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Genel olarak urogenital anomalilere Uroloji pratiginde oldukca sik rastlanir.
Genital anomaliler, iiriner anomalilere nazaran daha az olmakla beraber ¢ok gesitli
anoinali tiirleri ve bu arada erkek psddohermafrodizmi ensidansi ¢ok diisiik kabul
edilmektedir. Erkek psdohermafrodizmi de embrioner hayatta sebebi bilinmeyen
nedenlerle olusan bir hastaliktir.

Seksiiel gelismenin problemlerini aydinlatmak icin gonadlarla hlpOfIZ ve hipo-
talamus arasmdak iliskileri .inceleyen metodlarin yaninda steroid biokimyasi, de-
neysel embrioloji ve sitogenetikteki ilerlemeler faydali olmustur. Testikiiler ve ova-
rian farklilasma gebeligin yaklasik olarak 6. hafta sonuna kadar ayirt edilmezler
Bilahare 300 — 1300 perimordial germ hiicrelerinden farkhlagmamus gonadlar
kaynaklanirlar. Ba genis hiicreler saha sonra oogonia ve spermatagoiya doniistir-
lerki bu hiicrelerin yoklugu daha ilerdeki gonodal gelisme ile uygun degildir.

Gebeligin 2. aymin sonuna dogru bir Y kromozomu duraklamasiyla (sarhos-
lugu) testikiiler farklilasma baghiyabilir.

Gebeligin 3. ayn icinde erkek dis genital sisteminin farklilasmas: olusur ve
2. aym son glinlerinde leydig hiicreleri belirginlesir (1). '

_ Intrauterin hayatin 7. haftasinda fetiiste erkek ve disi genital kanallarin her
ikisinin birden ilk taslaklari belirir

Miiller kanalindan (sayet kalacak olursa) faﬂop tiipleri, uterus, cervix ve va-
ginanimn iist 3 te biri sekillenir.

Diger taraftan Wolf kanalmdan ejakulator kanallar, vezikiila seminalisler, vas
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. deferens ve epididimisin farkhilasmast miimkiin olur. Bir fonksiyonel testisin var-
higinda, sertoli hiicreleri tarafindan salgilanan bir non — steroid makromolekiiliin
(miiller kanalm inhibe edici faktdr) etkisi ile Miiller kanali geriler(2).

Wolf kanalmin farkldasmas: testisten salgillanan testosteron ile stimiile edi-
lir. Bir overin varhfmnda veya testis olmadiginda Miiller kanalinin farklilagmas:
ortaya cikar, ve Wolf kanali geriler.

8. fotal haftaya kadar her iki sekste dis genitalya ayni olup her iki yone fark-
hlasmaya meyillidir. Eksternal genitalya icin disi cinse yonelme dogustan mevcut
olup bu hormonal stimulasyonu gerektirmez. Erkek karaktere farklilasma testes-
teron stimiilasyonuna ki bunun 8zel bir metaboliti olan dihydrotestesterona bagli-
dir. Testosteron. etkisi altmda olaylar sdyle gelisir.

1 — Genital tuberkiil bir fallus olarak genisliyebilir.

2 — Urogenital olugun fiizyonu penil uretray: teskil eder.

3 — Labioskrotal sisliklerin geriye inmesinden skrotum olusur (1).

Yukarda agiklanan sekilde, normal gelismenin dismda intrauterin hayatta o-
lusabilecek cesitli kromozomal dengesizlikler sonucu olarak intersex vak’lar1 adult
caglarda goriilmektedir.

Vak’a : Klinigimize her 2 testisinin sag skrotumda bulunmasi sikayeti ve
12 231/332 karantina protokol no.su Hle 12.4.1978 tarihinde bas vuran $.F.’nin
yapilan iirolojik muayenesinde : normal killanma, normal erkek yapist yaninda iiri-
ner sistem normal, genital sistemde ise sag skrotum icinde 2 adet 2x2 cm. ebadinda
testis palpe edildi, ayrica bunlarin da altinda yine ayni bityiikliikte 1 adet kitle mev- -
cuttu. Rektal muayenede: prostat normal kivam ve cesamette idi. Prostat sekresyonu
normal bulundu. Bekar olan hastanin cinsel yasaminda arasira koit yaptif tesbit
edildi. Bunun disinda baska bir patolojik anamnez alinmadi. Buna mukabil sper-
miogram igin ejaculat istendiginde veremedi. Hastanm diger sistemlerinde fizik
muayene ile patolojik bulgu tespit edilemedi. :

