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Gercek hermafroditizm, herhangi bir kiside hem testikiiler hem de
ovarial dokularin bulunmas: halidir. Hastalarin dis fenotipi degisik ol-
masina ragmen ekseriya erkek gérinUmindedir. Literatirde 300 civa-
rinda vaka bildirilmistir (9).

Gercek hermafroditizmin kati teshisi gonadlarin histolojik olarak
gosterilmesi ile konur. Hastalarda gonad dokusu, bir tarafta testis ve
bir tarafta over (lateral tip), her iki tarafta ovotestis seklincde (bilateral
tip) veya bir tarafta ovotestis difer tarafta over veya testis (unilateral
tip) seklinde bulunabilir (8).

Vakalarin ¢ogunda hipospati mevcuttur. 150 vak'anin sadece 14
Unde normal penis bulunmaktadir (5, 4). Mea Uretra ekseriya narmal
yerinin biraz ventralindedir. Agir sekillerde Urogenital sinis meydana
¢ikabilir. Ote yandan vak’alarin bir kisminda labio skrotal fizyon ta-
mamlanmamis olabilir. Hastalarda siklikla kriptogonadizm gérilebilir
(5). Hastalarin % 45’inde inguinal herni mevcuttu (2). Pubertede &stro-
gen salgisina bagl olarak, erkek sanilan vak'alarda jinekomasti, kadin
sanilan vak’alarda androgen salgisina bagl olarak viru'izasycn, sesin ka-
linlasmasi ve klitoriste bUyUme goriliur. Erkeklerin % 50'since menstu-
rasyonun Uriner sisteme karismasi ile hematiri ortaya cikar (2).

Gergek hermafroditizm olgusunda klinik teshisi sdyle &zetliyebiii-
riz: '

" Ergenlik c¢agindan &nce : — Kriptogonadizm’le birlikte hypospadi

— Bifid skrotum
— inguinal herni
— Kasikta kitle (Ozellikle diside)
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Ergenlik ¢agindan sonra: Erkekte : — Jinekomasti
— Siklik hematiri
— Skrotum da kitle
— Kadinsi killanma

Diside : — Akne

— Ses kalinlasmasi
— Buyuk klitoris
— Erkeksi killanma
Hakiki hermafroditizm’in biyik bir kismi 46XX karyotipi gdste-
rir (1). Vak'alarin % 80‘inde kromatin pozitiftir (2). XX genotiji ve
pozitif kromatin disi meydana getirmesine ragmen testislerin gelismesini
izah etmek gugtir. Ancak bazi vak'alarda XX/XY veya XX/XXY gibi
mazaizim‘in bulunmasi testlerin mevcudiyetini izah edebilir (2, 6). Bu-
nunla beraber vak'alarin g¢ogunda mozaizm gbrilmez. Bunun izahi
FERGUSON-SMITH’e gdre, Y kromozomu {zerinde testisi olusturan bir
hiicrecik ilk meotik b&linmede X kromozomunun bir kolu Uzerine geger
(3). Neticede XXy zigotu olusur. B&ylece bukkal simir tetkikleri pozi-
tif olarak bulunur. Xy kromozomu karyotip olarak X kromozomundan
ayirt edilemiyecegi icin genotip 46 XX olur. Bu kadin genotipine ragmen
Xy kromozomunun testis veya ovotestis gelisimini saglar.

Hastalarin % 25‘inde ovulasyon mevcut olmasina ragmen sperma-
togenesis'in gdrilmesi ¢ok nadirdir (7). Ovotestis vak’alarinda fertilite
miUmkin degildir (4).

Tedavi cerrahi ve hormonal midahale seklindedir. Tedaviye karar
verirken, hastanin psikolojik cinsiyeti, sosyal cinsiyeti, dis genital organ-
larin gérinimi ve gonadlarin durumu gdz &niinde bulundurulmalidir.

Hasta dis genital organlari gdrinimiU bakimindan biytk bir fallus
ve vaginaya sahip ise gonadlarin histolojik yapisina gdre cinsiyet tayin
edilmelidir. Overler sadlam ise, ovotestis veya hipoplazik testis gikatil-
mali, vagina rekonstriksiyonu wvulvoplasti yapilmalidir. Eger testisler
skrotumda ise, ovotestis veya uterus, ovarium, tuba uterina gikartiima-
l1, hipospadias diizeltilmelidir.

