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Ozet

Onbilgi/Amag: Ambigius genitalyali ¢ocuklarda cin-
siyetin belirlenmesi, doktor ve aileler i¢in halen onemli
bir so-rundur. Bu ¢alismada klinigimizde uygulama bulan
tedavi yaklagiminin degerlendirilmesi amaglanmustir.

Yontem: 1990-1996 yillar1 arasinda ambigius genitalya
tanis1 ile ameliyat edilen 27 hastaya ait veriler geriye
doniik olarak incelendi.

Bulgular: Olgulardan 11°i disi psodohermaftrodit, 11°i
erkek psodohermafrodit, 4°ii gergek hermafrodit ve 1°i
mikst gonadal disgenezi tanisi aldi. Tani yaglar1 8 giin ile
16 y1l (ort. 3.7 yil) arasinda degismekteydi. Disi psodo-
hermafrodit olgulardan 8’ine sadece kliteroplasti, 2’sine
kliteroplasti+perineal vajinoplasti ve birine de kliteroplas-
ti+pull-through vajinoplasti uygulandi. Onbir erkek pso-
dohermafrodit olgunun 6’sina bilateral orsiektomi
yapilarak kiz cinsiyeti yoniinde ameliyat edildi. Bu 6
olgunun 2’sine vajinoplasti yapildi. Bu gruptaki 5 olgu ise
orsidopeksi ve hipospadias onarimi ile erkek cinsiyeti
yoniinde ameliyat edildi. Ger¢ek hermafrodit 4 olgudan
3’iine erkek, birine ise kiz cinsiyeti yoniinde girisim
uygulandi. Mikst gonadal disgenezi tanisi alan 1 olguya
bilateral gonadektomi ve vajinoplasti yapildi.

Sonug: Ambigius genitalyalr olgularda cinsiyet degisikligi
veya belirlenmesindeki gecikme, ciddi cinsel kimlik
bozukluklarina neden olabilmektedir. Bu yiizden
ambigius genitalya, erken tani ve tedavi gerektiren acil bir
problem olarak kabul edilmeli ve tedavi buna uygun plan-
lan-malidir.

Anahtar kelimeler: Ambigius genitalya, Interseks

Summary
Surgical management of ambiguous genitalia in children

Background/Aim: Gender assignment in children with
ambiguous genitalia is still a problem for the parents and
physician. In this study we aimed to evaluate the current
management strategy in our department.

Methods: We reviewed the outcome of 27 children with
ambiguous genitalia which had been managed surgically
in our clinics between 1990 and 1996, retrospectively.

Results: This series consists of 11 female pseudoher-
maphrodites with congenital adrenal hyperplasia, 11 male
pseudohermaphrodites, 4 true hermaphrodites and 1 child
with mixed gonadal dysgenesis. The age at diagnosis
ranged from 8 days to 16 years (mean 3.7 years). Eight
patients with female pseudohermaphroditism were man-
aged with clitoplasty alone, two with cliteroplasty and
perineal vaginoplasty, 1 with cliteroplasty and pull-
through vaginoplasty. Six of 11 cases of male pseudoher-
maphrodites were given a female sex assignment; and
underwent bilateral orchidectomy. Two of these 6 patients
required vaginoplasty. Five children were raised as males
and managed with orchidopexy and hypospadias repair.
There were 4 true hermaphrodites of whom 3 were
assigned male gender roles, one was assigned female gen-
der role. One case of mixed gonadal dysgenesis was given
female sex assignment and managed with bilateral
gonadectomy and vaginoplasty.

Conclusion: The management of the child with ambigu-
ous genitalia continues to be one of the more challenging
issues. Serious problems of gender identity result when
sex assignment is changed or delayed. Sexual ambiguity,
therefore, should be considered an urgent social problem
that demands early evaluation and surgical treatment.
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Giris

Kisaca cinsiyet belirsizligi olarak tanimlanan ambi-
gius genitalya (AG), tibbi acidan oldugu kadar
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sosyal, psikolojik, yasal ve etik acidan da karmagik
bir konu olmayi siirdiirmektedir.

Bir cocugun cinsiyeti, heniiz intrauterin donemde
iken kromozom, gonad, hormon ve enzimlerin rol
oynadigt bir dizi karmagik olay sonrasinda belirlen-
mektedir 4. Dogumdan sonra bunlara psikolojik ve
sosyal boyutlar da eklenmekte hatta bazi toplumlar-
da bunlar daha 6n plana ¢ikmaktadir.

AG’nin tanm1 ve tedavisindeki gecikmeler tibbi ve
sosyal acidan c¢ok ciddi problemlere neden olmakta-
dir. Bu yoniiyle AG’yi tibbi aciller icinde degerlen-
dirmek dogru bir yaklagimdir.

