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Giris: Cinsiyet gelisim kusuru (CGK), hormonal bozukluklar, psikososyal farkliliklar gibi pek ¢ok sorunu
icinde barindiran hastalik grubudur. Etyoloji olduk¢a heterojendir. Endokrin, cerrahi ve psikososyal

sorunlarin yonetimi icin erken ve dogru tani 6nemlidir. Bu ¢alismada CGK'lu hastalarin klinik profilinin,
etiyolojik siniflandirmalarinin, tanida yol gosterici hormon parametreleri ile antropometrik dlglimlerinin ve

bu hastalarin yénetiminin gézden gegiriimesi amaglanmistir. Cite as: Tekin A, Zeytun H,

Ozokutan BH. Cinsiyet Gelisim
Kusurlarinda Tanisal
Parametrelerin Belirlenmesi ve
Opere Edilen Hastalarin Uzun
Doénem Takip Sonuglari. Coc Cer
Derg/Turkish J Ped Surg
2022;36(3):12-18. doi:
10.29228/JTAPS.63001

Yontem: 2009-2020 yillari arasinda klinigimizde CGK nedeniyle opere edilen hastalarin genetik ve
hormonal parametreleri retrospektif olarak degerlendirildi. 46 XX ve 46 XY-CGK hastalarin iki gruba
ayrildi. Hastalarin tani ve operasyon yaslarl ve yapilan ameliyatlari incelendi. Hazirlanan aile goérisme
formu Gzerinden ebeveynlere yoneltilen sorularla, akraba evliligi, aile hikayesi, cerrahi komplikasyonlar ve
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu, ¢ocuklarinin dis genital gériinimlerinden memnuniyetleri ve ilerideki
cinsel yasamlari hakkindaki endiseleri sorgulandi. Hastalarin sag el 2. ve 4. parmak uzunluklari (d2/d4)
Olcllerek iki grup kendi aralarinda ve poliklinigimize CGK disi nedenlerle basvuran kiz ve erkek
cocuklarinin degerleri ile karsilastirildi.

Bulgular: Hastalarin 36 (%59) XX-CGK, 25 (%41)'i 46 XY-CGK hastalar olup, yas ortalamalar sirasiyla
83 (13-192 ay), 114 (35-252 ay) ay idi. Ebeveyler arasinda akrabalik 46 XX-CGK grubunda %80 iken, 46
XY-CGK’sl 46 da %64 idi. Aile hikayesi sirasiyla %64, %68 idi. iki grubun tani sirasinda bakilan Anti-
Mulerian Hormon ve 17-OH progesteron degerlerinde istatistiksel olarak anlamli fark bulundu (p<0.00).
Sag el d2/d4 oranlari CGK ile kontrol gruplar ile arasinda istatistiksel olarak anlamli fark gordldi
(p=0,005). Ancak CGK olan iki grup arasinda fark yoktu. Ebeveynlerin, cerrahi sonrasi hastanin dis
genital gorinimd hakkindaki memnuniyetleri, feminizan genitoplasti yapilanlarda %90, maskulinizan
genitoplasti yapilanlarda %100 olarak bulundu. Gelecekteki cinsel yasamlari hakkindaki endiseleri
genotipine uygun genitoplasti yapilan 46 XX-CGK grubunda %63 iken, 46 XY-CGK %51 olarak bulundu.
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Genotipinden farkli ydnde genitoplasti yapilanlarin tamami endiseli idi.
Sonug: CGK siklikla genetik gegisli oldugundan, akraba evliligi ve aile dykisu sorgulanmali ve bu ailelere

genetik danismanlik 6nerilmelidir. Kuskulu genital yapili olgularda sag el d2/d4 orani CGK tanisinda
onemli ipuclari verebilir ancak 46 XX ve 46 XY-CGK ayriminda tani degeri yoktur. Genotip tayiniyle
beraber Anti-Millerian Hormon, Testosteron ve 17-OH progesteron degerlerine bakilarak yuksek
dogrulukla CGK tanisi konabilir. Erken dénemde tek asamali cerrahi ile yiksek memnuniyet sonuglari
elde edilebilir.
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ABSTRACT

Introduction: Disorders of sex development (DSD) is a group of diseases that includes many problems
such as hormonal disorders and psychosocial differences. The etiology is quite heterogeneous. Early and
accurate diagnosis is important for the management of endocrine, surgical and psychosocial problems. In
this study, it was aimed to review the clinical profile, etiological classification, diagnostic hormone
parameters and anthropometric measurements of patients with DSD and the management of these
patients.