Laboratuvar muayenelerinde : rutin kan ve idrar tetkikleri normal hudutlarda
bulundu. Yaptirilan hormon analizlerinde : '

FSH 28.5 mu/ml

LH 9.2 mu/mi tespit. edildi. v

Periferik kandan hazirlanan metafaz plaklarinda modal kromozom saysi 46
ve seks kurulusu XY olarak saptandi. (A.U.T.F. Genetik Kiirsiisii 3062/978).

Hasta bu bulgulan ile 18.4.1978 tarih ve 263 protokol no ile ameliyata alind1.

Sag inguinal klasik bir kesi ile tabakalar acild: (Resim : 1).

Sonra olusumlar disar: ahindi ve 2 testis olusumu ile birlikte 8x3 cm. ebadin-
da uterus, buna bagli salpenks ve fimbrialar: ile birlikte oldugu goriildii (Resim : 2).
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Once, birlikte bulunan herni kesesi uterus ve testislerden ayrilarak herniorafi ya-
pild1. Bu arada ductus deferenslerin her iki tarafta kor ugla nihayetlendigi goriildii.
Vezikiilografi yapilmak istendi isede opak madde tam olarak gitmedi. Her iki tes-
tis damarlari le birlikte fimbria ve tubalardan ayrildi. Her iki testisten biopsi aln-
d1. Bilahare uterus miimkiin oldugu kadar kollum alt ucuna inilerek ekstirpe edildi.

Resim : 1. Inguinal kesi ile tabakalar agiid:ktan sonra kordonun gériiniisi.

Resim : 2. Her iki testis ve uterus yara yerinden diga alinmis durumu ile.
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Damar sistemi uzun olan testis sag inguinal kanaldan ve skrotum rafesinden de ge-
cirilip sol skrotum igine, diger testiste sag skrot/um icine tespit edilerek orkidopeksi
yapildt. Doku diizenlenmesi yapilarak ameliyata arizasiz son verildi. (Resim : 3-4).

Resim : 3. Vakanin post operatif 1. hafta sonunda dl§ gorinimii
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Resim : 4. Vakanin post operatif 1. hafta sonunda dig goriniimi.
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Ameliyatta alinan materyalin yapilan histo-patolojik incelenmesinde :
Makroskopik tani :
1 — Uterus

A) Endoservikal kanalin en d1$ Xismu,

B) Endoservikal kanalin orta kismu

C) Uterus duvan )

D) Kanal servikalle uterus korpusu yamndaki epididim olmasi s6z
konusu olusum.

E) Sol tuba uterinadan parca

F) Sag tuba uterina ve over

2 -— Sag testis biopsi materyali

3 — Sol testis biopsi materyali
Mikroskopik tani :

1 — Erkek pseudohermafrodismi
2 — Testislerde hipospermatogenez
3 — Tuba veya duktus deferens ve epididimis, olarak tespit edildi.

a3

Ameliyat sonrasi devre nolmal seyretti. Hasta 4.5.1973 tarihinde kontrola
gelmek lizere cerrahi sifa ile klinikten aynldi (Resim : 3-4).

TARTISMA

Interseks her iki sekste karst cinse ait organ ve goriintiilerin degisik sekiller-
de bulunmasidir. Hermafroditism interseksin es anlamindan baska bir sey degildir.
" Eski Yunancadan gelen, Hermes-Afrodit kelimelerinin mitolojik karigimidir. Ha-
kiki hermafroditism cok nadirdir ve genellikle pseudo-hermafroditism ile karisti-
rilir. Interseksiialite literatiir bilgilerine gore % 0.2-0.3 arasinda gSriilmektedir.
Bizde bu hususta bir istatistik olmamasma ragmen akraba evlilikleri dikkate ali-
nirsa bilylik bir olasihikla daha fazladir. Vakamiz odlukca nadir goriilen bir bulgu
oldugundan oncelikle interseksiialite hakkinda ozet baz bilgiler vermekte yarar
gordiik.