AG’li olgular, ailenin de katildig1 bir ¢ok farkli sag-
lik brangindan kisilerin olusturdugu ekip tarafindan
degerlendirilmelidir. Bu hastalik grubunun zaten
kendisinden kaynaklanan karmagik yapist disinda,
diger hastaliklara oranla daha az goriilmesi ve bilgi
birikiminin fazla olmamasi nedeni ile tedavi asama-
sinda giicliiklerle karsilasilabilmektedir. Bu makale-
de klinigimizde AG’li olgularda izlenen cerahi teda-
vi yontemi ortaya konmustur.

Olgular ve Yontem

AG tanist ile 1990-1996 yillari arasinda klinigimiz-
de tedavi edilen 27 hastaya ait veriler geriye doniik
olarak incelendi. Olgular disi psédohermafrodit
(DP), erkek psodohermafrodit (EP), gercek hermaft-
rodit (GH) ve mikst gonadal disgenezi (MGD) ola-
rak siniflandirildi. Tanisal amacli olarak kan elek-
trolitleri, kan ve idrar steroid diizeyi, kromozom
analizi, pelvik ultrasonografi, retrograd genito-
gram, endoskopi, laparotomi ve gonadal biyopsi ya-
pilan olgular, tedavi dncesi ¢ocuk cerrahi, ¢ocuk
endokrinologu ve psikiyatrist tarafindan degerlendi-
rildi. Steroid ve cinsiyet hormonlarinin replasman
tedavisi ¢ocuk endokrin servisi tarafindan yapildi.
Olgularin tan1 yagsi, ameliyat yagsi, yapilan ameliyat,
belirlenen cinsiyet, komplikasyon ve takip siireleri
degerlendirildi.

Bulgular
AG nedeniyle tedavi edilen 27 olgunun tan1 yasi or-

talamasi 3.7 yil olup (8 giin-16 yas) 11’1 disi psédo-
hermafrodit, 11’1 erkek psodohermafrodit, 4’li ger-

cek hermafrodit ve 1’i de mikst gonadal disgenezi
tanis1 ald1.

DP tanist alan 11 olgunun tamami 21-hidroksilaz
eksikligine bagli konjenital adrenal hiperplazili has-
talar olup genetik olarak 46XX kromozom yapisina
sahiplerdi. Olgularin tanidaki yas ortalamasi 3.3 yil
(8 giin-16 yil) bulundu. Olgularin 5 tanesi ailesi
tarafindan erkek ¢ocuk olarak kabul edilmislerdi.
DP grubundaki olgularin tamamia feminizan geni-
toplasti uygulandi. Olgulardan 8’ine sadece klitero-
plasti, 2’sine kliteroplasti+perineal vajinoplasti ve 8
yasindaki bir hastaya da kliteroplasti+pull-through
vajinoplasti yapildi. Kliteroplasti yapilan hastalarin
tiimiinde norovaskiiler demet korunarak kavernoz
cisim pubise kadar ¢ikarildi. Pull-through vajinop-
lasti yapilan hastanin genitogram ve endoskopisinde
vajen, eksternal sfinkterin proksimaline aciliyordu.

EP olan ve kromozom yapilar1 46XY olan 11 has-
tanin 6’s1 aileleri tarafindan kiz olarak kabul edil-
miglerdi. Olgularin tani sirasindaki yaglari 1 ay-16
yil (ort. 5.1 yil) arasinda degismekteydi. Hastalar-
dan 2’si aym ailedendi. EP grubundaki olgulardan
6’s1 kiz, 5’1 erkek cinsiyet yoniinde ameliyat edildi.
Kiz cinsiyeti yoniinde ameliyat edilen hastalardan
4’iine bilateral orsiektomi, birer olguya ise bilateral
orsiektomi sonrasi perineal vajinoplasti ve sigmoid
kolon kullanilarak kolovajinoplasti yapildi. Erkek
cinsiyet yoniinde ameliyat edilenlere orsidopeksi ve
hipospadias onarimi yapildi. Bu grupta dig genital
yapist normal bir kiz goriiniimiinde olan bir olguya,
inguinal herni ameliyat: sirasinda bilateral testis tes-
bit edilmesi iizerine testikiiler feminizasyon tanisi
konularak bilateral orsiektomi ve herni onarimi
yapildi. Iki olguda Miiller kanali artig1 bulunarak
eksize edildi. Olgularin birinde ise testiste kros
ektopi saptandi.