Sosyal ,psikolojik ve dis genital organlar bakimindan belli cinste
yetistirilmesi gerekiyorsa cerrahi midahale o ydnde yapilmalidir. Erkek
ise, hipospadi dizeltilmeli, simple mastektomi yapilmali, testikiler protez
konmali ve androgen tatbik edilmelidir. Disi ise, fallus ampute edilmeli,
vagina ve vulva dizeltilmeli ve &strogen tatbik edilmelidir.
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Olgular :

Olgu. 1:A. S. Hasta 1974 yilinda 4 yasinda idi. 1974 Eylilunde
klinigimize sol retansio testis ve hipospadi nedeni ile miracaat etmisti.
Hastanin yapilan muayenesinde skortum sol yarisinin bos oldugu ve has-
inguinal kanalda testis diye degeriendirilen bir kitle ve fitik hissediliyor-
du. Hastanin fenotipi erkek goériniminde idi. Hastaya kordekiomi ya-
pild.

Hasta Haziran 1975 tarihinde Uretroplasti 2 nci seans igin mira-
caat etti ve Uretrop'asti (D. Browne) uygulandi. Sol retantio testisi ol-
dugundan hormonal tedavi verildi.

Eylil 1977 tarihinde tekrar klinigimize miracaat eden hasta sol re-
tansio testis nedeni ile ameliyata alindi. Sol pupart bagina paralel bir
ensizyonla katlar gecildi. inguinal kanal acildi. Fakat testis bulunamadi.
inguina! kanal icinden peritonla ilgisi olmiyan keseye benziyen bir olu-
sum ctkartildi. Periton agilarak batin icine girildi. Testis bulunamadi.
Ancak rudimanter bir tuba, over olmasi muhtemel bir olusum rezeke
edildi. Ayrica mesane arkasinda rudimanter bir uterusa rastlandi. Bu
dokular ¢ikartildi, ayrica sag testisten biopsi alindi (Resim 1B).

Resim 1. A. B.: Penis ve urethra
plastisi ve sol inguino-laparotomi-
den sonraki durum.

Sol taraftaki rudimanter tuba ve overin patolojik tanisi: Over, tuba
ve uterus (myometrium, endometrium), sol inguinal kanalda keseye ben-
ziyen olusumun patolojik tanisi: Tuba mukozasi, nonspesifik iltihap, pe-
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ritona benziyen geper, sag testis biopsisinin patolojik tanisi: Germ hic-
re varligi gdstermiyen hipoplazik testis olarak geldi (Pat. Ant. 5194/77).
8.3.1978 tarihinde hastanin labratuvar tetkikleri yaptirildi. Plazma
testesteron 0.6 ng/ml, idrarda 17 ketosteroid 7,18 mg/24 saat, pregna-
netriol 0.3 mg/24 saat bulundu. Karyotipi 46 XY paterni gosterdi.

Hastanin psikolojik tetkiki yaptirildi. Erkeksi ydnde kosullandiril-
masinin uygun oldugu bildirildi.

Olgu. 2.: i. S. 1968 yilinda 4 yasinda idi. Ailesi tarafindan, testisle-
rinin yerinde olmamasi ve idrarini asagidan yapma nedeniyle bas vurdu.
Yapilan muayenede skrotum bifid, her iki kompartumanin bos oldugu,
skrotoperineal hipospadi oldugu tesbit edildi (Resim 2A). Rudimanter
bir vagina mevcuttu. Sol inguinal kanalda normal testis palpe ediliyor-
du. Sagdda inguinal kanalda dah aaz gelismis bir kitle palpe ediliyordu ve
fittk vardi. Hastaya sol orsiopeksi uygulandi. Bir yil sonra 1949'da sag
tarafa midahale edildi. inguinal kanalda bir sey bulunmadi. Periton agil-
diginda o tarafta yasina uygun over, tuba ve adeneksler teskit ed Idi (Re-
sim 2B-C). Periton igi arastirmada rudimanter bir uterus teshit edildi.
Over cikartildi. Fitik diizeltildi. Bir sene dnce yerine indirilen sol testisten-
de biopsi alindi. Anatomo-patolojik sonug: Sagda yasina uygun ovarium
ve tuba uterina, solda yasina uygun testis dokusu olarak geldi (Pat.
Anat.: 1712/69). Vak'a bir «lateral tip» gergek herhafroditizm olgusuy-
du. Cilt biopsisinden yapilan arastirmada Disilik kromatini negatif bu-
lundu (C. T. F. Kadin Dogum K. 1463/71).