Interseksiialitenin hormonal yapi ve kromozom + klinik yap1 géz Ontinde
bulundurularak smiflandiriimasi iki sekilde yapilabilir (3).
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HORMONAL YAPIYA GORE SINIFLANDIRMA

timorii

Interseksiialite Hormon tipi Organ
1 Agonadizm ve gonodal —_ —_ hormon imali
disgenezis yoktur
2 Erkek sekonder seks erkek testis hormon imali
' karakterleri ile birlikte gonodal sekse
erkek pseudohermafroditiz - uygundur
mi '
3 — Hakiki hermafrodizm erkek ve testis ve .
kadin over-
4 Kadimn sckonder seks karak-] kadm over .
terleri ile birlikte '
Kadin pseudohermafrodizmi
5 Ovaryumun maskulizan erkek over - hormonal imali
. tiimorleri ' (timdr) gonodal sekse
: uygundur
6 Surrenal korteks tliimori erkek- surrenal ”
veya hiperplazisinin korteksi
yaptigi adrenogenital
sendrom
7 Klinefelter sendromu erkek ve testis hormonA imali
kadin gonodal seksin
ziddina
8 — Testikiiler feminizasyon kadin testis ;,
9 Testis feminizasyon tiimérii | = kadin testis o
(tiimor)
10 — Surrenal korteksinin kadmn Surrenal ,,
feminizan timérii korteks
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KROMOZOM YAPISI VE KLINIK GORUNTUYE GORE

SINIFLANDIRMA

1 — Hakiki hermafrodizm :

2 — Kadin interseksi :

3 — Erkek interseksi :
+ (Morris sendromu)

4 — Klinefelter sendromu :

5 — Gonodal disgenesis :

6 — Erkek hipogoﬁadizmi :

7 — Triploid yapi :

Testis ve overler birlikte bulunur. Kromozom
yapis1 genellikle XX, bazende mozaik seklinde-
dir. '

Overlerin olmasma ragmen genital yapi maskii-
len tiptedir. Kromozom yapis: XX dir. Hormo-
nal olan veya olmayan tipleri vardir.

Testislerin olmasica karsithk dis yapi feminen
tiptedir. Kromozom yapisi XX veya mozaik
seklindedir.

Testisler olmakla beraber gelismeleri ¢ok ya-
vastir. Jinekomasti mevcuttur. Kromozomlar
XXX veya kompleks sekiller gosterir.

Gonad yoktur. Kromozomlar XO veya moza -
iktir. o
Testisler vardwr, fakat geli$memi$tir. Kromo -

zom yapist XY dir. Degisik endokrin bozuk-
luldar gosterir.

Kromozom X dir. Ovaryum mevcuttur. Mental
gerilik ve infertil kadmn tipi goriiliir.

Iki sekilde smiflandirdigimuz bu interseks vakalarindan, erkek pseudohermaf-
roidismi (erkek interseksi) olduk¢a degisik goriintiiler arzeder. Bazi interseks va-
kalar1, normal bir dis genital sisteme sahiptir. Ancak’ kriptorkismus stk goriile -
bilir veya testikiiler anomalinin degisik tipleri bulunabilir. Testisler pozisyonlari
itibariyie ovaryum zannedilebilir yahutta femoral herni kesesi icinde bulunurlar.
Cogunlukla bunlar Ostrojen salgilarlar. Skrotum bifittir, labialar1 andirir. Cogun-
lukla erkek interseks vakalar: asikar hipospadias manzaras: verirler. Uretral orifis
perineal olabilir. Utriculus prostaticus biiyiiktiir ve posterior uretra icinde bulunan
vagina ve buna bagli uterus ve fallop kanallar1 goriilebilir. Bazilar1 kadin goriin-
tiistinde ve viicut itiyatlari itibariyle kadin tipinde bulunurlar. Klitoris ¢ok biiyiik-
tiir. Gogiislerin gelisimi normaldir (testikiiler feminizasyon sendromu).
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Uretroskopi veya uretrografiler uretra igersine agilan vaginay: tespitte yar -
dimer olurlar. Bir yahut iki ayhk bazende alt1 aylia kadar 7—Ketosteroidler nor-
maldir. Hemen daima kromatin negatiftir ve kromozom yapilart XY tipine uyar.
Kemik yasi normaldir. Buccal smear erkek tipindedir. Bu testler erkek intersek-
sini konjenital kadin adrenogenital sendromundan ayirt ettirir. Sayet siipheli du-
rum meveut olursa laparatomi ile birlikte gonadlarin biopsisi gerekebilir. Sayet
fallus gerekli biiylikliikte ise hipospadias tamiri. yapiimalidir. Kriptorkizm mutlaka
tamir edilmelidir. Eger testis skrctum 1gmc inmiyorsa orkiel ktomi gerekebilir. Ciin-
kii bu-testislerin takriben % 15 i malignite kazanabilir. Eger uterus ve vagina var -
ve gozden kagarsa bu organlar herhangi bir gelisme gostermezler. Efer fallus
cok kisa ise bunun stimillasyonu igin giinde oral 5 mg. methyl testosteron veril-
melidis. Maalesef vakalarin bir kisminda hig bir sonug alinamaz ve ¢ocuk kiz gibi
gelisiz. Bu gibi vakalara uygun plastik cerrahi diizeltme yapilabilir.

