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Özet

Önbilgi/Amaç: Ambigius genitalyal› çocuklarda cin-
siyetin belirlenmesi, doktor ve aileler için halen önemli
bir so-rundur. Bu çal›flmada klini¤imizde uygulama bulan
tedavi yaklafl›m›n›n de¤erlendirilmesi amaçlanm›flt›r. 

Yöntem: 1990-1996 y›llar› aras›nda ambigius genitalya
tan›s› ile ameliyat edilen 27 hastaya ait veriler geriye
dönük olarak incelendi. 

Bulgular: Olgulardan 11’i difli psödohermafrodit, 11’i
erkek psödohermafrodit, 4’ü gerçek hermafrodit ve 1’i
mikst gonadal disgenezi tan›s› ald›. Tan› yafllar› 8 gün ile
16 y›l (ort. 3.7 y›l) aras›nda de¤iflmekteydi. Difli psödo-
hermafrodit olgulardan 8’ine sadece kliteroplasti, 2’sine
kliteroplasti+perineal vajinoplasti ve birine de kliteroplas-
ti+pull-through vajinoplasti uyguland›. Onbir erkek psö-
dohermafrodit olgunun 6’s›na bilateral orfliektomi
yap›larak k›z cinsiyeti yönünde ameliyat edildi. Bu 6
olgunun 2’sine vajinoplasti yap›ld›. Bu gruptaki 5 olgu ise
orflidopeksi ve hipospadias onar›m› ile erkek cinsiyeti
yönünde ameliyat edildi. Gerçek hermafrodit 4 olgudan
3’üne erkek, birine ise k›z cinsiyeti yönünde giriflim
uyguland›. Mikst gonadal disgenezi tan›s› alan 1 olguya
bilateral gonadektomi ve vajinoplasti yap›ld›. 

Sonuç: Ambigius genitalyal› olgularda cinsiyet de¤iflikli¤i
veya belirlenmesindeki gecikme, ciddi cinsel kimlik
bozukluklar›na neden olabilmektedir. Bu yüzden
ambigius genitalya, erken tan› ve tedavi gerektiren acil bir
problem olarak kabul edilmeli ve tedavi buna uygun plan-
lan-mal›d›r. 

Anahtar kelimeler: Ambigius genitalya, ‹nterseks

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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Girifl

K›saca cinsiyet belirsizli¤i olarak tan›mlanan ambi-
gius genitalya (AG), t›bbi aç›dan oldu¤u kadar

*”Intersex’96, An International Workshop”’ta sözlü bildiri olarak
sunulmufltur (4-6 Kas›m 1996, ‹stanbul)
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sosyal, psikolojik, yasal ve etik aç›dan da karmafl›k
bir konu olmay› sürdürmektedir.

Bir çocu¤un cinsiyeti, henüz intrauterin dönemde
iken kromozom, gonad, hormon ve enzimlerin rol
oynad›¤› bir dizi karmafl›k olay sonras›nda belirlen-
mektedir (4). Do¤umdan sonra bunlara psikolojik ve
sosyal boyutlar da eklenmekte hatta baz› toplumlar-
da bunlar daha ön plana ç›kmaktad›r.

AG’nin tan› ve tedavisindeki gecikmeler t›bbi ve
sosyal aç›dan çok ciddi problemlere neden olmakta-
d›r. Bu yönüyle AG’yi t›bbi aciller içinde de¤erlen-
dirmek do¤ru bir yaklafl›md›r.

AG’li olgular, ailenin de kat›ld›¤› bir çok farkl› sa¤-
l›k branfl›ndan kiflilerin oluflturdu¤u ekip taraf›ndan
de¤erlendirilmelidir. Bu hastal›k grubunun zaten
kendisinden kaynaklanan karmafl›k yap›s› d›fl›nda,
di¤er hastal›klara oranla daha az görülmesi ve bilgi
birikiminin fazla olmamas› nedeni ile tedavi aflama-
s›nda güçlüklerle karfl›lafl›labilmektedir. Bu makale-
de klini¤imizde AG’li olgularda izlenen cerahi teda-
vi yöntemi ortaya konmufltur.