Resim 2-A. : iki kompartman bos. Resim 2-B. : Sag inguino-laparato-

Bifid skrotum. Penis ileri derecede mi. Yasa uygun over ve adneksier
biiyiik perineal hipospadi. Rudi- belirgin.

manter vagina agz1 belirgin.
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* Resim 2-C. : Sag tuba uierina ve
uterus belirgin

Gonadal, kromozal, anatomik durumu ve sosyal kosullanmast gdz
oniinde tutularak, erkede yonelisin geredi olarak 1972 ve 1975 wyillarin-
da vyapilan iretroplasti midahaleleriyle penis ve Uiretra dizeltildi. Su an-
da 15- yasinda biraz ufak tefek fakat tam erkek olarak cobanlija devam
etmektedir.

Olgu. 3.: C. E. 5 yasinda. Sag testisinin yerinde olmamasi, penisinin
asafiya bikik ve asagidan idrar etme nedeni ile bize basvurdu. Sag
inguinal kanal iginde testis biUyUklUginde kitle palpe edildi. Mea eks-
ternus glansin 1.5 cm altindan aciliyordu.

Sa§ inguinal kanal agildi. Testis bulunamadi. Vas defererisi andiran
kordon’un periton igine girdigi ve ufak bir hernie teshit edildi. Periton
acildi. Bu tarafta ovarium, tuba uterina ve adneksler bulundu. Uterus
ve prostat yoktu. Sol iliak ¢ukurda da birsey teshit edilemedi. Ovarium
ve tuba ¢ikanldi, fittk dizeltildi. Bildhare yerinde olan so! testisten de
biopsi alindi (Resim 3B-C). Anatomo patolojik sonug: Sagda ovarium
ve tuba, solda, yasina uygun testis dokusu (pat. anat. 6663/79).

Bir lateral tip gercek hermafroditizm olgusu ile karsi karsiyaydik.
Kromozal yapi mozaism idi. Hastanin hormonal tetkiklerinde 17-keto
steroid ve pregnanetriol degerleri normal bulundu. Psikolojik olarak da
erkek olarak kosullanmisti. Bundan sonraki dénemde Uretroplasti yapi-
lacaktir.

Irdeleme :

Olgularimiz teshisinde gecikilmis 3 lateral tipte gercek hermafro-
ditizm vak’asidir. Hastalarin fenotiplerinin erkek olusu bir testislerinin
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Resim 3-A. : Ameliyat1 izleyen fo- Resim 3-B. : Dig genital organlar-
tograf. Skrotum sag kompartmani da tipik skrotal hipospadi. Penis
bos. Sol testisien biopsi alinmis. asirl kivrik. Vagina yok.

skrotumda bulunmasi veya indirilmis olmasi ve hipospadilerinin hafif
olusu bizi teshiste gecikmeye neden olmustur. Fakat her seye ragmen,
puberteden evvel hipospadi ile beraber kriptorsidinin bulunmasi, hasta-
da inguiral herninin mevcudiyeti, bifid skrotum tesekki!y, disi sanilan
vak’alarda, inguinal bdlgede overlere hemen hi¢ rastlanamiyacagindan
bu bdlgedeki kitlenin bulunmasi gercek hermafroditizm’i disindirmeli-
dir. Puberteden sonra, erkek sanilan vak’alarda jinekomasti, siklik he-
matiri ve virilizasyon bozukluklari, disi sanilan vak’alarda kliteromegali,
killanma, ylzde akne ve seste kalinlasma dikkati gercek hermafroditizm
yonine cekmelidir. SUphe edilen vak‘alarda mutlaka cinsiyet tayini ya-
pilmalidir. Kromozom tetkiklerinde vak’alarin biyik codunluiu 486XX
kromozom paterni ve mozaizm, nadiren de 46XY genotipi gdstermekte-
dir (1). Bizim 2 vak’amizin da 46XY bir vak’amizin mozaizm paterni
gbstermesi enteresandir,

Puberteden evvel yakalanan, Uretra orifisi perinede olan ve iroge-
nital sinUs tesekkUl etmis vak’alar KSH ile karisabilir. Ayirict tani id-
rarda ketosteroid ve pregnanetriol seviyeleri ile konur. KSH de idrarda
17 ketosteroid itrahi ve pregnanetriol seviyesi artmistir. Pregnanetriol
deksametazon supresyon testi ile ortalama 4-5 giin icinde normal sevi-
yeye doner. Nitekim 1‘inci ve 3'Unci olgularimizda 17 ketosteroid ve
pregnanetriol seviyeleri normal dizeyde bulunmaktadir.
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Genellikle hastalarda over fonksiyonu testis fonksiyonlarindan da-
ha normaldir (7). Bir olgumuzda plazma testesteron seviyesi normalin
biraz altindadir. Bunun nedeni, testisin hipoplazik olmasi ile izah edile-
bilir. Ayrica testisler, over Ostrogenlerinin supresyonuna baglh olarak
veya kromozomdaki bir bozukluk nedeni ile yetersiz olabilirler.