GH grubundaki hastalarin yag ortalamasi 1.4 yil (7
ay-2.5 yil) bulundu. GH tanist alan olgulardan 3’ii
aileleri tarafindan erkek; biri ise kiz olarak kabul
edilmisti. U¢ olguda bir tarafta testis, diger tarafta
over varken; bir olguda bir tarafta testis, diger taraf-
ta ovo-testis vardi. Kromozom yapis1t 2 olguda
46XY, ve birer olguda 46XX ve 46XX/XY bulun-
du. GH tanisi1 alan hastalardan 3’iine histerektomi ve
tek tarafli salpingooferektomi sonrasi orsidopeksi ve
hipospadias onarimi yapilarak erkek cinsiyet, birine
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ise tek tarafli orsiektomi+kliteroplasti yapilarak kiz
cinsiyeti yoniinde ameliyat edildi.

MGD tanisi alan ve kromozom yapisi 45X/46XY
olan 1.5 aylik bir hastada gonadlarin bilateral olarak
disgenetik oldugu saptandi, disgenetik gonadlar
c¢ikarilarak vajinoplasti yapildi.

Komplikasyon olarak kliteroplasti yapilan bir olgu-
da hafif derecede hematom ve birinde de yara infek-
siyonu gelisti. Her iki olgu da konservatif tedavi ile
sorunsuz olarak iyilesti.

Biitiin gruplardaki olgularin ortalama takip siiresi
2.4 y1l (4 ay-6.5 y1l) olarak bulundu.

Tartisma

AG’li olguya yaklagimda aile ve doktorlart kritik
kararlar beklemektedir. Belirlenecek cinsiyet ve ya-
pilacak ameliyatin tiirii disinda ameliyatin zamanla-
mast da 6nem tasimaktadir. Cerrahi girisimin za-
manlamasi konusunda tam bir fikir birligi olmamak-
la birlikte AG’li olgulara ¢cogunlukla ‘erken’ girigim
onerilmektedir. Bu sirada erken girisimin psikolojik
avantajlar1 ve yapilarin daha kiiciik olmasimin getir-
digi teknik giicliikler arasinda denge kurulmalidir
(. Yenidogan déneminde yapilan girisimlerin koz-
metik sonuglariin geciktirilmis ameliyatlarla kiyas-
landig1 zaman oldukga iyi sonuglar verdigi ve psiko-
lojik gelisim ag¢isindan daha olumlu oldugu bildiril-
mistir 12), Tan1 konulma yag1 ve cerrahi girigimin
giderek daha erken yapilmasi ile komplikasyon
oranlarinm da azaldi§1 6ne siiriilmiistiir (7). Tanmnin
erken konulmasi, ileri yaglarda cinsiyet degisikligi
olasiligini da ortadan kaldurir.

flk 3-6 aylik donemin tedavi igin optimal bir zaman
oldugu belirtilmekle birlikte, vajinanin eksternal
sfinkterin proksimaline ag¢ildig1 olgularda vajinop-
lasti 2 yasindan sonra yapilmalidir 3-9). Yenidogan
doneminde cinsiyetin kesin olarak belirlenmemesi
ve major bir cerrahi girisim yapilmamasini ileri sii-
ren yazarlar da vardir @), Serimizde yenidogan do-
neminde tani konulan sadece iki hasta olusu, toplu-
mumuzun ve saglik ¢alisanlarinin bu konuda bil-
gilendirilmesi gerektigini diisiindiirmektedir.

Tedavi uygun yasa kadar geciktirilebilecegi halde
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taninin miimkiin oldugu kadar erken donemde ko-
nulmasi, cocuk ve ailesini ileri donemlerdeki olasi
sosyal ve psikolojik sorunlardan korur. Hastanin
hastaneye ge¢ bagvurmasindan kaynaklanan tani ve
tedavideki gecikme, karsilagilan baglica giicliikler-
den birisidir. Serimizdeki ortalama tan1 yas1 3.7 yil
olup tanidaki gecikmenin, 5.1 yil olan yas ortalama-
st ile dzellikle EP grubunda oldugu dikkati ¢ekmek-
tedir.

Yapilacak cerrahi girisimlerde belirlenecek cinsiyet,
tamamiyla olguya 6zgii olmalidir. Girisim 6ncesi
hastanin fizik muayene ve laboratuvar bulgulari,
multidispliner yaklagimla degerlendirilmeli ve ail-
eye konu ile ilgili ayrintili bilgi verilmelidir.