Methods: The genetic and hormonal parameters of the patients who were operated for DSD in our clinic
between 2009 and 2020 were evaluated retrospectively. Patients with 46 XX and 46 XY-DSD were
divided into two groups. Diagnosis and operation ages of the patients and their surgeries were examined.
With the questions directed to the parents through the prepared family interview form, consanguineous
marriage, family history, surgical complications and recurrent urinary tract infections, their children's
satisfaction with their external genitalia and their concerns about their future sexual lives were
questioned. The right hand 2nd and 4th finger lengths of the patients (d2/d4) were measured and the two
groups were compared with each other and with the values of boys and girls who applied to our
outpatient clinic for reasons other than DSD.

Results: Thirty-six (59%) of the patients were 46 XX-DSD, 25 (41%) were 46 XY-DSD, and their mean
age was 83 (13-1992 months), 114 (35-252 months) months, respectively. Parental consanguinity was
80% in the 46 XX-DSD group, while it was 64% in the 46 XY-DSD group. Family history was 64% and
68%, respectively. A statistically significant difference was found in the Anti-Mulerian Hormone and 17-OH
progesterone values measured at the time of diagnosis of the two groups (p<0.00). There was a
statistically significant difference between right hand d2/d4 ratios DSD and control groups (p=0.005).
However, there was no difference between the two groups with DSD. The satisfaction of the parents
about the external genitalia appearance of the patient after surgery was found to be 90% in those who
underwent feminizing genitoplasty and 100% in those who underwent masculinizing genitoplasty. While
their concerns about their future sexual life were 63% in the 46 XX-DSD group who underwent genotype-
appropriate genitoplasty, 46 XY-DSD was found to be 51%. While their concerns about their future sexual
life were 63% in the 46 XX-DSD group who underwent genotype-appropriate genitoplasty, 46 XY-DSD
was found to be 51%. All those who underwent genitoplasty in a direction different from their genotype
were anxious.

Conclusion: Since DSD is often inherited, consanguineous marriage and family history should be
guestioned and genetic counseling should be offered to these families. Right hand d2/d4 ratio can give
important clues in the diagnosis of DSD in cases with suspicious genitalia, but it has no diagnostic value
in the differentiation of 46 XX and 46 XY-DSD. DSD can be diagnosed with high accuracy by looking at
Anti-Mullerian Hormone, Testosterone and 17-OH progesterone values together with genotype
determination. High satisfaction results can be obtained with one-stage surgery in the early period.

Keywords: Disorders of sex development, congenital adrenal hyperplasia, feminization, masculinization,
genitoplasty

Giris

Cinsiyet gelisim kusuru (CGK) ile dogan bir bebek i¢in ilk
problem, hangi cinsiyet yoninde buyutulecegidir. Cocuga
verilecek ad, kiyafetleri, nifus clzdaninin rengi gibi
belirsizlikler aile Uzerinde, olduk¢a agir ve olumsuz
psikolojik problemlere sebebiyet verebilir. Bu nedenle
anatomik, genetik, hormonal, sosyal ve psikolojik
Ozelliklerin bir an 6nce, multidisipliner bir yaklasim ile
degerlendiriimesi ve surecin mimkun oldugunca hizli ve
aileye guven verici bir sekilde yuritilmesi gerekmektedir
&4 Genetik cinsiyet belirlendikten sonra, genitoplasti
ameliyatlarina cinsiyet belirleme konseyi ve aile ile karar
verilmelidir. Karar verirken c¢ocugun hangi cinsiyette
yetistirildigi de g6z 6nunde bulundurulmali ancak infertilite
g6z ardi edilmemelidir . Calismamizda, tguncl

Tani aninda bakilan hormon degerleri kaydedilerek

basamak bir merkeze basvuran CGK’lu hastalarin Klinik
profilinin, etiyolojik siniflandirmalarinin, tanida yol

gosterici  hormon  parametreleri ile  antropometrik
Olcimlerinin  ve bu hastalarin ydnetiminin gdzden
gecirilmesi hedeflenmistir. Ayrica cerrahi sonrasi ailelerin
memnuniyetleri ve ¢ocuklarinin ilerideki cinsel yasamlari
hakkindaki endiseleri sorgulanarak, ¢6zim 06nerilerinin
ortaya konulmasi amaclanmistir.

