kiz kardeslerde tesbit edilen ve re-
simleriyle yaymlanan vakalar vardir (2, 3). Keza dis genital or-
ganlarda daha ziyade disi ‘karekterin hakim oldugu vakalarda
testikller feminizasyon vakalariyla ayirici teshisin dikkatli bir
sekilde yapilmas: da icabeder. '

VAKAMIZIN TAKDIMI

" Hastamiz S. A. 14 yasinda olup 12 . 7 . 1976 tarihinde
«adet gébrmeme» sikayetiyle poliklinigimize miiracaat etmis, tet-
kik ve tedavi edilmek lizere ayni giin 21663 protokol sayisina
kaydedilerek yatirilmistir, '

Hasta harici, bilhassa ytiz ifadesi ve uzun saclariyla bir
geng kiz intibaini veriyordu. Davramslariyla da disi psikolo-
jik yapiya sahip oldugunu kanithyordu (Resim 1 ve 2). Has-
tanm ailesiyle yapilan konusmada, ¢ocuklugundan beri, dis ge-
nital organlar1 «Kiz» gorintiminde oldugu i¢in disi olarak ye-
tigtirildigi ifade edilmistir. Nufus kiitiigiinede kiz olarak kayde-
dilen hastaya, bir kiz adi olan Stkran adi verilmistir.

Yapilan jinekolojik muayenede dis genital organlarin hi-
poplazik oldugu, fakat labium majus ve minus’larin pek.asikar
olarak tesekkil etmis oldugu gortilmustur (Resim 3, 4). Hymen’-
in annuler oldugu, vaginanin sonda sokularak yapilan muaye-
nede 3 cm oldugu, meme gelismesinin mevcut olmadig:, koltuk
alt1 ve pubis killarinin gelismedigi tesbit edilmistir.

" Yaplan rektal muayenede uterus ve overlere ait bir olusum
ele gelmedi. Fakat kasik bolgesinde iki yanda, canalis inguina-
lis iginde ileri geri hareket ettirilebilen yesil zeytinden daha bi- .
yuk cesamette olusumlar tesbit edildi. Keza klitorisin 1,5 - 2 fa-
lanks boyunda bir cesamet gosterdigi, glans penis seklinde bir
gelisme egilimi iginde bulundugu tesbit edildi (Resim 5, 6).

Urethra’nmin ise glans clitordis’in 2 cm kadar altina acildig
gorildu (Resim 4),
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Resim : 3
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Ilk planda interseksiialiteye ait bir hermaphroditismus va-
kasi ile. karst karsiya olundugu distinUlmustir. 28.7.1976 tari-
hinde yapilan Laporoskopik muayenede uterus olmasi lazum
gelen yerde kalinlasmis bir periton kivriminin mevcut oldugu,
peritonun mesaneden rektum iizerine atladigi, overlere ve tuba-
lara ait bir olusumun mevcut olmadigi tesbit edilmigtir.

19.7.1976 tarihinde, Faktiltemizin Genetik boliimiinde yapi-
lan bukkal epitel ile kromatin analizinde X kromatin ne-
gatif olarak tesbit edilmigtir (2580/976). Aymi gin kromozom
arastirmalari igin materyal alinmistir. Periferik kandan hazir-
lanan metafaz plaklarinda modal kromozom sayisinin 46 oldugu
ve seks kurulusunun XY tarzinda olustugu (46+XY) yap1 sap-
tanmastir (Resim 7, 8).

Resim : 7
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Resim : 8

11.10.1976 tarihinde yapilan vaginal smear tetkikinde sah-
‘neye intermedier hiicrelerle, henuz olgunlagmamig parabazal
hiicrelerin ve tek tilk stperfisial hiicrelerin hakim oldugu tes-
bit edilerek «Diistik dstrojen etkisinde smear» teshisi konulmug- -
tur (P. Anatomi Enstitisu, 11.10.1976/9377).