Olgular ve Yöntem

AG tan›s› ile 1990-1996 y›llar› aras›nda klini¤imiz-
de tedavi edilen 27 hastaya ait veriler geriye dönük
olarak incelendi. Olgular difli psödohermafrodit
(DP), erkek psödohermafrodit (EP), gerçek hermaf-
rodit (GH) ve mikst gonadal disgenezi (MGD) ola-
rak s›n›fland›r›ld›. Tan›sal amaçl› olarak kan elek-
trolitleri, kan ve idrar steroid düzeyi, kromozom
analizi, pelvik ultrasonografi, retrograd genito-
gram, endoskopi, laparotomi ve gonadal biyopsi ya-
p›lan olgular, tedavi öncesi çocuk cerrah›, çocuk
endokrinolo¤u ve psikiyatrist taraf›ndan de¤erlendi-
rildi. Steroid ve cinsiyet hormonlar›n›n replasman
tedavisi çocuk endokrin servisi taraf›ndan yap›ld›.
Olgular›n tan› yafl›, ameliyat yafl›, yap›lan ameliyat,
belirlenen cinsiyet, komplikasyon ve takip süreleri
de¤erlendirildi.

Bulgular

AG nedeniyle tedavi edilen 27 olgunun tan› yafl› or-
talamas› 3.7 y›l olup (8 gün-16 yafl) 11’i difli psödo-
hermafrodit, 11’i erkek psödohermafrodit, 4’ü ger-

çek hermafrodit ve 1’i de mikst gonadal disgenezi
tan›s› ald›.

DP tan›s› alan 11 olgunun tamam› 21-hidroksilaz
eksikli¤ine ba¤l› konjenital adrenal hiperplazili has-
talar olup genetik olarak 46XX kromozom yap›s›na
sahiplerdi. Olgular›n tan›daki yafl ortalamas› 3.3 y›l
(8 gün-16 y›l) bulundu. Olgular›n 5 tanesi ailesi
taraf›ndan erkek çocuk olarak kabul edilmifllerdi.
DP grubundaki olgular›n tamam›na feminizan geni-
toplasti uyguland›. Olgulardan 8’ine sadece klitero-
plasti, 2’sine kliteroplasti+perineal vajinoplasti ve 8
yafl›ndaki bir hastaya da kliteroplasti+pull-through
vajinoplasti yap›ld›. Kliteroplasti yap›lan hastalar›n
tümünde nörovasküler demet korunarak kavernöz
cisim pubise kadar ç›kar›ld›. Pull-through vajinop-
lasti yap›lan hastan›n genitogram ve endoskopisinde
vajen, eksternal sfinkterin proksimaline aç›l›yordu.

EP olan ve kromozom yap›lar› 46XY olan 11 has-
tan›n 6’s› aileleri taraf›ndan k›z olarak kabul edil-
mifllerdi. Olgular›n tan› s›ras›ndaki yafllar› 1 ay-16
y›l (ort. 5.1 y›l) aras›nda de¤iflmekteydi. Hastalar-
dan 2’si ayn› ailedendi. EP grubundaki olgulardan
6’s› k›z, 5’i erkek cinsiyet yönünde ameliyat edildi.
K›z cinsiyeti yönünde ameliyat edilen hastalardan
4’üne bilateral orfliektomi, birer olguya ise bilateral
orfliektomi sonras› perineal vajinoplasti ve sigmoid
kolon kullan›larak kolovajinoplasti yap›ld›. Erkek
cinsiyet yönünde ameliyat edilenlere orflidopeksi ve
hipospadias onar›m› yap›ld›. Bu grupta d›fl genital
yap›s› normal bir k›z görünümünde olan bir olguya,
inguinal herni ameliyat› s›ras›nda bilateral testis tes-
bit edilmesi üzerine testiküler feminizasyon tan›s›
konularak bilateral orfliektomi ve herni onar›m›
yap›ld›. ‹ki olguda Müller kanal› art›¤› bulunarak
eksize edildi. Olgular›n birinde ise testiste kros
ektopi saptand›.

GH grubundaki hastalar›n yafl ortalamas› 1.4 y›l (7
ay-2.5 y›l) bulundu. GH tan›s› alan olgulardan 3’ü
aileleri taraf›ndan erkek; biri ise k›z olarak kabul
edilmiflti. Üç olguda bir tarafta testis, di¤er tarafta
over varken; bir olguda bir tarafta testis, di¤er taraf-
ta ovo-testis vard›. Kromozom yap›s› 2 olguda
46XY, ve birer olguda 46XX ve 46XX/XY bulun-
du. GH tan›s› alan hastalardan 3’üne histerektomi ve
tek tarafl› salpingooferektomi sonras› orflidopeksi ve
hipospadias onar›m› yap›larak erkek cinsiyet, birine
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ise tek tarafl› orfliektomi+kliteroplasti yap›larak k›z
cinsiyeti yönünde ameliyat edildi.

MGD tan›s› alan ve kromozom yap›s› 45X/46XY
olan 1.5 ayl›k bir hastada gonadlar›n bilateral olarak
disgenetik oldu¤u saptand›, disgenetik gonadlar
ç›kar›larak vajinoplasti yap›ld›.