Gerec ve Yontem

Calisma icin Universite Etik Kurul onayi alindiktan sonra
(18.11.2020 No: 2020/348) Ocak 2009-Kasim 2020
tarihleri arasinda, CGK nedeniyle opere edilen hastalarin
dosyalari geriye donuk incelendi. 46 XX ve 46 XY-CGK
hastalari iki gruba ayrildi. Hastalarin klinik, genetik,
demografik 6zellikleri ve muayene bulgulari kaydedildi.

gruplar arasi ve yasa baglh referans degerleriyle
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karsilastirnildi.  Ayrica hastalar poliklinie cagrilarak
muayeneleri yapildi. Hazirlanan aile goérisme formu
(Tablo 1) (zerinden ebeveynlere ydneltilen sorularla,
akraba evliligi, aile hikayesi, cocuklarinin dis genital
gorinidmlerinden memnuniyetleri ve ilerideki cinsel
yasamlari hakkindaki endiseleri sorgulandi.  Prenatal
androjen maruziyeti acisindan hastalarin sag el 2. ve 4.
parmak uzunluklar dlgilerek d2/d4 oranlari, hasta gruplar
kendi aralarinda ve kontrol gruplariyla karsilastiridi.
Kontrol grubu olarak poliklinigimize CGK disi nedenlerle
basvuran kiz ve erkeklerin d2/d4 oranlari kullanildi. CGK

Tablo 1. Aile gérisme formu

komponenti disinda izole hipospadias veya inmemis
testisi olan hastalar ¢alisma disi birakildi.

Calismada tanimlayici istatistik verilerinden tani, cinsiyet,
yapilan ameliyat turleri gibi kategorik veriler sayi ve ylzde
degerleri ile, yas ve laboratuvar de@erleri gibi nicel veriler
ortalama ve minimum-maksimum degerleri ile gosterildi.
Analizler IBM © SPSS programi surim 18 ile
gerceklestirildi.  Verilerin  degerlendiriimesinde Mann-
Whitney U, Ki-Kare ve Fischer exact testleri kullanildi. P
degeri 0,05'in altinda anlamli kabul edildi.

AILE GORUSME FORMU

1- Anne baba arasinda akrabalik var mi?
2- Ailede cinsiyet gelisim kusuru 6ykisu var mi?

3- Ailenin ameliyat sonrasi sonra ¢ocugun dis genital gériinim hakkkinda dustinceleri?
a) Cok memnunum b) Memnunum ¢) Memnun degilim d) Hi¢ memnun degilim

4- Ailenin ¢ocugun cinsel yasami hakkinda distnceleri?
a) Cok fazla endiseliyim b) Endiseliyim

¢) Hic endise etmiyorum

5- Ameliyata bagl komplikasyon yagsandi mi? (Uretral stenoz, labial sinesi, fistiil...)

6- Sik idrar yolu enfeksiyonu gegiriyor mu?
7- Sag el d2/d4 orani:

Bulgular

CGK nedeniyle opere edilen 96 hasta olup, iletisime
gecilebilen 61 hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin 10
(%16)'u gecici siginmaci statistindeki Suriye uyruklu idi.
46 XX-CGK 36 (%59), 46 XY-CGK 25 (%41) hasta olup,
ortalama yaslari sirasiyla 83 (13-192 ay), 114 (35-252 ay)
idi. Operasyon yaslarl ise 46 XX-CGK hastalarinda 29 (7-
161) ay, 46 XY-CGK hastalarinda 73 (11-210) ay idi.
Ayrintili tanilar Tablo 2'te 6zetlenmistir.