3.11.1976 tarihinde genel anestezi altinda yapilan operas-
- yon ile her iki inguinal kanaldan 4x2x3 cm olgllerinde testis
goriiniimunde olugumlar (Prof. Dr. Sezai Yaman tarafindan)
ekstirpe edildi (Resim 9, 10). Makroskopik olarak epididimisle-
rin mevcut oldugu, solda ductus deferensin mevcut oldugy,
sagda ise bulunmadigi kamsina varildi
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Resim : 9

Resim : 10

Preparatlarmn patolojik anatomik tetkikinde «Her iki blu-
sumunda testis oldugu, herhangi bir ovarial doku ihtiva etme-
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digi, atrofik goériiniimde ve spermatogenetik faaliyetin olmadigl,
~ tubuli seminiferleri ihtiva ettigi ve yanlarda epididimislerin
bulundugu saptandi (Resim 11, 12). Bu bulgularla «Atrofik
testis» tanist kondu (P. A.: 5.11.1976/7040). '

Resim : 11

Klinigimiz jinekolojik endokrinoloji laboratuvarinda yapt-
lan 17 Ketosteroid seviyesinin 8,4 mg, 17 Hidroksikortikoid se-
viyesinin ise 3 mg oldugu saptanmigtir.

Hastaya tali seksiiel karakterlerin, bilhassa memelerin ve
dis genital organlarin geligebilmesi i¢in 6 ay her gin 3 tablet
Progynon C (0.02 mg) verilip kontrol i¢in gelmesi 17.11.1976
tarihinde taburcu edilmistir. ’
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Resim : 12

PSEUDOHERMAPHRODITISMUS MASCULINUS VAKALA-
RINDA KROMATIN VE KROMOZOM Y APISI

Pseudohermaphroditismus masculinus vakalar: klinik olarak
degisik tablolar géstermekle beraber, hepsinde musterek olan
karakter, gonad olarak sadece testislere sahip olmalari yanin-
da kromatin negatifdirler ve kromozom sayisit 46 4 XY seklin-
dedir. Fakat nadirde olsa XO/XY, XO/XXY 4),XO/XY/XXY/
XX XX/XY/XO, XO (5) geklinde kromozom sayisina sahlp va-
kalarda tesbit edilmistir.

KLINIK
Takdim ettigimiz vaka, dis genital organlarin gorinist yo6-

nunden disi bir karakter gosterdigi i¢in klinik bulgular: bu yon-
den islemeyi uygun bulduk.
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Dis genital organlarda disi gorinis asikardir. Labium ma-
jus’lar ve minus’lar hipoplazik olmakla beraber tesekkiil etmis-
lerdir. Labium majus’larin bazan agikar geligtigi vakalar vardir.
Puberta devrinde disi tipe benzeyen killanma baslar; fakat az
.ve seyrek olabilir. Mons publis bolgesinde horizontal bir hudut-
lanma goésterir. Fakat testikiiler feminizasyonun aksine asla me-
me gelismesi mevecut degildir. Genel habitus bazan adeleli omuz-
lar ve kalca sekliyle erkek tipini gosterirse de, yuz ifadesi disi
bir yapidadir. Sakal ve biyik yoktur, saclar -kadm tipindedir.

