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OZET

Testikuler feminizasyon erkek tipi pseuodhermafrodi-
tizmin en sik gorilen formudur. Herediter gecis gézlenen
bu sendroma sahip hastalarin testis dokusu infantil tes-
tislerde gdzlenen histolojik 6zellikler géstermekte, litera-
tirde %5 oraninda malignite gelisme riski bildiren bu go-
nadlarda lokalize sertoli hlcreli adenoma da tanimlan-
maktadir.

Bu bildiride testikuler feminizasyonlu, 18 yasinda digi
fenotipik 6zelliklere sahip hastaya ait klinik ve patolojik
bulgular sunulmaktadir. Her iki inguinal kanaldan eksize
edilen testis dokularindan birinde histolojik olarak sapta-
nan sertoli hiicreli adenoma literatir bilgileri ile tartisil-
maktadir.

Anahtar Kelimeler: Testikller feminizasyon, sertoli
hacreli adenom.

Testikuler feminizasyon ilk kez 1953'te Morris tarafin-
dan erkek tipi pseudohermafroditizmin en sik gérilen for-
mu olarak tanimlanmig bir sendromdur. Herediter gegis
gozlenen bu sendromda hastalar 46 XY kromozomlu, ka-
din fenotipli, testis dokusuna sahip, disgi Grogenital sinus
yapilar gelismis ancak Mulleryen ve Wolf duktus sistem-
lerine ait yapilan rudimenter veya gelismemis, nikleer
sex kromatini olmayan bireylerdir.'?

Testis dokusunda kriptorsidik testislerde oldugu gibi
immatur sertoli hticreleri ile ddseli ufak solid tubuller, be-
lirgin Leydig hicre agregatlar, hamartomatéz noduller
ve daha az oranda ise sertoli hicreli adenoma gozlene-
bilmektedir. Bu olgularda malignite riski %5-10 oraninda
bildiriimekte en sik seminoma gozlenmektedir.2%43

VAKA TAKDIMI

18 yasinda kadin hasta, adet gérememe ve 12 yagin-
dan sonra cinsel organinin Uzerinde ¢ikan kabariklik ne-
deniyle plastik cerrahi poliklinigine bagvurmustur (Resim
1). Fizik muayenede pubik ve aksillar killanma feminin
karakterde olup, labia majora Ust kisminda igte 3 cm.
uzunlugunda fallus ve 3 cm.lik bir pos seklinde vajen

SUMMARY

Testicular feminization syndrome (Androgen in-
sensitivity syndrome) is the commonest form of male
pseudohermaphroditism. The syndrome has been
shown to be inherited by a sex linked recessive mec-
hanism. The gonads of these patients histologically
resemble cryptorchitic testes. The risk of malignancy
is approximately %5-10, most of which are semino-
mas. Sertoli cell adenomas is less frequently seen in
the testicular feminization syndrome.

The case report here is that of a 18 year old wo-
man with typical testicular feminization syndrome
and sertoli cell adenoma. Possible mechanisms lea-
ding to such gonads in this syndrome will be discus-
sed.
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RESIM 1: Testikiiler feminizasyonlu hastanin operasyon Gncesi
distan goriinimi.

saptanmistir. Pelvik ultrasonografide uterus ve overler iz-
lenememis, her iki inguinal kanal proksimal ucunda yak-
lasik 40x15 mm. boyutlarinda, dizgin konturlu, homojen
eko yapisinda testisle uyumlu gland yapisi izlenmigtir.
FSH ve LH degerleri 4.9-12 IU/L, testosteron 1168 mg/d|,
serbest testosteron ise 34.8 Pa/ml olup periferik kandan
hazirlanan metafaz plaklarinda 46XY kromozom yapisi
saptanmistir. Testikller feminizasyon tanisiyla operasyo-
na alinan hastada testis ve fallus eksizyonu ve vajen re-
konstrikstuyonu uygulanmistir. Daha sonra genel duru-
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RESIM 2: Operasyon esnasinda bilateral inguinal testis dokulan
izlenmektedir.

munun lyi seyretmesi Uzerine taburcu edilmistir.

Operasyon materyali toplam 50 gr. agirhginda sol
5x3x2, sag 4.5x3.5x3 cm. ol¢ulerinde iki adet orsiektomi
materyali idi (Resim 2). Sol testisin kesitlerinde 2.5 cm.
¢capindaki testis dokusu iginde 1 cm. gapinda beyaz
renkli noduler bir yapi izlenmis, sag testisin kesitlerinde
bir 6zellik saptanmamistir.

