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GZET: Akut batin 6n tanisiyla Lefkoga Devlet Hastanesine yatinlan 25 yaginda erkek hastada operasyon sirasinda hipoplazik uterus, saj over ve sag fuba absesini di-
slinddren bulgular tesbit edildi. Mikroskopik incelemede ovulasyon bulgulan gbsteren over ile tibiler sklerozis, germ hiicre kaybi gésteren testis dokusu bulundugu
gorildi. Gergek hermafrodit oldugu tespit edilen vaka literatir egliginde yeniden degerlendirildi.

ANAHTAR KELIMELER: Gergek hermafrodit

SUMMARY: TRUE HERMAPHRODITE. A 25-year-old male patient with a diagnosis of acute abdomen was accepled to Lefkosa Dr. Burhan Nalbantoglu Hospital. During
the operation hypoplastic uterus and right tuboovarian abscess was found. On the microscopic examination the ovarian portion was indicative of ovulation and the tes-
ticular portion was abnormal with incomplete development, loss of germ cells and tubular sclerosis. The case was diagnosed as a true hermaphrodite and discussed

with the literature.
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GIRIS

Gergek hermafroditizm, hastada hem testis hem de over
dokusunun bulunmasidir. Familyal dagihmi bildiriimis olup
otozomal resesif mutasyonlar sonucunda ortaya ¢iktigi bilin-
mektedir. Bu hastalarda bilateral ovotestis veya Unilateral
over ve testis, over ve ovotestis veya seyrek olarak da testis
ve ovotestis bu!unabilir?l ). Testikdler tubdller sklerotiktir ve
pubertede azalmis germ hdcreleri icerir. Buna karsin over
dokusu normaldir, ovulasyon ve (nadir olarak) gebelik gori-
lebilir. Vakalarin %3'Gnden azinda malign timér gordlebilir
(2,3,4,5).

VAKA TAKDIMI

Vakamiz 10 glinden beri sag alt kadranda agr, yiksek
ates yakinmalar olan 25 yasinda erkek hasta (A.C.), akut
karin 6n tanisiyle Lefkosa Dr. Burhan Nalbantoglu Devlet
Dastanesi (LDH) cerrahi servisine yatirildi (prot.no.33154/
99). Yapilan muayenesinde her iki hemitoraks 7. kota uyan
bdlgede ovoid insizyon sikatrisi mevcuttu. Sag testis skrotum
icinde degildi. Penis normal boyutlarda olup hipospadiasi
vardi. Sag alt kadranda miskiler defans ve rebound mev-
cuttu. Rektal tusede sag tarafta agril kitle tesbit edildi. USG
de sag alt kadranda plastronu diisiindiiren gériinim mevcut-
tu. Rutin laboratuvar tetkiklerinde belirgin bir patoloji saptan-
madi. Hormon profili incelendiginde Serbest testosteron 3.3
pg/ml, total testosteron 103 pg/ml, progesteron 0.17 pg/ml,
estradiol 38 pg/ml, FSH 6 pg/ml olarak bulundu. Hastanin
karyotipi 46,XY idi. Operasyona alinan hastanin eksploras-
yonunda sag over lojuna uyan bélgede plastron meydana
getiren sag salpenks absesini duglindiren bulgular tesbit
edildi. Sag over normal lokalizasyonda bulunurken sol over
ve salpenksinin olmadigi uterusun hipoplazik ve normal loka-
lizasyonda oldugu izlendi. Sag salpingo ooferektomi yapila-
rak operasyon sonlandirldi. Makroskopik incelemede tuba-
da kanama ve nekroz sahalari dikkati gekti. Kesilerek ince-
lendiginde limenin nekrotik materyalle dolu oldugu gérildd.
Over dokusu kesilerek incelendiginde ucuca yerlesmis diz,
parlak, yumusak ve sari renkli testis ile sert, Kistik folikiller
ve korpus luteum iceren over dokusu dikkati gekti (Resim 1).
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Resim 1: Ovotestis. Uguca yerlegmis diiz, parlak ve sari renkli testis ile
sert, kistik folikiiller iceren over dokusu gériilmektedir.
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Resim 2: Ovotestis. Ovaryan kisimda
tiihiiler skleroz goriilmektedir. (HE. X100 )

Mikroskopik incelemede ovaryan kisimda kistik folikiller ve
korpus luteum, testiste ise belirgin tibuler skleroz ve Leydig
hiicre hiperplazisi gérildi. Spermatogonyum goérilmedi (Re-
sim 2).

TARTISMA

Gergek hermafroditizm hastada hem testis hem de over
dokusunun bulunmasi olarak tanimlanabilir. Bireyler kadin
(%27) veya erkek (%73) fenotipte olup sekstiel belirsizlik de-
gisik derecededir. (3)
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Gergek hermafroditizm klinik prezentasyonu, hastanin ta-
ni kondugu yasina gore degiskendir. Infantil dénemde byii-
mis klitoris, asimetrik veya bifid skrotum ve tek tarafl testis
mevcuttur. Adolesan dénemde fenotipik erkek hastada jine-
komasti gorilir (4). Penis hipoplazik veya normal gérinim-
de, hastalarin biyik kisminda hipospadias mevcut olup, %
12 vakada penil Gretra gordlir. Az sayida fenotipi erkek olan
hastada persistan tregenital sinds i¢ine kanama ile her ayin
belli dénemlerinde hematiri gérilebilir (3). Fenotipi kadin
olan hastada amenore ve sekonder seks karakterlerinde bo-
zukluk gorilar. Bazi kadinlar menstruasyon gérebilir, cok azi
ise gebe kalabilir (3,4).