T{m genital organlarm tam bir tetkikinde, interseksiiel bul-
gular: gérmek mimkiindir. Klitoris, bilhassa bliyuk labiumlar
iki yana iyice ayrilinca bir parmak falanks cesametinde iriles-
tigi, glansmnin ucunda ufak bir deri cukurcugunun mevcut oldu-
gu gorulir. Bu cukurcuk, glansm alt tarafina dogru sathi bir
~ oluk halinde uzanabilir. Az veya cok gelismis olan preputim,
glans penisi kismen Orter ve smegma toplanmast tespit edilir.
Klitoristeki bu irilik sancili ereksiyonlarla sahs1 rahatsiz edici
olabilir. Phallus'un alt kisminm basiz bolgesinde veya biraz da-
ha asagida urethraya ait orficium externum ve vagina agikli-
g1 bulunur. Bu iki deligin agcibg sekilleri artik herkesce kabul
edilen 5 urogenital tipten I, 1I, 1II sekillerinden birisine ait ola-
bilir. Urethra ve vagina bir tek bosluga acilabilir. Sadece bir
acikhik goruliyorsa, yani urethranin acikligl gérinmuyorsa bi-
‘raz daha geride urethranin sinus urogenitalis’ eacildigy gorulir.
Yahut da vagina, disariya ayrica acilan orificium urethra exter-
num’un altinda disariya acilabilir. Bu takdirde bir kiigiik parma-
gin girebilecegi aciklik gdsterir. Vaginanin durumu dikkatli bir
- gonda tatbiki veya rontgenolojik olarak kontrast madde vermek
suretiyle tesbit edilebilir.

" Laparotomide i¢ genital organlarla ilgili bulgular degisik
olabilir. Hemen hic gelismemis fasulye cesametinde bir uterus
mevcut olabilecegi gibi, sadece bir adele kalinlasmas: seklinde
de kendisini gosterebilir. Yahut hig mevcut degildir. Tubalar pek
az geligmis olarak mevcut olabilecegi gibi, tesbit edilmeyen vaka-
larda vardir. Eger bir tarafta testis mevcut degilse, tubanin o ta-
rafta daha iyi gelistigi gortlir (6). ‘ :
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Testisler genelikle intraabdominal olarak bulunur. Fakat
hi¢de nadir olmayarak tek veya ikitarafli olarak kasik kanalm-
da palpe edilebilirler, Bazan pek rudimenter bir prostatin mev-
cudiyeti tesbit edilir. By takdirde adele taslaklar: ve tek tiik bez
elementleri tesbit edilir.

Maatic

Testisler iyice gelismislerdir. Biyukliikleri ¢esitlidir ve nor-
mal cesamette olabildikleri gibi zeytin cesametinde veya daha
ufak olabliirler. Uterusa sahip ve urogenital tip V'e uyan vaka-
larda doélleme kabiliyetine sahip olacak sekilde gelisme goster-
meleri de miumkiindiir, Tunica albuginea kalinlagsmistir. Testis
kanallar1 vakalarin ¢ogunda asikardir, fakai bazal membran
asikar bir kalmlik gostermez. Testis kanallarmin ortisi Sertoli’
hiicrelerinden ibarettir, Spermatogoni ve hiicre béliimiinde fi-
gurleri goriilebilir. Fakat genellikle kanallar kapalhdir, ctinki
limenleri hiicrelerie doludur. Nadirende kanallar obliteredir.-
Ara dokuda Leydig ara hiicreleri testikiiler feminizasyonda ol-
dugu gibi asikar bir gelisme géstermezler.

HORMON ANALIZLER]

Hormon itrahmin tetkiki, pseudohermaphroditismusun tes-
hisine fazla yardimc: olmaz. 17 Ketosteroidler, genellikle daha
ziyade bobrek tistii bezi mengelidir ve bu vakalarda bobrek {is-
ti bezleri normaldir. Bir kisim 17 Ketosteroidler ise olgun testis
mengelidir. Pseudohermaphroditismus masculinus’ta 17 Ketos-
teroidler olgunluk cagma kadar, normal cocuklarda, oldugu gibi
normal seviyededirler. Daha sonraki seviye testisin gelisme du-
rumuna baghdir veya azalir veya normal seviyede kalir. Fakat
hicbir Zaman artmaz. 17 Hidroksikortikosteroid itrahi normaldir,
artmaz, Ostrojenlerin itrah1 artmaz. Gonadotropinlerin seviyesi
hipofiz normal oldukca, bu hormonun tesir edecegi organin du-
rumuna baglidir. Pseudohermaphroditismus masculinus’ta her
iki testis pek nadiren hormonal yonden aktif oldugu igin, sadece
pek nadir vakada normal bir gonadotropin 1trah: gorulir. Testis
aktivitesi geriledikce gonadotmpi_n itrah artar.
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Hakiki hermafroditlerde oldugu gibi pseudohermaphrodit-
lerde de herni higde nadir degildir. Hernia uteri, Pseudoher-
maphroditismus masculinus’'ta gimdiye kadar 41 vakada tesbit
edilmistir (7, 8, 9, 10). Bu gibi durumlarda scrotumun biri bos
olabilir. Sol inguinal kanalda uterus ve tubayl tesbit etmek miim-
kiindr. ' ' '