Toplam 45(%73) hastanin ebeveynlerinde akrabalik tespit
edildi. Bu oran 46 XX-CGK grubunda %80 iken 46 XY-
CGK da %64 idi. Aile hikayesi sirasiyla %64, %68 idi. Aile
Oykusu 18 (%45)'inin kardeslerinde, 22 (%55)’sinin ise 2.
derece akrabalarinda mevcut idi

Anti-Mullerian Hormon (AMH) ve 17-OH progesteron (17-
OHP) degerlerinde iki grup arasinda istatistiksel olarak
anlamli  fark  bulundu(p<0.00). Hastalarin hormon
degerleri Tablo 3' de 6zetlenmistir. Sag el d2/d4 parmak
oranlarinda CGK hastalarla kontrol gruplari arasinda
anlamli fark vardi (p=0,005). Ancak CGK olan iki grup
arasinda fark bulunmadi. Hasta ve kontrol grublarinin
d2/d4 oranlari Tablo 4'de 6zetlenmisgtir.

13 (%21) hastanin genotipinden farkli cinsiyette
yetistirildikleri géruldi. Bu hastalarin sadece 5 (%38)’ine
genetigine uygun genitoplasti yapilabilmisti. 46 XY-CGK
olan 7 (%78) hastaya kiz, 46 XX-CGK olan 1 (%25)
hastada erkek yoninde genitoplasti yapildi. Bu hastalar
ait bilgiler Tablo 5’de verilmistir. Cerrahi sonrasi erken ve

Tablo 2. Hasta gruplarinin tanilara gére dagilimi
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gec donem komplikasyon sirasiyla 2 (%3) ve 10 (%16)
idi. MG yapilan hastalarda en sik karsilasilan ge¢ dénem
komplikasyon Uretral stenoz, FG yapilanlarda ise vaginal
stenoz ve labial sinesi idi. ik seansta vajinoplasti yapilan
ve vajinoplastisi ge¢ doéneme birakilanlar arasinda
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu acisindan fark
bulunmadi(p=0,1).

Ebeveynlerin, g¢ocuklarinin cerrahi sonrasi dis genital
gorinimi  hakkindaki ~ memnuniyet oranlari  FG
yapilanlarda %89, MG yapilanlarda %2100 idi. Gelecekle
ilgili ailelerin endiseleri, genotipine uygun genitoplasti
yapilan 46 XX-CGK %63 iken, 46 XY-CGK grubunda %51
idi. Ancak farkli yonde genitoplasti yapilanlarin tamami
endiseli bulundu. Yapilan anket sonugclari Tablo 6 ve 7'de
Ozetlenmistir.

Tartisma

Cinsiyet gelisim kusurlarinin goériilme sikhdr 4500 canh
dogumda birdir “®. Fakat bu oranin gelismekte olan ve
Ozellikle akraba evliliginin fazla oldugu tlkelerde 1/2500' e
kadar yukseldigi  bildiriimektedir®*-  Akraba evliligi
tlkemizde yapilan bazi calismalarda %36-46 olarak
bildirilmistir®*?*¥. Calismamizda ise %73 olup literatiire
gore oldukga vyiksekti. Bu durum, bulundugumuz
Glneydogu Anadolu Bdélgesi'nde akraba evliliginin diger
bolgelere gére cok daha yiksek olmasindan
kaynaklanabilir.
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46 XY-CGK 25 (%41) 46 XX-CGK 36 (%59)
Androjen Duyarsizligi  5-a Rediiktaz Eksikligi Gonadal Disgenezi PMKS 17-a-OH Eksikligi Konjenital Adrenal Hiperplazi
18 (%72) 2 (%8) 2 (%8) 2 (%8) 1 (%4) 36 (%100)
PAD TAD 21-OH Eksikligi 11-B-OH Eksikligi
13 (%72) 5 (%28) . ) ) ) 32 (%89) 4 (%11)

PMKS Peristan miillerian kanal sendromu, PAD Parsiyel androjen duyarsizligi, TAD Tam androjen duyarsizligi.

Tablo 3. Hastalarin tani anindaki élctilen hormon degerleri

46 XX-CGK 46 XY-CGK p
AMH (ug/l) 1,8 (0,1-4,9) 18,7 (0,4-94) 0.00
Testosteron (ng/dl) 257 (2,5-1500) 113 (<0,1-779) 0,18
17-OHP (ng/ml) 50,3 (0,8-329) 0.64 (0,04-1,15) 0.00
B-HCG (mIU/ml) <0,5 <0,5 0.21

CGK Cinsiyet gelisim kusuru, AMH Anti-Miillerian Hormon 17-OHP 17-OH Progesteron,
HCG Human Koryonik Gonadotropin.

