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'BIR OLGU SUNUMU

SURGICAL MANAGEMENT OF MIXED GONADAL DYSGENESIS:
A CASE REPORT
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OZET

Kiz gocugu olarak yetistirilen ambigous genitalia’li (genital kanigikhik) olguda cerrahi yaklagim
ve sonuglari sunularak literatiir esliginde tartisildi.

SUMMARY

Surgical management and the results in a case with ambiguous genitalia who was reared as female

were discussed.

GIRIS

Miks gonadal disgenezi (MGD) bir tarafta
testis diger tarafta fibrotik gonad ile karakterize
seksiiel =~ farklilasma  bozuklugudur  (1).
Cocuklarda konjenital adrenal hiperplaziden sonra
en sik ambigus genitalya nedenidir (2).
Olgulardaki dis genital goriinim cesitlilik
gosterebilir. Hepsinde x kromatini negatif ve
cogunda kromozom paterni mozaiktir. Gonadal
yapida malign degisime biiyiik egilim vardir (3).
Erken gonadektomi ve olgunun genital anatomisi,
psikososyal durumu goézoniinde tutularak
yapilacak genital rekonstruksiyon segilecek tedavi
yontemidir. Kiz ¢cocugu olarak yetigtirilen boyle
bir olgu sunularak tedavi ve sonuglan literatiir
esliginde tartigilmigtir.

MATERYAL VE METOD

18 yasinda kiz hasta virilizm, meme
gelisiminde eksiklik ve dis genital organlarinda her
iki cinse ait yapilar nedeniyle klinigimize bagvurdu.
Fizik muayenesinde erkek tipi viicut kil dagilimi,
temporal alopesi ve ses kalinlagmasi saptandi.
Genital muayenesinde ereksiyon yetenegi olan
penis, 5-6 cm derinliginde vajina ve normal disi tipi
dig dretral mea saptandi (Resim 1). Hormonal
degerler digindaki rutin biyokimyasal bulgular
normaldi. Serum testosteron, LH ve FSH diizeyleri
normalin iizerindeydi. Serum estradiol diizeyi nor-
malin altindaydi. Radyolojik incelemede retrograd
genitogram ile hipoplazik bir uterus saptand
(Resim 2). Kromozomal analizde x kromatini

_negatif, karyotipi mozaik (45x/46xy) bulundu.
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Eksplorasyonda inguinal bélgede sagda testisle
uyumlu gonad, solda fibrotik gonad ve iki tubal
hipoplazik uterus gizlemlendi. Psikiatrik muayen-
esinde cinsiyet seciminin kiz yoniinde olmasi
cerektigi bildirildi. Olgumuzda bilateral gonadekto-
mi ve Kogan’in tanimladi@ genital rekonstruksiy-
onu uyguladik (Resim 3). Postoperatif dénemde
dstrojen pomad stiriilmis 6zel hazirlanan takozlar-
la vajen dilatasyonu yapildi. Izlemde genital
kozmetik goriiniim ¢ok iyi idi (Resim 4).

Resim 1: Olgunun peroperatif goriiniimii

UIFRLS

Resim 3: Olgunun erken postoperatif gériiniimii.
Inguinal insizyon orsiektomiye, orta hattaki insizy-
on labia major rekonstruksiyonuna ait.

Resim 2: Olgunun retrograd genitogrami. Sol iliak 487
kanattaki opasite birikintisi agik olan tubadan gegen
opak maddeye ait.
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Resim 4: Olgunun postoperatif kozmetik goruntimii

TARTISMA:

MGD karsilikl testis ve fibrotik gonad ile
genital karnigikliktan olugan bir antitedir. Cesitli
derecelerde fallik genisleme. bir tirogenital siniis
ve labioskrotal flizyon anomalileri bulunabilir.
Bircok MGD'li ¢ocuk virilizmin azhg nedeniyle
kiz yoniinde yetistirilirler. Tedavi edilmeyen
olgular pubertede virilizme egilimlidir (4).
Olgulardaki testiste matiir Leydig hiicreleri
bulunur fakat seminfer tiibiillerde sadece Sertoli
hiicreleri vardir, germinal hiicreler bulunmaz,
Fibrotik gonad fibréz bag dokusundan olusur (5).
Olgularin hepsinde kromatin negatif, ¢ogunda
mozaik karyotipi bulunur. Mozaik karyotipi XY
zigotun mitotik boliinmesi sirasinda 'Y kromo-
zomunun kaybi ile aciklanmaktadir (6). MGD’li
olegularin tedavisinde gézoniinde bulundurulmasi
gereken en 6nemli faktor, gonadlarda timor
celisme  riskidir. En stk seminoma ve
gonadoblastoma gériiliir. Bu olgulardaki % 25

bi viiksek bir tiimor insidansi nedeniyle intra-
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abdominal gonadlarda erken gonadektomi oner-
ilmektedir (7).  Fakat timor  gelisimi
olmamasindan dolayi skrotal testisler korunabilir.
Cinsiyet  seciminde  olgunun  ne  olarak
biiytitiildiigii, psikolojik durumu ve fonksiyonel
anatomik kapasitesi gbzoniinde
bulundurulmahidir. Kogan™in tanimladigr teknikte
herbir korporal cisimdeki erektil doku segmenti
subtunikal olarak rezeke edilir. Orta hattaki ven-
tral mukoza kisaltlir ve safti mobilize etmek i¢in
boliintr, Labia minorayr olusturmak i¢in saft ve
prepisyum uygun olarak kesilip boliiniir(¥).
Olgumuzda yukarndaki teknigi ve ek olarak daha
iyi labia major rekonstruksiyonu ic¢in subpubik
wedge rezeksivon uyguladik. Antlan teknigin bu
tiir olgularda iyi kozmetik sonuclar verecedine
inanmaktayiz. Ek olarak
bulunmadig olgularda ayni veya ayri bir seansta
vaginoplasti de igleme eklenmelidir. Olgumuzda
vajen girisi coitusa elverigli bulundugu i¢in post-
operatif dilatasyonlarla yetinilmistir.

fonksiyonel vajenin
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