Hernia uteriye sahip 21 Pseudohermaphroditismus mascu-
linus vakasinda dolleme kabiliyeti tesbit edilmistir. Wulfsohn'un
vakasinda hastanin esi 4 ayhik dusik yapmistir (9). D. Young'un
vakasmda ise (10) hastanin esi iki yillik evlilikten sonra baba
olmustur. Her iki vakada da, testislerden alinan pargalarin pa-
tolojik anatomik tetkikleri adi gegen sahislarin baba olabilece-
gini kanmitlamistir.

‘ Pseudohermaphroditismus masculinus’'ta asla menstrias-
yon goérilmez. Neugebauer’'e ait olan eski yayinlarda (11) bah-
sedilen menstruasyonlar, ya o zamanki Kklasifikasyon yanlis-
ligmna veya simiulasyona baglanabilir.

Hastanin psisik durum, mevcut yapi anomalisi dolayisiyla .
biraz bask: altindadir ve ¢ok defa igine kapanik bir sahsiyet
yapist gosterirler. Zeké ve uyanikliklar: normaldir. Hatta nor-
malin tstiinde olabilir.

fdrar komplikasyonlar: ve staz ile ilgili iltihabi belirtiler
hi¢ de nadir degildir. '

Tumér tesekkiiliinin mevcut disgenezi dolayisiyla zuhuru
dustnilir ve higde nadir degildir (12, 13). Bu hususta tam bir
nishet vermek miimkiin degilsede genellikle benign disgermi-
nom seklindedir. Ttimér tehlikesi dolayisiyla testisler ekstirpe
edilmelidir. '

Genellikle viicut gelismeleri Pseudohermaphroditismus mas-
culinus’ta normaldir. Nadiren Turner sendromuna gegisi ha-
tirlatan vakalar gorulebilir (14).

Ayiricl teshiste, hakiki hermaphroditismus ve gonadal dis-
_ genezi vakalarmin goz oniinde bulundurulmas: lazimdir.
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TEDAVi

Burada herseyden evvel hastanin arzusunun, yetistirilme
istikametinin, dis gériiniigtiniin  ve nihayet dogum esnasinda
nifus kitigline kaydedilmis olan cinsiyetinin gdz Oniinde bu-
lundurulmas: lazimdir. Bilhassa hastanin, hayatinin bundan
sonraki devresini kadin veya erkek olarak yvasamak arzusu te-
daviye istikamet verici en onemli faktérdiir. Bu esnada dis ge-
nital organlarin gérinisi, yapisi ve yapilmasi uygun goérilen
plastik operasyonlarin muvaffakiyet derecesi de dikkate alin-
maldir. Bu esnada kromatin cinsiyetinin dikkate alinmasma
ihtiyag yoktur.’ Ornegin erkek olarak hayatini devam ettirmek
isteyen disi pseudohermaphroditismusta ulerus ve overlerin
ekstirpe edilmesi, menstriasyon ve meme gelismesine mani o-
lunmasi icabeder. Erkek pseudohermaphroditismusta, sahis
hayatini disi olarak siirdiirecekse puberteden evvel testis yapi-
sindaki gonadlarin ekstirpe edilmesi uygundur. Bundan sonra-
da tali sekstiel karakterlerin gelismesi igin diger cinse has olan
ostrojen hormonunun aplikasyonlarindan istifade edilmelidir.
Bu tedavi, depo 6strojen preparatlariyla olabilecegi gibi, tablet
tarzinda da tatbik edilebilir. Boylece goguslerin buylumesi ile
hastanin kendisine giiveni de artacaktir. Ayrica vicudun, er-
ken zuhur etmesi muhtemel osteoporoza mani olmak ve diger
eksiklik belirtilerinin zuhurunu 6nlemek icin sekstiel hormon-
lara ait metabolizma tesirine ihtiya¢ vardir.