Tablo 4. Hasta ve kontrol gruplarinda 6lgtilen d2/d4 oranlari

Sayi(n) d2/d4 P
Kontrol Erkek 75 0,96 0,005
46 XY-CGK 25 0,99
Kontrol Kiz 75 1 0,005
46 XX-CGK 36 0,97
Kontrol Erkek 75 0,96 0.00
Kontrol Kiz 75 1
46 XX-CGK 25 0,97 0,18
46 XY-CGK 36 0,99

CGK Cinsiyet gelisim kusurlari

Tablo 5. Genotipinden farkli yetistirilen hastalarin bilgileri

Basvuru Cinsiyeti Yasi Genetik Tani Operasyon Karar verilen cinsiyet
Erkek 3ay 46 XX 21-OH eksikligi FG Kiz
Erkek 10 ay 46 XX 11-B-OH eksikligi FG Kiz
Kiz 12 ay 46 XY TF MG Erkek
Erkek 12 ay 46 XX 21-OH eksikligi FG Kiz
Kiz 18 ay 46 XY 5-o-rediiktaz eksikligi MG Erkek
Kiz 140 ay 46 XY TF FG Kiz
Kiz 150 ay 46 XY TF FG Kiz
Erkek 161 ay 46 XX 21-OH eksikligi MG Erkek
Kiz 169 ay 46 XY TF FG Kiz
Kiz 175 ay 46 XY Gonadal disgenezi FG Kiz
Kiz 183 ay 46 XY TF FG Kiz
Kiz 186 ay 46 XY Gonadal disgenezi FG Kiz
Kiz 210 ay 46 XY 17-0-OH eksikligi FG Kiz

Tablo 6. Ailelerin cerrahi sonrasi memnuniyetlerinin dagilimi

Cok memnun Memnun Memnun degil Hic memnun degil
46 XX-CGK (36) 20 (%56) 12 (%33) 4 (%11)
46 XY-CGK (25) 13 (%52) 12 (%48) 0 0

CGK Cinsiyet gelisim kusuru

Tablo 7. Ailelerin cocuklarinin ilerleyen yillardaki cinsel yasami ve fertiliteleri hakkindaki endiselerinin gruplara gére dagilimi

Cerrahi Cok Endiseli Biraz Endiseli Hi¢ Endiseli Degil
FG (35) 8 (%23) 14 (%40) 13 (%37)
46 XX-CGK (36)
MG (1) - 1(%100) -
FG (7) 2 (%29) 5 (%71) -
46 XY-CGK (25)
MG (18) 1 (%6) 8 (%44) 9 (%50)

FG Feminizan genitoplasti, MG Maskiilinizan genitoplasti, CGK Cinsiyet gelisim kusuru
Etyolojide gonad gelisim veya fonksiyon bozuklugu, hormon sentez ve etkilesim kusurlarinin rol oynadigi
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bilinmektedir. Al-Mutair ¢alismasinda, %52 endokrin, %48
konjenital anomalilerin rol oynadii saptanmis, 46 XX-
CGK olgularin tamaminin Kongenital Adrenal Hiperplazi
(KAH), 46 XY-CGK olgularinin %91'inin ise androjen
sentez veya  fonksiyon bozuklugu oldugunu
bildiriimiglerdir (14). Calismamizda da 46 XX-CGK
olanlarin hepsi KAH iken, 46 XY-CGK olanlarin %82’si
androjen sentez ve fonksiyon bozuklugu olup literatir ile
uyumlu bulundu.

KAH, adrenal kortekste kolesterolden kortizolun sentez
basamaklarindaki defekt sonucu androjen ve bilesiklerinin
asir derecede (retiimesi ve birikmesi ile karakterizedir @
M Calismamizda testosteron diizeyleri XX-CGK
hastalarinin %97'sinde yuksek bulunmustur. Ayni sekilde
XY-CGK hastalarin  %86’si  androjen  duyarsizligi
oldugundan, testosteron dizeyleri bu grupta da normal
veya yuksek idi. Bununla birlikte 17-OHP degerleri ise 46
XX-CGK da diger gruba kiyasla oldukca yuksek bulundu.
Ayrica foksiyonel bir testikiler dokunun varli§i agisindan
en az testosteron kadar degerli olan AMH, XY-CGK
hastalarinda yuksek idi. CGK ayrici tanisinda AMH, 17-
OHP ve testosteron dizeylerinin dnemli ipuglari verdigini
goruyoruz.