Olgularimizdan ikisinin 46XY kromozom karyotipi gostermeleri,
tenotipleri, psikolojik ve sosyal kosuilanmalari erkek ydninde oldugun-
dan cerrahi midahaleler de bu yonde yapilmalari uygun bulunmustur.
Ayrica hastalara androgen tedavisi verildi.

OZET
UC GERCEK HERMAFRODITiZM OLGUSU

Gergek hermafroditizm olgulari, tipik bir interseks cesididir. Aym kisi-
de hem erkek hem disi gonadal yamlarin bulunmas: halidir. Her iki cinsi-
yete ait biitiin yapilarin eksiksiz bulunmasi haline hi¢ rastlanmamustir. Bir
tarafia testis diger tarafta over (lateral tip), her iki tarafta over testis (bila-
teral tip), bir tarafta ovotestis diger tarafta tesiis veva over (unmilateral tip)
olabilir.

4-5 yaslarinda tesbit edilen ii¢ bilateral tipte gercek hermafroditizm ol-
gusu sunulmaktadir. Feno tipleri, kromozom yapilari, Kkisisel ve sosyal kosul-
lar1 nedeniyle hepsi erkeksi yone cevrilmislerdir. iki vakanin genotipinin
46XY olmas: enteresandir,

SUMMARY
THREE CASES ABOUT TRUE HERMAPHRODITISM

True hermaphroditism chracterises with typical intersex symtoms. »

person has male and female gonadal siructure. These patients may have a
testis on one side and an ovary on the other (lateral type), bilateral ovotestes
(bilateral type) or an unilateral ovotestis in combination with either an
ovary or a testis (bilateral -type).
" We are presented three bilateral type of true hermaphroditism cases
who are 4-5 years old. We changed their ex%ernal view to the male according
to their phenotype chromosomal structure and their social life. It is Interes-
ting that two of them has 46XY chromosomal character.

KAYNAKLAR

1 — Butler, L. J., Snodgrass, G. J,, France, N. E, Russell, A, and Swain, V.
A. J.: True hermaphroditism or gonadal intersexuality. Cystogenetic
and gonadal analyses of 5 new examples related to 67 known cases
studies cystogenetically. Arch. Dis. Chid. 44 : 666, 1969.

Tiirk Uroloji Dergisi, Cilt : VII, Say1: 1, 1981 27



2 — Federman, D. D.: Abnormal sexuel development. A genetic and endoc-
rine approach to differantial diagnosis. Philladelphia: W. B. Saunders
Co. p : 58, 1967.

3 — Ferguson-Smith, M. A.: X-Y chromosal interchange in the aecticlogy
of true hermaphroditism and of XX Klininifeiter's sendrom. Lancet,
2 : 475, 1966.

4 — Kootz, W. W, Jr., Young, R. B, St. George Tucker, H. and Prout, G. R.
Jr.: True hermaphroditizm 2 report of 3 cases. J. Urol. 101 : 102, 1969.

5 — Mc Daniel, E. C, Nadel, M. and Woolverion, W. C.: True hermaphrodite
with bilaterally descended ovestestes. J. Urol. 100 : 77, 1968.

6 — Pflueger, O. H. Jr., Schmidt, D. M. and Harrod, C. S.: True hermaphro-
ditism with unambiguous male phenotype, pathologic and cytogenetic
findings: Reports of a case. J. Urol. 112, 406, 1974.

7 — Taysi, K. Say, B.: Tibbi Genetik. Hacettepe Universite Basimevi. An-
kara, s : 167, 1975.

8 — Walsh, P. C.: Intersex states. In Glenn, J. F.: Urologic surgery. Harper,
Row. p : 33, 1974.

9 — Walsh, P. C.: The differential diagnosis of ambigous genitalis in the

newborn. The Urol. Clin. of North Amer. 5 : 1. p : 213, 1978.

28 U¢ gercek Hermafroditizm olgusu/Karabay, K. ve ark.