Klinik uygulamada karsilagilan bir diger sorun ise
tibbi yonden uygun gériilen cinsiyet tercihinin bazi
aileler tarafindan kabul edilmemesi, hatta bazen
tedaviyi reddedecek kadar 1srarci olunmasidir. Bu
durumun, toplumun Kkiiltiir yapisi ile ilgili oldugu
diisiiniilebilir. Toplumumuzda tercihin erkek ¢ocuk
yoniinde oldugu bilinmektedir. Yapilan istatistik-
lerde AG olgularmin % 90’ma kiz cinsiyeti yoniinde
genitoplasti yapildig1 goriilmiistiir (11D, Olgularimi-
zim % 70’ine feminizan genitoplasti uygulandi. DP
tanis1 alan 11 olgunun tamamima ve MGD olan 1
olguya feminizan genitoplasti yapildi. Serimizde
GH ve EP gruplarinda maskiilinizan genitoplasti
oraninin fazla oldugu dikkati ¢cekmektedir. Bunlar,
aileleri tarafindan erkek olarak kabul edilen ve
tanist ge¢ konulan olgulardir. Tan1 yas1 geciktikce
cinsiyet degisiminin kabul edilme orani azalmak-
tadir.

Cinsiyet tayininde kromozom yapisi tek basina be-
lirleyici degildir. Cerrahi agidan kozmetik ve fonk-
siyonel olarak kabul edilebilir diizeyde disi genital
yap1 olusturmak daha kolaydir. Ayrica yapilan bir
caligmada, maskiilinizan genitoplasti i¢in yapilan
ameliyat sayisinin, feminizan genitoplasti icin yapi-
landan yaklagik iki kat fazla oldugu bildirilmistir (©),
Girigimin tiiriinii belirlerken dikkate alinmas1 gere-
ken noktalardan birisi de fertilitedir. Ozellikle kon-
jenital adrenal hiperplazili hastalar, dig genital yapi-
lar1 ne olursa olsun, kromozom yapisi, i¢ genital or-
ganlar1 agisindan tamamen normal ve potansiyel
olarak fertil bir disi oldugu icin kesinlikle kiz cinsi-
yeti yoniinde genitoplasti yapilmalidir. Serimizdeki
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11 DP olgularin tamami bu sekilde tedavi edilmistir.
GH, EP ve MGD gruplarinda bu karart vermek da-
ha zordur. GH’de cinsiyet belirlenmesinde i¢ genital
organlar, gonadin yapisi ve karyotipten cok dig ge-
nital organlarin yapisina gore karar verilmesini sa-
vunan yazarlar vardir ®),

Serimizde, kliteromegali olan olgularda glans ve no-
rovaskiiler demetin korunarak korpusun rezeke edil-
digi tiirde kliteroplasti uygulandi. Spance ve Allen
(13) tarafindan tanimlanan bu metod son yillarda da-
ha cok kabul gormektedir. 1970’11 yillarin basina
kadar popiiler olan klitorisin tamamen rezeke edildi-
&i kliterektomi islemi ise artik uygulanmamaktadir.
Diger bir alternatif olan klitoral ‘recession’ da ise
rezeksiyon yapilmadan klitorisin pubik arkin arkasi-
na gizlenmesi onerilmistir (1.10), Bu yontem klitoral
hipertrofinin hafif oldugu olgularda uygulanmakla
birlikte hipertrofinin fazla oldugu olgularda disparo-
niye neden olabilmektedir (11:12),

Vajinanin eksternal sfinkterin proksimalinden iire-
traya girdigi olgularda pull-through vajinoplasti iki
yagindan itibaren yapilmali, vajinanin tamamen bu-
lunmadi81 olgularda ise neovajina olusturmak i¢in
adolesan doneme kadar beklenmelidir (). Perineal
vajinoplasti ise yenidogan doneminden itibaren
uygulanabilmektedir. Vajinanin eksternal sfinktere
gore lokalizasyonunu belirlemenin en iyi yolu ret-
rograd genitogram ve endoskopidir (1. Serimizde
DP tanis1 alan ve vajinast eksternal sfinkterin prok-
simaline agilan 8 yasindaki bir olguya pull-through
vajinoplasti, EP tanis1 alan 16 yasindaki bir olguya
ise sigmoid kolon kullanilarak kolovajinoplasti ya-
pidi. Vajinanin bulunmadigi durumlarda neovajina

olusturmak i¢in degisik yontemler kullanilmistir
(5,14)

AG’li hastalarin uzun donem takipleri ile ilgili ye-
terli sayida galisma bulunmamaktadir. Serimizdeki
olgularin takibinde bir sorunla karsilasilmamakla
birlikte hi¢birinin heniiz cinsel olarak aktif olmama-
st nedeniyle fonksiyonel sonuglar agisindan yorum

yapilamamugtir.

Sonug olarak AG’nin uygun tani ve tedavisi icin
multidisipliner yaklagim gerekmektedir. Olgular1
daha sonraki psikolojik ve sosyal travmalardan ko-
rumak i¢in tanmnin olabildigince erken donemde ko-
nulmasi ve bireye 6zgii girisim tercih edilmelidir.
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