Androjen maruziyetinin degerlendirmesinde fallus boyu,
anogenital mesafe gibi antropometrik 6lcimlerden da
kullaniimaktadir®, Bunlardan birisi de saj el d2/d4
parmak oranidir. Fetal testosteron seviyesi veya fetal
testosteron/fetal ostradiol oraniyla d2/d4 orani arasinda
ters oranti oldugu bildiriimektedir®®?®, Irka bagh olarak
degismekle beraber, erkeklerde bu oranin kizlardan
dusik  oldugu  belirtimektedir®.  Fakat CGK
hastalarimizda iki grup arasinda fark olmadigi goralda.
Sonucgta her iki gruptaki yiksek androjen duzeyleri
nedeniyle farkin ortadan kalktigini ve oranlarin birbirine
yaklastigini disintyoruz.

Sosyokiltirel ve dini faktorler bakimindan baskin ve
kapali toplumlarda, CGK tanilarinda gecikmeler
yasanabilmektedir. Bu faktdrler medikal, cerrahi ve
psikolojik tedavi sirasinda ailelerin karar vermelerini de
onemli Glciide etkileyebilmektedir®. Calismamizda 13
(%21) hastanin  genotipinden  farkh cinsiyette
yetistirildikleri ve %38’ine uygun genitoplasti
yapilabilmisti. Nitekim tani geciktikce cinsiyetinin yeniden
belirlenmesinin ve ailelerin bu durumu kabullenmesinin
oldukcga zor oldugunu distniyoruz.

Erken cerrahi ile hastalarin daha iyi bir yasam kalitesine
ve kozmetik sonuglara sahip oldugu belirtiimektedir.
Bununla birlikte daha disik cinsiyet disforisi riskinin
oldugu da Dbildiriimektedir®2. Ancak 0zellikle FG
ameliyatlarinin pubertal doneme birakilmasiyla, hastanin
da karar slrecine Kkatilabilecedi ve cerrahi sonrasi
dilatasyonlara daha iyi uyum saglayabilecegini ileri stiren
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calismalar da bulunmaktadir®. Cesur, Golli ve
Burgu’'nun c¢alismalarinda operasyon yaslari sirasiyla 45,
53 ve 84 ay idi ®?"?®, Sadece FG yapilan Eroglu ve
ark.’nin galismasinda ise 42 ay idi®. Calismamizda
Ozellikle FG yasinin 29 (7-161) ay ile literatlire goére daha
disik oldugu goralda. Saglik alanindaki gelismeler ve
farkindaligin artmasinin bunda etkili oldugu
kanaatindeyiz. MG yaptigimiz hastalarimizin ortalama
yaslari 73 (11-210) ay olup literatiire gére oldukca yuksek
idi. Buna neden olarak 46 XY-CGK hastalarinin heterojen
klinik prezentasyonu nedeniyle taninin gecikmesinden ve
cerrahi igin gerekli fallus biyuklaginin bekleniimesinden
kaynaklandigini distinmekteyiz.

46 XX-CGK hastalarin, virilizasyon derecesi ne olursa
olsun kiz yoninde genitoplasti yapilmasi gerektigi fakat
46 XY-CGK grubunda dis genital organlarin gocugun
kromozom yapisina uygun olmasinin sart olmadigi
belirtiimektedir ©°3V, Nitekim calismamizda 46 XX-CGK
hastalarinin %97'sine, 46 XY-CGK hastalarinin %28'ine
FG yapildi. FG erken donemde klitoroplasti, labioplasti ve
vajinoplasti birlikte yapilabilir veya vajinoplasti pubertal
déneme birakilabilir®®2®, Tek asamali cerrahi tercihi farkli
yayinlarda %53-74 olarak bildiriimektedir®®*%, Bu tercihte
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu 6nemli bir faktérdar.
Calismamizda literatir ile uyumlu olarak hastalarin
%57'sine tek asamali operasyon yapilirken, aralarinda
idrar yolu enfeksiyonu acisindan fark gérilmedi.