Gercek hermafrodit vakalarda en sik bulunan gonad ovo-
testistir. Bunlar tnilateral veya bilateral olabilir. Unilateral ol-
dugu zaman bir tarafta ovotestis diger tarafta over veya tes-
tis bulunur. Bilateral oldugu zaman her iki tarafta da ovotes-
tis vardir. “Lateral True Hermaphrodite"de bir tarafta over, di-
ger tarafta testis bulunur (3,4,6). Vakamizda da bir tarafta
ovotestis bir tarafta testis mevcuttur. Bu durum en seyrek gé-
ralen sekildir. Van Niekerk ve ark.’nin (4) yaptigi ¢calismada
%11 vakada bir tarafta ovotestis diger tarafta testis gordildd.

Ovotestiste over ve testis dokusu %80 oraninda ucuca
yerlesimlidir; %20 oraninda ise hiler yerlesimlidir (4). Vaka-
mizda over ve testis ucuca yerlesmistir. Her iki dokunun
makroskopik ayinmi oldukca kolaydir. Testis dokusu duiz,
parlak, yumusak ve sari renklidir. Over dokusu sert, kistik fo-
likdller ve korpus luteum icermektedir. Her iki gonad demar-
kasyon hatti ile birbirinden ayrilmisgtir.

Ovotestiste over ve testis dokusu oranlari nemlidir. Hiler
bdlgede yerlesim gosteren testis dokusu oldukga kiglktir.
Ucuca yerlesen over ve testis dokusunda ise over/testis ora-
ni 1:4 ile 4:1 arasinda degisir. Ovotestisteki over ve testis
orani ovotestisin inisini etkiler ve ovotestisin bulunacagi po-
zisyonu belirler. Over dokusu biiyik ise lokalizasyon biyiik
olasilikla ovaryan pozisyonda, testis dokusu biiylk ise go-
nad biiytik olasilikla labioskrotal bélgede bulunur. Her iki go-
nadin esit olarak bulundugu ovotestiste belirgin bir yerlesim
yeri yoktur (3,4). Vakamizda over testis orani 3:1 olup ovar-
yan pozisyondadir.

Ovotestiste ovaryan kismin histolojik yapisi genellikle
normaldir. Infantlarda en sik anormallik primordial follikiiller-
de azalmadir. Ovotestislerin %50'sinde ovulasyon bulgulan
gorilir. Testis parcasinda spermatogenezis ve spermato-
gonyum gdrilmez. Tubuler sklerozis, Leydig hiicre hiperpla-
zisi, Sertoli hiicrelerinde tubulus limenine dogru kiimelenme
gorilir (4). Vakamizda ovaryan kisimda kistik folikiiler ve
korpus luteum, testiste ise belirgin tiibiiler skleroz ve Leydig
hiicre hiperplazisi géruldi.

Gercek hermafroditte en seyrek gériilen gonat testistir.
Testisin lokalizasyonu skrotum iginde, ovaryan pozisyonda,
inguinal bdlgede ve en seyrek olarak internal inguinal ring
bolgesindedir (4). Testis normal veya normalden kigik bo-
yuttadir. Vakamizda testis skrotum igine yerlesmistir. Boyutu

ise normalden kiciktr.

Ovotestiste hem Miillerian hem de Wolfian yap! ovotesti-
se komsu olabilir (3). Bu yapi vas deferens veya tubadir. Tu-
ba olan vakalarda %95 oraninda tubanin bir ucu tikalidir
(2,3,4). Vakamizda ovotestis yaninda tuba gorildi. Tubada
belirgin hemoraiji ve akut iltihabi degisiklikler mevcuttu. Tuba
[imeni irin ile doluydu. Distal ug ise tikaliydi.

Literatlire gore eksternal genital organlarin gelisimi dihid-
rotestesterona baghdir. Gergek hermafroditierde testikiler
doku Wolfian duktusu stabilize edebilir. Fakat bu vakalarda
dihidrotestosteron iretiminde veya duyarliiginda bozukluk
oldugundan erkek tipi eksternal genitalya tam olarak olusa-
maz (4).

Fotal testisin Millerian inhibe edici etkileri True hermaph-
rodite uterusun goriinisi ile analiz edilebilir. Uterus hipopla-
zik olabilir. Korpus uteri unikorni seklinde olabilir veya hig ol-
mayabilir (4). Vakamizda ise hipoplazik uterus mevcuttu.

Gergek hermafroditte en sik karyotip 46XX (%60)'tir. Da-
ha sonra sirasiyla mozaik (46XX/46XY, 46XY/46XXY ve en
seyrek 45X/46XY) (%28) ve 46XY (%12) gelir (1.3,5). XX
kromozomuna sahip hastalarinda blyik ¢ogunlugunda, bir
tarafta over bir tarafta testis bulunur. Van Niekerk'in serisin-
deki 79 Y kromozomlu hastanin %61'inde testis vardir. Bu
durum bir tarafta testis bulundugu zaman Y kromozomu sap-
tama olasihiginin arttigini distindirmistir (4,5). Testisi bulu-
nan vakalarda Y kromozomunun bulunamamasi su sekilde
izah edilebilir. 1) Saptanamayan mozaizm veya chimerizm,
saptanamayan 46,XY hicreleri. 2) X kromozomunun SRY
gen lokusunda translokasyon 3) Otozom SRY gen lokusun-
da translokasyon 4) Mutant genler (4,6,7,8). Vakamizin kar-
yotipi 46XY olup bir tarafinda ovotestis bir tarafinda testis
vardir.

Gergek hermafrodit hastalarinin %3'iinden azinda malign
gonadal timér gérilebilir. Germinoma bu timdrlerin en sik
goriilenidir. Gonadoblastom ve diger timérler de bildirilmistir
(2,3,4).
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