Mikroskobik incelemede, kollajendz bag dokusu igin-
de bazal membranlar yer yer hiyalinize, immatur sertoli
hicreleri ile dégeli, germ hicreleri icermeyen tubuluslar
ve hiperplastik Leydig hicreleri izlendi (Resim 3). Sol
testise ait kesitlerde ise bir alanda fibréz bag dokusu ile
cevrili, sirt sirta vermis, sertoli hiicreleri igceren kiiguk uni-
form seminifer tubuluslardan olusan noduler yapi dikkati
cekmekteydi (Resim 4-5).

TARTISMA

Testikiler feminizasyon sendromu insidansi 1/2000-
60000 olarak bildirilmektedir. Hastalar tipik olarak over
dokusu yerine intraabdominal inguinal kanal veya labia
majorada lokalize testis dokusuna sahiptirler. Rutgers ve
Scully primer amenoreli ve abdominal kitlesi olan bu has-
talarin %41'inin infant dénemde inguinal herni onanm oy-
kust verdigini belirtmislerdir 34

Bilindigi gibi fetal testis dokusunun 2 énemli fonksiyo-
nu bulunmaktadir.

1) Testosteron ve diger androjenlerin salimmi ile Wolf
duktus sistemi ve erkek dis genital organlarin geligimini
stimule etmek,

2) Nonandrojenik olan MIF ile Mulleryen orijinli yapila-
nn gelisimini inhibe etmek.

llk kez Wilkins tarafindan ortaya atilan androjen in-
sensitivitesi testikuler feminizasyonda gozlenen temel bi-
yolojik anomaliyi aciklamaktadir? Buna goére yeterli MIF
dretimi yaninda testikUler androjenlere end organ cevabi-
nin olmamasi sonucu Wolf duktus sisteminin gelisiminde
bozukluk ortaya cikmaktadir. Y kromozomunun etkisiyle
over yerine testis dokusu gelismekte ancak, protein yapi-

RESIM 3: Sag ve sol testise ait mikroskobik kesitlerde, immatiir
sertoli hiicreleri ile doseli, germ hiicreleri icermeyen seminifer
tubuluslar ve hiperplastik Leydig hiicreleri izlenmektedir (HE X
200).

RESIM 4: Sol testis dokusu iginde mikroskobik olarak fibriz kap-
sulle gevrili sertoli hiicreli adenoma izlenmektedir(HE X40)

RESIM 5: Adenomu olusturan ufak, immatiir sertoli hiicreleri ile

doseli sirt sirta vermis uniform seminifer tubuluslar izlenmekte-
dir (HE X 100).

sindaki 5 alfa dehidrotestosteron reseptor aktivitesindeki
defekte bagli olarak fetal testis dokusu tarafindan salinan
androjenlere cevap verecek dis genital organlar gelise-
memektedir.® Nitekim olgulardaki ylksek doz testosteron
klasik olarak sekonder sex karakterlerinde bir degisiklik
olugturmamaktadirlar.®
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Y kromozomlu intersex hastalarda disgenetik gonad-
larin malignite potansiyeli pek gok otér tarafindan sap-
tanmistir 56 Dewhurst ve Scott tarafindan malignite riski
%5 olarak bildiriimekte en sik seminom ve gonadoblas-
tom gbzlenmektedir. Ancak erken yaslarda hastalarin go-
gu profilaktik gonadektomi gecirdiginden tedavi olma-
yanlardaki gergek karsinom insidansini saptamanin guc
oldugu ileri strdlmektedir. Malignite riskinin prepubertal
dénemde dustk olmasi ve endojen 6strojen kaynagi ola-
rak gonadlarnn puberteye kadar birakilip disi sekonder
sex karakterlerinin gelisimine olanak verilebilmesi nede-

niyle bilateral gonadektomi seklindeki tedavinin puberte-
den sonra yapiimasi 6nerilmektedir, 256

Malign timorlere gére daha sik gbzlenen sertoli hiic-
reli adenomanin uniform yapisi ve multiple olabilmesi ne-
deniyle bir neoplazmdan ¢ok testikuler tubuluslarin bir hi-
perplazisi oldugu ileri strldlmudstir. Ortalama 0.3-4 cm.
caplarindaki ufak timérler geng hastalarda gézlenmekte-
dir. Yasl hastalarda ise 20-25 cm. ¢apa ulasan buytk ti-
mdrler gézlenebilmekte ve androjen insensitivitesi belir-
gin olmayan olgularda bu timérlerin overde gbézlenen
sertoli hiicreli tumérlerle karigabilecegi bildirimektedir.'©
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