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Dr. Zekai Tahir Burak Kadın Hastanesi'nde 1980-1987 yıllan arasında 9 
testikiller feminizasyon olgusu saptanmıştır. Bunlann koryotip tayinleri, homıon 
profilleri ve laparoskopik fetkikieri yapılmıştır. Kesin tanıdan sonra testis ekstirpas­
yonlan yapılıp homıon 1Y!plasman tedavisine alınmışlardır. 

S UM MARY 
Nlne Cases of Testicolar Femlnization Which are Diagnosed 

and Treated lo Our ltospltal 

In Dr. Zekai Tahir Burak Women's Hospital in the period of 1980-1987 
nine patients with testicu/ar feminization a1l! deseribed and undergone a serial in-
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vestiegations including karyotype detenninations, honnon profi/es and lap~scopic 
examinations. Once the diagnosis is established gonadectomy and honnon replace­
ment therapy is perfonned. 

Androjen metabolizmasındaki aktivite defektine ba~ .olarak oluşan an­
drojen insensitivite sendromlarının en önemlisi testiküler feminizasyondur. Testi: 
killer Ceminizasyon male pseudohermafroditizmin en sık görü1en formu olup yenı 
do~anların 1/50.000'de, tüm primer amenore olgularının ise % 10'unda gözleöir1

• 

Testiküler Ceminizasyon ilk kez 1817'de Steglehner tarafından bildirilmiş, daha 
sonra Marris tarafından ayrıntılı şekilde tarif edilmiştir2• Bu bozuklu~ tfans­
misyonu androjenin intrasellü1er reseptöründen sorumlu x-linked resesif bir gen 
ile olur1.3. 

Normal seksüel farklılaşma fetal testisten salgılanan Müllerien lnhibiting 
Faktör ve androjen hormonu "ile meydana gelir. Testosteronun androjeDik etkisi 
ile Wolffian kanal, epididimis, vasa deferens ve seminal veziküllere dönjişür. Ari­
cak testosteron Müllerien kanalda regresyona neden olmaz; bu -işlemi Müllerien 
Inhibiting Faktör sa@ar1·2• .' 

Testiküler feminizasyonlu olgularda defekt, ya sitoplazmik androjen re­
septör proteinindedir ya da androjen aktivitesi için gerekli olan postreseptör me­
kanizmadadır. Yani serbest testosteron hedef hücrelere girerek burada reseptör 
proteinine ba@anabilen dihidrotestosterona dönüşür. Bu kompleks, hedef hücre-. 
nin nükleusuna girerek kromatinle ba@anıp transkripsiyonu başlatır. Messenger 
RNA sentezi oluşur; bunu takiben polysomlar ile birlikte hücrede androjenik et­
kileri yapacak proteinleri meydana getirirler. Bu basamakların herhangi bir se­
viyesindeki blokaj, androjen insensitivitesine veya androjen reseptör anomalisine 
ba@ı olarak gelişecek rezistansa yol açar4.5·6·7·8• · 

Testiküler feminizasyonlu olgularda seksüel farklılaşma için androjene ge­
rek duyulan seviyelerde insensitivite nedeniyle prosedür tamamlanamaz. Bu yüz­
den Wolfian kanala ait androj en indüksiyonu meydana gelmez. ,Ancak Müllerial! 
İnhibiting Faktör mevcuttur ve olguda Müllerian gelişme önlenir. İç genital or­
ganlar mevcut de~dir3·7·8• 

MATERYAL VE METOD 

Dr. Zekai Tahir Burak Kadın Hastanesi'nde 1980-1987 yıllan arasmda 
pri!"er amen~re ve ~enital anomal} nedeni ile takip edilen ~astalara, genel anes-
tezı altında, diagnostik laparoskopı uygulandı. Testiküler Ceminizasyon tesbit edi- ", 
len 9 olguda karyotip tayin~ hormon profi~ laparoskopi altında gonad biyopsisi 
yapıldı. Androjen insensitivitesinin komplet ve inkomplet forrolanna ait ayırımın 
yapılabilmesi için hastalardaki sekonder seks karakterleri ve hormon profılleri 
incelendi. Testiküler Ceminizasyon saptanan 9 hastamızda tedavi olarak bilateral 
gonadektomi ve hormon replasmanı uygulandı. 
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OLGULAR VE SONUÇLAR 