Komplikasyon olarak kliteroplasti yap›lan bir olgu-
da hafif derecede hematom ve birinde de yara infek-
siyonu geliflti. Her iki olgu da konservatif tedavi ile
sorunsuz olarak iyileflti.

Bütün gruplardaki olgular›n ortalama takip süresi
2.4 y›l (4 ay-6.5 y›l) olarak bulundu.

Tart›flma

AG’li olguya yaklafl›mda aile ve doktorlar› kritik
kararlar beklemektedir. Belirlenecek cinsiyet ve ya-
p›lacak ameliyat›n türü d›fl›nda ameliyat›n zamanla-
mas› da önem tafl›maktad›r. Cerrahi giriflimin za-
manlamas› konusunda tam bir fikir birli¤i olmamak-
la birlikte AG’li olgulara ço¤unlukla ‘erken’ giriflim
önerilmektedir. Bu s›rada erken giriflimin psikolojik
avantajlar› ve yap›lar›n daha küçük olmas›n›n getir-
di¤i teknik güçlükler aras›nda denge kurulmal›d›r
(1). Yenido¤an döneminde yap›lan giriflimlerin koz-
metik sonuçlar›n›n geciktirilmifl ameliyatlarla k›yas-
land›¤› zaman oldukça iyi sonuçlar verdi¤i ve psiko-
lojik geliflim aç›s›ndan daha olumlu oldu¤u bildiril-
mifltir (12). Tan› konulma yafl› ve cerrahi giriflimin
giderek daha erken yap›lmas› ile komplikasyon
oranlar›n›n da azald›¤› öne sürülmüfltür (7). Tan›n›n
erken konulmas›, ileri yafllarda cinsiyet de¤iflikli¤i
olas›l›¤›n› da ortadan kald›r›r.

‹lk 3-6 ayl›k dönemin tedavi için optimal bir zaman
oldu¤u belirtilmekle birlikte, vajinan›n eksternal
sfinkterin proksimaline aç›ld›¤› olgularda vajinop-
lasti 2 yafl›ndan sonra yap›lmal›d›r (3,9). Yenido¤an
döneminde cinsiyetin kesin olarak belirlenmemesi
ve majör bir cerrahi giriflim yap›lmamas›n› ileri sü-
ren yazarlar da vard›r (2). Serimizde yenido¤an dö-
neminde tan› konulan sadece iki hasta oluflu, toplu-
mumuzun ve sa¤l›k çal›flanlar›n›n bu konuda bil-
gilendirilmesi gerekti¤ini düflündürmektedir.

Tedavi uygun yafla kadar geciktirilebilece¤i halde

tan›n›n mümkün oldu¤u kadar erken dönemde ko-
nulmas›, çocuk ve ailesini ileri dönemlerdeki olas›
sosyal ve psikolojik sorunlardan korur. Hastan›n
hastaneye geç baflvurmas›ndan kaynaklanan tan› ve
tedavideki gecikme, karfl›lafl›lan bafll›ca güçlükler-
den birisidir. Serimizdeki ortalama tan› yafl› 3.7 y›l
olup tan›daki gecikmenin, 5.1 y›l olan yafl ortalama-
s› ile özellikle EP grubunda oldu¤u dikkati çekmek-
tedir.

Yap›lacak cerrahi giriflimlerde belirlenecek cinsiyet,
tamam›yla olguya özgü olmal›d›r. Giriflim öncesi
hastan›n fizik muayene ve laboratuvar bulgular›,
multidispliner yaklafl›mla de¤erlendirilmeli ve ail-
eye konu ile ilgili ayr›nt›l› bilgi verilmelidir.

Klinik uygulamada karfl›lafl›lan bir di¤er sorun ise
t›bbi yönden uygun görülen cinsiyet tercihinin baz›
aileler taraf›ndan kabul edilmemesi, hatta bazen
tedaviyi reddedecek kadar ›srarc› olunmas›d›r. Bu
durumun, toplumun kültür yap›s› ile ilgili oldu¤u
düflünülebilir. Toplumumuzda tercihin erkek çocuk
yönünde oldu¤u bilinmektedir. Yap›lan istatistik-
lerde AG olgular›n›n % 90’›na k›z cinsiyeti yönünde
genitoplasti yap›ld›¤› görülmüfltür (1,11). Olgular›m›-
z›n % 70’ine feminizan genitoplasti uyguland›. DP
tan›s› alan 11 olgunun tamam›na ve MGD olan 1
olguya feminizan genitoplasti yap›ld›. Serimizde
GH ve EP gruplar›nda maskülinizan genitoplasti
oran›n›n fazla oldu¤u dikkati çekmektedir. Bunlar,
aileleri taraf›ndan erkek olarak kabul edilen ve
tan›s› geç konulan olgulard›r. Tan› yafl› geciktikçe
cinsiyet de¤ifliminin kabul edilme oran› azalmak-
tad›r.