Cerrahinin ge¢ donem sonuclarida, tedaviye yon verme
konusunda yol gdsterici olabilir. Literatirde FG yapilan
hastalardaki komplikasyonlar en sik %16-23 ile vajinal
stenoz olurken daha az siklikta ise klitoral hipertrofi ve
uretral stenozdu®*. MG yapilan hastalarda ise en sik
%28-51 ile Urokutanoz fistul olurken sonrasinda %22-28
ile dretral darhkti®*®),  Calismamizdaki komplikasyon
oranimiz %19 olup, 10 (%16)'u ge¢ donem 2 (%3) ‘si
erken donem komlikasyomlar idi. MG’de Uretral stenoz,
FG'de ise vaginal stenoz ve labial sinesi en sik
karsilasilan ge¢ komlikasyonlardi. Ozellikle MG
olgularimizda komplikasyon oranlarimiz literatir ile
uyumlu iken FG yapilan hastalarimizda literatiirden disik
oldugu gorilmastir. Bunda 6zellikle ortak kanalin kisa
oldugu UGS vakalarinda, erken dénem ve tek asamal
cerrahinin etkili oldugunu distinmekteyiz.

CGK hastalarinda cerrahi tedavinin amaglarindan biri de
cinsel kimlik gelisim surecinde ve sonrasinda cinsiyet
disforisine sebep vermeyecek, kabul edilebilir bir
gorinim saglanmasidir. Cerrahi sonrasi dis genital
yapinin goérinamu ile ilgili ailelerin memnuniyet oranlar
farkli calismalarda %85-92 olarak bildirilmigtir®=",
Calismamizda memnuniyet orani %93 olup, cerrahi
acidan oldukca kabul edilebilir bir sonu¢ idi. Memnun
olmayanlarin hepsi 46 XX-CGK grubunda olup bunlarin
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da %751 vajinoplasti ameliyatt pubertal ddneme
birakilanlar idi. Asamall gergeklestirilen genitoplasti
ameliyatinin ebeveynlerin memnuniyetini olumsuz yonde
etkilemis olabilecegini distnlyoruz.

Ebeveynlerin en blyik endiseleri, cocugun fertilite
durumu ve saglikh bir cinsel yasami olup olmayacagidir.
Calismamizda ebeveynlerin %64'Gniun endiseli oldugu
goruldi. Genotipinden farkli  yonde genitoplasti
yapilanlarin ise tamami endiseli idi. Bu oran ¢ocuklarinin
infertil olacaginin bilinmesine baglanabilir. Bununla birlikte
uygun medikal ve cerrahi tedavi ile normal cinsel yasam
ve fertilizasyon saglanabilecek olan 46 XX-CGK
hastalarinda da endise orani %63 idi. Bunun sebebi ise
bilgi eksikligi ve sosyal kaygilar olabilir. Bu nedenle
aileler, tedavinin her asamasinda bilgilendiriimeli,
akillarindaki tim sorular cevaplanmali, benzer tanidaki
ailelerle  ve ilgili derneklerle temasa gecmeleri
saglanmalidir.

Sonug

Sikliklar genetik gecisli hastaliklar oldugundan CGK
hastalarinda akraba evliligi ve aile dykusi sorgulanmali
ve bu ailelere genetik danismanlik ©nerilmelidir. Bu
sayede CGK'larinin yani sira genetik kokenli bircok
hastalik 6énlenebilir. Kuskulu genital yapil olgularda sag el
d2/d4 orani CGK tanisinda 6énemli ipuclari verebilir ancak
46 XX ve 46 XY-CGK ayriminda tani degeri yoktur.
Genotip tayiniyle beraber AMH, Testosteron ve 17-OH
progesteron degerleri bakilarak yiksek dogrulukla CGK
tanisi konabilir. Erken donemde tek asamali cerrahi ile
yuksek memnuniyet sonuclari elde edilebilir. Ancak
gecikmis olgularda cinsiyetinin yeniden belirlenmesi ve
ailenin bu durumu kabullenmesinin olduk¢a zor oldugu
gorulmistir.  Ailenin ~ bu  konuda egitiimesi ve
bilgilendirilmesi son derece énemlidir.
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