Dr. Zekai Tahir Burak Kadm Hastanesi'nde 1980-1987 yılları arasında 
primer amenore ve genital anomali nedeniyle de~erlendirilen ve laparoskopi uy­
gulanan hastalarımızdan 9 olguda testiküler Ceminizasyon tesbit ettik. Hastaları­
mmn yaşları, şikayetler~ fızik ve pelvik muayene bulguları Tablo: l'de gösteril­
miştir. 

Tablo: 1- TestikOiar Femlnlzasyon Olgularımızda Yaş DaQılımı, 
Şlkayetler, Fizik ve Pelvlk Muayene Bulguları 

Olgu Yaş Şikayet Fizik Muayene Pelvik Muayene 

ı 17 Adet görememe VirilizaS)'Ofl yok EGO: Noınnal görünümde 
Meme gelişimi normal Vajen kör bir kanal 

Rektal Tuşede gcnital organlar 
tesbit olunmadı. 

2 20 Adet görememe Virilizasyon yok EGO: Nonnal görün ümde 
Meme gelişimi normal Vajen: 4 cm. serviks gözlend i. 

Iç genital organlar saptanmadı . 
3 18 Adet görememe Virilizasyon yok EGO: Nonnal görünümde 

Meme uçlan nonnalden Vajen: S cm, rckta l tuşe : Iç gcni-
küçük, gelifimi normal tal organlar tesbit edilemedi. 

4 17 Adet görememe Virilizasyon yok EGO: Nonnal görünümde 
Meme uçlan içe dönük. Vajen: S cm, rektal tuşe: Iç geni-
Bir yıl önce ingüinal tal organlar tesbit edilemed i. 
hemi operasyonu 

s 18 Adet görememe VirilizaS)'Ofl yok Klitoris no nnalden büyük. 
Meme uçlan normafden Vajen: 1 cm, rektal tuşe: Iç geni-
küçük. Pubis üstünde tal organlar tesbit edilmedi. 
sagda lxl cm, solda 
2ıı2 cm kitle 

, 6 19 Adet görememe VirilizaS)'Ofl yok EGO: Nonnal görünümde 
Meme gelişimi normal Vajen: 6 cm, rcktal tuşe: le; geni-

tal organlar tesbit edilemed i. 
7 18 Adet görememe Virilizasyon yok EGO: Nonnal görünümde 

Pubis üstünde solda Vajen kör bir kanal, Rektal tuşe: 

ingiiinal kanala ililebilir Iç genital organlar tc.~bit edile-
2ıı2 cm ebadında kitle med i. 

8 19 Adet görememe Virilizasyon yok EGO: Nonnal görünümde 
Meme gelişimi normal Vajen kör bir kanal, rcktal tuşe: 

Iç genital organlar tesbit edile-
med i. 

9 21 Adet görememe Virilizasyon yok EGO: Nonnal görünümde 
Meme gelişimi normal Iç genital organlar rektal tuşede 

tesbit olunamadı . 
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Testiküler feminiıasyonlu hastalanmızdaki laparoskopik bulgular, hormon 
profilleri ve biyopsi sonuçlan ve karyotip tayinleri Tablo: n, m ve IV'te görül­
mektedir. 

Tablo: ll - TestlkOier Femlnlzasyonlu Olgulanmızda 
Laparoskopik Bulgular 

Olgu 

ı 

2 

3 

4 

s 

1 
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Laparoskopi Bulgusu Olgu Laparoskopi Bulgusu 

Uterus, tüpler, OYerler yok 6 · Utenıs, tüpler, OYerler yok 
Sal \'e solda ingüinal kanala uzanan 
3ıı2x2 cm'lik dokular I'De\ICUt. 
Sal gooaddan biyopsi alındı. 