Gerek yukarndan beri verilen klasik bilgiden gerekse her iki tiir simiflandir-
madanda agikca gbriilebilecei gibi vakammz bu klasik bilgi ve smiflandirmanin
disinda kalmmgtir, Zira h'isuapat {oji raporunda bildirildigi gibi, tubalara uyan ki-
simdaki histclojik olusumun ayrica ductus defercas olabilecegi kapaatida uyan-
mistir. Ancak Miiller kanallarinda ikinei bir uzu: nlamasina . bdliinme gerckmekte-

- dir veya 4 adet Miiller kanali gelismesi beklenirdi. Oysa bu klasik bilgi disina cik-
makta ve olusumun lojik olarak tuba uterina olabilecegi yoniine dogru itmektedir.
Hatirlanacaf gibi uterus koselerinde Miiller ve Wollf kanallariin - ¢aprazlasmasi
olmaktadir. Eger olusumlar ductus deferens ise Miiller kanallart bir noktadan iti-
baren Wolt kanal olarak devam ediyor demektir ki, doganm aksine bir anatomik
gelisme s6z konusu olmaktadir.

Iste bu durum ile vakamiz klasik bilginin disinda bir ozellik arz etmektedir.
Erlkek pseudohermafrodit vakalari genetik olarak zaten erkektirler. Genital sis-
temdeki defekt veya tamamlanamama ya androjen iiretimindeki bir defekte baglt
olarak (3 — beta- hidroksisteroid dehidrogenaz, 17 hidroksilaz, 17- ketosteroid
rediiktaz, 21- desmolaz, 17-20 desmolaz) enzimleri eksikligi ile veya hedef doku-
lardaki androjenik aksiyondaki bir defekte bagh olarak (testikiller feminizasyon
sendromu ve Rifenstein’s sendromu) meydana gelir. Bu degisik nedenlerlede ve
farkli klinik tablolarla erkek pseudohermatrodismini her zaman s1n1ﬂand1rmada
bir yere oturtmak imkam olnuyabilir (4,9).

Bizde ilk anda vakanuzi hakiki hermafrodit olarak degerlendirmistik. Ope-
rasyon strasmdaki bulgularimiz bunu diisiindiirtiyordu. Daha sonra yaptifimiz his-
topatolopk arastirma ve inceleme bunu ender goriilen bir erkek pseudohermafro-
diti kanitlamus oldu.
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OZET

Ankara Tip Fakiiltesi Uroloji Kliniginde goriilen ve gerekli operasyonu yapi-
lan degisik tipte erkek pseudohermafrodizm vakasi takdim edlmis ve pseudoher-
mafrodizm konusunda literatiir bilgileri taranarak ozellikleri tartixilmustir.

SUMMARY

Male Pseudohermaphroditismus (Report of a Case)

‘A different type of male pseudohermaphroditismus case seen in Urological
clinic of Medical Faculty of Ankara an applied operation on the case was presen-
ted. All the literature on the special subject were scann and ‘their characteristics
were discussed.
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