OZET

Dis genital organlarin daha ziyade disi tipinde oldugu erkek
pseudohermaphroditismus vakas: dolayistyla

Psuedohermaphroditismus, bir cinse has gonadlar1 tasir-
ken, dis genital organlarin diger cinse has belirtiler gosterme-
siyle karakterizedir. Smiflandirma, gonadlarin cinsine goére ya-
pilir. Pseudohermaphroditismus masculinus’ta sahis, gonad ola-
rak testislere sahiptir, fakat haricen az veya ¢ok disi karakter -
- gosterir. Pseudoherma.phroditismus femininus’ta ovaryuiumlar
vardwr, fakat fenatip erkek seksiiel karakter gosterir.
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Pseﬁdohermaphroditismus masculinus | muhtelif variyas-
yonlar gosterebilir.Burada ayirim dis gemtal organlarim gori-
niistiyle ilgilidir :

a — Dis genital organlarin daha ziyade erkek tlpmde ol-
dugu erkek pseudohermaphrodztlomus

b — Dig genital organlarin daha ziyade disi t1p1nde oldugu'
erkek pseudohermaphroditismus. -

~ Cinsiyet tayininde erkek pseudohermaphroditler kromatin
negatifdirler ve kromozom yapis: 46: XY dir.

Tedavide bilhassa hastanin arzusu on planda tutulur. Ica-
beden vakalarda plastik operasyonlar yapilmalidir. Timor teh-
likesi dolayisiyla testisler ekstirpe edilmelidir. Hayatini kadin
olarak surdirecek olanlarda o¢strojen ile substitlisyon tedavisi
yapiimalidir. '

ZUSAMMENFASSUNG

Maennhche Scheinzwitter mit vorwwgend weiblichen
aeusseren Genitale

Pseudohermaphrodltus ist dadurch gekennzeichnet, dass
er die Keimdrisen des einen Geschlechts traegt, aeusserlich
aber merkmale des anderen bietet. Die Bezeichnung richtet
- sich nach den Gonaden. Der pseudohermaphroditus masculinus
traeg Hoden, ist aber aeusserlich mehr oder minder weitge-
hend verweiblicht. Beim Pseudohermaphroditus femininus
liegen ovarien vor, der phaenotyp weist aber maennliche sexual
charaktere auf.

- Die erscheinungsform des pseudohermaphroditismus kann
sehr verschieden sein. Mit rticksicht auf die klinischen belange
unterscheidet man nach dem gesamtaspekt des Genitales :

a — Maenliche Pseudohermaphroditen mit vorwiegen ma-
enlich erscheinendem Genitale und.

b — Maenliche Pseudohermaphroditen mit vori/viegend
weiblich erschlinendem Genitale,
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Das kerngeschlecht der maennlichen Pseudohermaphrodi-
ten ist chromatin - negativ, ihr chromosomensatz ist 46: x Y

Bei der Therapie ist es vor allem der Wunsch des patient
nach standesamtliclier Finordnung zu beriicksichtigen. Plas-

tische operationen konnen befiirwortet werden. in himbilick auf

die tumorgefahr solite man die ohnehin stets infertilen und

hormonal lelstungsupliwache Hoden entfernen. Bei den zum
Leben als Fran entschlossenen Patient ist dies die voransetzung
zur behandlung mil éstrogenen eine subtitution notwendig.
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