Uterus, tüpler, OYerler yok. 7 
Salda ingüinal kanal içinde solda 
ingüinal kanala uzanan 3x3x2 cm 
ebatJannda gooadal dokular görüldü. 
Uterus, tüpler, OYerler yok. 8 
Her iki tarafta testis olması 
muhtemel olUfilmlar gözlendi. 
Uterus, tüpler, OYerler yok. 9 
Sagda ingüinal bınala uzanan 
testis olması muhtemel doku. 
Solda bir şey gözlenmedi. 
Uterus, tüpler, OYerler yok. 
Herhangi bir oluşum gözlenmedi. 

Salda \'e solda ingüinal bınallara 
uzanan 3x3x2 cm ebatlannda testis 
olması muhtemel oluşumlar tneYCUl 
Utenıs, tüpler, OYerter yok. 
lngüinal kanallann giritinde testise 
benzeyen oluşumlar mevcut 

Uterus, tüpler, OYerler yok. 
Her iki tarafta testis olması mubte· 
mel oluşumlar gözlendi. 
Utenıs, tüpler, OYerteryot. 
Her iki tarafta testis olması 
muhtemel oluşumlar gözlendi. 

Tablo: Ili -TestlkOier Femlnlzasyon Olgulanmızda 
Hormon Profilleri 

Olgu Hormon Profıli Olgu Hormon Profıli 
ı Eı:43pgfml -6-

Eı: 39 pgfml 
Test: 249 ngfdl Test 970 ngfdl 
PSH: S,2 IU!L FSH: 7 .S IU!L 
UI: 29IU/L ut: 28 IU/L 

2 Eı: 40 pgfml 7 Eı: 25 pgfml 
Test: ı49 ngtdl Test: 36 pg/L 
PSH: 3,7 lU IL PSH: 13IU!L 
UI:3ı IU!L LH: 26 IU!L 

3 Eı: 28pgfml 8 Eı: 4ı pg/ml 
Test: ıs ng/L Test 848 ngfdl 
PSH: ı2IU!L PSH: 7 IU/L 
UI: 25,1 IU!L LH: ı4 IU/L 4 Eı: 25 pgfml 9 Eı: 28 mgfml 
Test: 669 ngfdl Test S3S ng/1 
PSH: 321U!L PSH: 10,9 IU/L 
UI: 34,2 IU/L LH: 2,9 IU/L s Eı: ıs pgtmt 
Test: 2,3 pg/1 
PSH: 10,7 IU!L 
UI: 34 IU!L 



Tablo: IV- TestlkOier Femlnlzasyon Olgularımızda Patolojik 
Muayene Sonuçlan 

Olgu Patoloji Karyotip Olgu Patoloji Karyotip 

ı Testis dokusu 46XY 6 Testis dokusu 46XY 
Mewnefrik kist 46XY 

2 lmmatür testis 46XY 7 İmmatür testis 46XY 
dokusu · 

3 lmmatür testis 46XY 8 lmmatür testis 46XY 
4 lmmııtür testiı; 46 XY 9 fmmatür testis 46XY 
s Testis dokusu 46XY 

Hastalanmız seksüel gelişmeleri tamamlandıktan sonra müracaat ettikle­
rinden, testis ekstirpasyonu yapılmış ve hormon replasmanı tedavisine alın­
mışlardır. Olgulanmızın 5'i evli, 4'ü. bekard.ı. Bekar olanlarda vajen derinli~ öl­
çüldü ve 5 cm civarında oldu~ görüldü. Evli olanların birinde vajen derinli~ sa­
dece 1 cm oldu~dan vajen plas~ yapıldı. Di~er dördünün ise vajen derinli~ 5-
6 cm ve elastik _yapıda old~ndan hastaların coitus yönünden bir şikayetleri. 
yoktu. Dolayısıyla herhangi bir müdahalede bulunulmadı. Bizim hastalarımızda 
tesbit olunan semptomatoloji Tablo: V'de topluca birarada özetlenmiştir. 