Cinsiyet tayininde kromozom yap›s› tek bafl›na be-
lirleyici de¤ildir. Cerrahi aç›dan kozmetik ve fonk-
siyonel olarak kabul edilebilir düzeyde difli genital
yap› oluflturmak daha kolayd›r. Ayr›ca yap›lan bir
çal›flmada, maskülinizan genitoplasti için yap›lan
ameliyat say›s›n›n, feminizan genitoplasti için yap›-
landan yaklafl›k iki kat fazla oldu¤u bildirilmifltir (6).
Giriflimin türünü belirlerken dikkate al›nmas› gere-
ken noktalardan birisi de fertilitedir. Özellikle kon-
jenital adrenal hiperplazili hastalar, d›fl genital yap›-
lar› ne olursa olsun, kromozom yap›s›, iç genital or-
ganlar› aç›s›ndan tamamen normal ve potansiyel
olarak fertil bir difli oldu¤u için kesinlikle k›z cinsi-
yeti yönünde genitoplasti yap›lmal›d›r. Serimizdeki
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11 DP olgular›n tamam› bu flekilde tedavi edilmifltir.
GH, EP ve MGD gruplar›nda bu karar› vermek da-
ha zordur. GH’de cinsiyet belirlenmesinde iç genital
organlar, gonad›n yap›s› ve karyotipten çok d›fl ge-
nital organlar›n yap›s›na göre karar verilmesini sa-
vunan yazarlar vard›r (8).

Serimizde, kliteromegali olan olgularda glans ve nö-
rovasküler demetin korunarak korpusun rezeke edil-
di¤i türde kliteroplasti uyguland›. Spance ve Allen
(13) taraf›ndan tan›mlanan bu metod son y›llarda da-
ha çok kabul görmektedir. 1970’li y›llar›n bafl›na
kadar popüler olan klitorisin tamamen rezeke edildi-
¤i kliterektomi ifllemi ise art›k uygulanmamaktad›r.
Di¤er bir alternatif olan klitoral ‘recession’ da ise
rezeksiyon yap›lmadan klitorisin pubik ark›n arkas›-
na gizlenmesi önerilmifltir (1,10). Bu yöntem klitoral
hipertrofinin hafif oldu¤u olgularda uygulanmakla
birlikte hipertrofinin fazla oldu¤u olgularda disparo-
niye neden olabilmektedir (11,12).

Vajinan›n eksternal sfinkterin proksimalinden üre-
traya girdi¤i olgularda pull-through vajinoplasti iki
yafl›ndan itibaren yap›lmal›, vajinan›n tamamen bu-
lunmad›¤› olgularda ise neovajina oluflturmak için
adölesan döneme kadar beklenmelidir (4). Perineal
vajinoplasti ise yenido¤an döneminden itibaren
uygulanabilmektedir. Vajinan›n eksternal sfinktere
göre lokalizasyonunu belirlemenin en iyi yolu ret-
rograd genitogram ve endoskopidir (1). Serimizde
DP tan›s› alan ve vajinas› eksternal sfinkterin prok-
simaline aç›lan 8 yafl›ndaki bir olguya pull-through
vajinoplasti, EP tan›s› alan 16 yafl›ndaki bir olguya
ise sigmoid kolon kullan›larak kolovajinoplasti ya-
p›ld›. Vajinan›n bulunmad›¤› durumlarda neovajina
oluflturmak için de¤iflik yöntemler kullan›lm›flt›r
(5,14).

AG’li hastalar›n uzun dönem takipleri ile ilgili ye-
terli say›da çal›flma bulunmamaktad›r. Serimizdeki
olgular›n takibinde bir sorunla karfl›lafl›lmamakla
birlikte hiçbirinin henüz cinsel olarak aktif olmama-
s› nedeniyle fonksiyonel sonuçlar aç›s›ndan yorum

yap›lamam›flt›r.

Sonuç olarak AG’nin uygun tan› ve tedavisi için
multidisipliner yaklafl›m gerekmektedir. Olgular›
daha sonraki psikolojik ve sosyal travmalardan ko-
rumak için tan›n›n olabildi¤ince erken dönemde ko-
nulmas› ve bireye özgü giriflim tercih edilmelidir.
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