Tablo: V - Testiküler Femlnlzasyon Olgulanmızda 
Semptomatolojl 

1. Normal kadın habitusu ve fenotipi vardır. 
2. Primer amenon: ile uterus yoklugu saptandı. . 
3. Vajen kör bir kanal halindedir, labium minuslar tam gelişmemiştir. 
4. Kaıyotip 46 XY'dir. 
S. Normal gelişim gözlenir. 
6. Seksüel iıllanma yoktur veya azdır. 
7. G~ler gelişmiş, !Jleme uçlan küçük. areolalan &Cjlk n:nklidir. 
8. % 10 olguda ingüinal bemi gözlendi. 
9. Ubido genellikle !ri gelişmiştir. 

10. Kan testosteron duzeyleri normal erkek de~rlerinde veya hafif 
yüksek bulundu. 

TARTIŞMA 

Testiküler feminizasyonlu bir hasta, male pseudohermafrodittir. Pseudo­
herm.afrodit deyimi ile genital organların, bireyin seksüel gonadlarının tersine bir 
yapıda olduklan kastedilmektedir. Testiküler feminizasyonda birey, habitus ve 
fenotip olarak kadın; genetik ve gonadal olarak erkektir, testisleri vardır ve kar­
yotip tayinleri 46 XY sonucunu verir. 

Woodruff, Speroff ve Harper ile Row'un belirttiklerine göre: Klinik göz­
lernde ilk şikayet adet görmeme ve derin olmayan vajendir. Sadece fırogenital si­
nus gelişimini içeren vajen, kör bir kanal şeklinde sonlanmaktad.ır. Vajen derin­
li~ normalden,kısad.ır, labium minuslar tam gelişmemiş olabilir. Uterus olmadı~ 
için primer amenore söz konusudur. Tüpler yoktur, ya da rudimanter kalmış 
olanlar fibromüsküler doku ve yüzeyel bir ince epitel tabakası halindedir 1·3·9. Bi­
zim grubumuzu oluşturan tüm olgularda karyotip tayinleri 46 XY olarak bulun-
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du. Laparoskopik değerlendirmede uter~ tüpler v_e overterin ~ul~~~ 
saptandı. Vajen tüm hastalarımızda kör bır kanal halinde olup, VaJen derinliklen 
1-5 cm arasında değişiklik göstermekte idi. 

Yine Woodruff, Coulan ve ark. ve Griffın ve arkadaşlan yazdıklan maka· 
telerde testiküler feminizasyonlu bireylerin kız kardeşlerinin 113 oranında XY ol· 
ma şansının bulunduğunu, bireyin kız kardeşinin kız çocu~un 116 oranında XY 
olma durumunun varlığını, 1/3 hastada anamnezde aile faktörünün Jôzlenmediği· 
ni, bunların yeni oluşan mutasyonlar olduğunu belirtmektedirleı:.ı.4 • Bizim hasta 
grubumuzcia iki olgu kardeş idi. Bunun dışında diğer olgularda ailesel bir özellik 
saptayamadık. 

Testiküler feminizasyoo sendromu komplet ve iokomplet olmak üzere 
ikiye ayrılır. Komplet testiküler feminizasyonda androjenleme karşı tam bir rezis 
tans vardır. Bu nedenle pubertede virilizasyoo gözlenmez. Aksiller ve pubik kıl· 
laruna yoktur veya azdır. İnkomplet formda defektin androjeo aktivasyonundaki 
bozukluk ile mi, yoksa androjen yapımındaki 17-B hydroxy-steroid dehidrogenaz 
eksikliği dolayısıyla mı oluştuğu kesin olarak belli değildir. Olgularda kısmi an· 
drojeo etkisi gözlenebilir. Şahısta klitoral büyüme hatta phallus tesbit edilebilir. · 
Pubertede bir kısım aksiller ve pubik kıllaoma meydana gelir3. Genetik bazda bu 
defekt x-linked resesif veya otozornal resesif bir geçiş gösterir. x-linked resesif 
geçiş gösterenlerde virilizasyon yokluğundan komplet maskülinizasyona kadar 
dağılan bir spektrum vardır. Spektrumun başındakilerde dişi habitusa rağmen 
komplet testiküler feminizasyooun aksine parsiyel Wolfian kanal geli.şiıni mev· 
cuttur. Pubik ve aksiller kıllaoma olabilir. Daha ileri formlarda maskillin yapı be· 
lirginleşir, küçük phallus, jinekomasti görülür. Spektrumun soouna do~u Rei· 
fenstein Sendromu yer alır. Perineoskrotal hipospadias ve skrotal foldlarda in· 
komplet füzyon vardır. Jinekomasti pubertede oluşur. Erkek görünümünü sa~· 
~ayacak seviyede virilizasyon vardır. Spektrum sonundakilerde fenatip erkektir. 
I~ ve dış genital organ gelişimi normaldir. Ancak jinekomasti ve sterilite gözle·. 
oır. 

~tozom~ re~esif grupta 5- a redüktaz eksikliği pseudovaginal perineos· 
krot~ı. ~pos~adıas ile karakterizedir. Doğum esnasında kız çocuk olarak de~er· 
lendirilir. x-lmked geçiş gösterenlerden farklı olarak pubertede jinekomasti mey· 
~ana gelmez, bu dönemde belirgin bir maskülinizasyon ortaya çıkar. Ürogenital 
sınus ve ürogenital kıvrımda 5- a redüktaz eksikliği nedeniyle dihidrotestosteron 
yapımı olmaz. 

Bizim h~talarımızın hiçbirinde virilizasyon mevcut de~di, pubarş ~e 
a~renarş ~etersız olarak değerlendirildi. Bir olguda pelvik muayene klitoral bu· 
yume tesbıt olundu. 

. Testiküle~ fe~inizasyonlu hastalar doğdukları anda normal görününıde· 
~ler. ~uberte oneesrnde bir özellik farkedilmez. Zira hastalarm büyüme ve ge· 
lişmelerı de normaldir. Bizim olgularımızda yaş dağılımı 17 ila 20 yaş arasında 
olup, puberte sonrası ilk yılları kapsamaktadır. 

. _Testisi~~ kısme~ de~sende olmuşlar ise kız çocuklardaki ingüinal .he~~ 
dikkatı çekebilır. Testısler ıntraabdomioal de olabilirler. Ancak genellikle ınguı· 
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nal kanaldadırlar ve hastaların % 50'sinden fazlasında yanlışlıkla ingüinal hemi 
zannedilebilirler13·9• Üç olgumuzda testisler kısmen dessende idi. Bir olgumuzda 
ise daha önce yanlışlıkla ingüinal herni nedeni ile operasyon yapılmıştı. 

Hastalarda eunuchoidal e~ vardır. Uzun kol, büyük el ve ayak sıklıkla 
gözlenir, boy uzunl~ ortalamalardan yüksek olabilir. Östrojen aktivasyonu ne­
deniyle g~ler iyi gelişmiş olmasma r•en gerçek glandüler doku gelişimi 
anormaldir ve belirgin de~dir. Meme uçları küçük veya içe dönük, areolalar 
açık renkli görünümdedirle~. Olgularunızın üç tanesinde meme gelişimlerinin 
normal olmasma karşın, fizik muayenede meme uçlarının nonnalden küçük ve 
içe çökük oldukları saptandı. Sekonder beks karakterleri testisler tarafından kü­
çük miktarlarda üretilen biyolojik aktif östrojenler ile oluşur. Yine periferde and 
rojenlerin östrojenlere dönüşümü bu gelişmeye yardım eder13·9• Testisler pu­
berteye kadar normal testis yapısmdadır. Seminifer tubuluslar küçüktür, testis­
lerde spermatogenesis yoktur, kriptorşid yapıdadırlar, immatür germ ve Sertoli 
hücrelerini içerirler, nodüler yapıda olabilirler. GonadJardaki neoplazi insidansı 
% 10-25 gibi yüksek de~erlerde bulunınuştur3·9 • Morris'in 50 olguluk serisinde 
11 olguda malignensi, 15 olguda adenom, 10 olguda benign kist saptanmıştır.% 
52 oranmda neoplazi, % 22 oranmda malignensi insidansı bildirilmiştir10• 

Plazma testosteron düzeyleri normal veya hafif yüksek olup, erkek testos­
teron düzeylerindedir. Testosteronun plazma klirensi ve metabolizması normal­
dir. Hastalarda testosteron üretimi vardır, ancak gerek endojen ve gerekse lokal 
veya sitemik olarak androjenlere cevap vermezler. Konjenital androjen insensiti­
vitesi söz konusud~. Eı düzeyleri normal erkek düzeylerinin üstündedir. And­
rojen inhibisyonuna hipotalamo-hipofizer sistemin rezİstansı nedeniyle dolaşım­
daki LH deAerieri yüksektir. Bu artan LH testisleri stimüle ederek testosteron 
yapımınaneden olur. Gonadlar çıkartılmadan FSH degerieri normaldir. Operas­
yon sonrasında her-iki gonadotropin de kastrasyon düzeylerinde yükselir2·9• 

Tedavide: Testisler sekonder seksüel gelişim tamamlanınca yani puberte 
sonrasında çıkartılmalı ve hormon replasmanı yapılmalıdır. Her ayın 1-25. günle­
ri 1,25 mg konjuge östrojen, 16-25. günler arası ise 10 .mg medroxyprogesteron 
asetat verilir. Gonadektomi 16-18 yaşlarında yapılmalıdır. Yalnız bu sendromda 
Y. kromozomu taşıyan gonad puberteden önce çıkartılmaz. Endojen hormonlarla 
oluşacak düzenli ve normal pubertal gelişim beklenir. Hormon replasmanı ile bu 
ahenkli gelişim saglanamamaktadır. Testiküler feminizasyonun inkomplet for­
munda ise testiküler !~ılar mümkün olan en kısa süre içinde çıkartılarak virili­
zasyon önlenmetidir1 · • Biz de testis· ekstirpasyonunu sekonder seksüel gelişim 
tamamlandıktan sonra yaptık ve hastaları hormon replasman tedavisine aldık. 

Hastalara sadece çocuk doguramayacakları söylenmelidir. İnfertil olmala­
nna r•en kişilik olarak tamamen kadmdırlar9·11• 

SONUÇ 

Primer amenore ve genital anomali nedeni ile de~erlendirilen hastalarda 
fizik muayene, laparoskopik gözlem ve biyops~ karyotip tayini, hormon profili 
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yapılarak 9 olguda testiküler Ceminizasyon tanısı kondu. Testiküler feminizasy~n­
lu olgularımızın 3'ünde testisler ingüinal herni görünümünde idi. 1 olgumuza ıse 
daha önce ingüinal herni tanısı ile yanh§lıkla. operasyon yapılınıştı. Testiküler fe­
minizasyon tanısı konan hastada endojen hormontarla oluşacak düzenli ve nor­
mal pubertal geli§im beklendikten sonra gonadektomi uygulanarak geli§me riski 
yüksek olan malignensi ekarte edilmelidir. Habitus olarak kadın olduklanndan 
bu olgulara sadece çocuk do~amayacakları söylenıneli ve hormon replasman 
tedavisi yapılmalıdır. 
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