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OZET

Gonadoblastoma hemen her zaman disgenetik gonadlardan gelisen
ve nadir gorilen bir tiimordiir.

15 yaginda ve karyotipi 46 XY olan bir kiz hastada gonadektomi
materyallerinde bilateral gonadoplastoma tesbit edilmis ve Anabilim dalimi-
zin 14 senelik kayitlan icerisinde saptadigimiz tek olgu olmasi nedeniyle
kaynaklar gozden geginlerek yayinlanmugtir.

SUMMARY

Gonadoblastoma

Gonadoblastomas are very rare tumors, which are almost always
dysgenetic gonadal origin.
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Our case is a 15 year old female with 46 XY karyotype whose
gonadectomy material showed bilateral gonadoblastoma.

We reviewed 13 years annual reports of our institute and did
not find any gonadoblastoma in the files. We also reviewed literature

and published this case because of the rarity and importance of this
tumor.

GIRiS

Gonadoblastoma, germ hiicreleri, seks kord tiirevleri ve stromal hiicrele-
rin kombinasyonundan olusan nadir bir timordiir!>. Bu tiimér ilk kez 1953'de
Scully tarafindan hazirlanmistir®. Kaynaklar incelendiginde gonadoblastomalarin
hemen hemen tiimiiniin disgenetik gonadli ve Y kromozomu tagiyan kigilerde

olustugu gorilmektedir>>®, Hastalarin ogu fenotip olarak kadin karakterinde-
dir®.

Olgular genellikle primer amenore, degisen derecede virilizm ve seksiiel
gelisim bozukluklar: ile ortaya ¢ikar>. Turner sendromuna ait belirtiler bulunabi-
lir*”. Tamorler bazen palpe edilebilecek boyutlardadir, ancak genellikle kiigiik-
tiirler ve mikroskobik inceleme sonucunda farkedilirler?. % 36 oraninda bilate-
ral yerlesim gosterirler?.

Germ hiicreleri ile sertoli ve graniiloza hiicrelerine benzer seks kord tii-
revlerinden olugan timor adalar1 bu timoriin temel mikroskobik goriintiisiini
- olugturur®. Bazen lutein ya da Leydig hiicrelerine benzer stromal elemanlar bu-
lunabili’. Call-Exner cisimlerine benzer hyalin madde birikimleri ve kalsifikas-

yon siklikla goriiliir; hatta bu dejeneratif degisiklikler tiimoriin orijinal goriintii-
stinil ortadan kaldiracak derecede olabilir®38,

Baz: olgularda timor adalari sinirli iken bazilarinda germ hiicreleri daha
belirgin bir yayilma gostererek sonugta disgerminoma olusumuna yol agabilir ve
bu durumda timdr malign potansiyel kazamr. Timoral doku, disgerminoma
veya nadiren de diger bir tip germ hiicre timorii ile tamamen yer dejistirmis
olabilecegi gibi, igerisinde ya da siir bolgelerinde kiigiik gonadoblastoma odak-
lan iqlercbi]ir3'8. Bu iki tiimoriin birlikte bulunma oram % 50 olarak bildiril-
mistir*.

Gonadoblastomalar tamamen gikarilmalari halinde prognozlar iyi olan
tiimorlerdir.

OLGU

A.Y. 15 yaginda kiz iki yildir sesinde kalinlagma, viicut killarinda artma,
yiiziinde killanma ve adet gorememe sikayeti ile hastanemize bagvurmug ve ger-
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¢ek hermofroditizm 6n tanisi ile yatrlmistir. Oz ve soy gecmisi ile sistem
muayenelerinde kayda deger bir 6zellik mevcut degildir.

Jinekolojik muayenede hymen aniiler, intakt, klitoris hafif hipertrofik, va-
jina uzunlugu 6,5 cm olup rektal tuge bulgular: istemli defans nedeniyle degerlen-
dirilememistir.

Laboratuvar incelemelerinde FSH: 1,50 mIU/ml, LH: 11,00 mIU/ml, &s-
tradiol 20,00 pg/ml, testosteron (serbest): 15,00 pg/ml, DHEA SOy, 2800-00
ng/ml, androstenedion: 2,50 ng/ml, olarak olgiilmiis olup degerler erkeklerde go-
rillen normal hormon degerleri seviyesindedir. Lenfosit kan kiiltiiriinde hastanin
karyotipi 46 XY, bukkal smirde seks kromatini () olarak tespit edilmigtir.

Pelvik ultrasonografide: Vajina bitiminde, endometrial eko gostermeyen
4,5x 3,1 x 2,5 cm boyutlarinda uterus ekosu ile her iki adneksiyal bolgede sagda-
ki 4,5 cm, soldaki 2,2 cm boyutlarinda tama yakin ckojenik, kalsifikasyonlan an-
diran kitle ekosu tespit edilmigtir. Radyografi ile de her iki adneksiyal bolgede
noktasal ozellikte kalsifikasyonlar gozlenmistir.

Hastaya uygulanan cerrahi girigim sirasinda virgo valvleri ile vajene bakil-
mug, serviksin mevcut oldugu goriilmiig, histerometri ile uterus kavitesi 5,5 cm
olarak saptanmugtir. Takiben gobek alti medial insizyonla batina girildiginde, ute-
rusun normalden ufak, diizgiin, mobil ve normal yerinde oldugu, her iki tubanin
infantil oldugu gorillmistiir.

Her iki over lokalizasyonunda, solda 1x1x1,5 cm, sagda 4x3x3 c¢m boyutla-
rinda sert, kalsifiye izlenimi veren gonadlar saptanmug, bilateral gonadektomi ve
bilateral salpinjektomi yapilmistir.

BULGULAR

Patoloji Anabilim dahina gonderilen materyal iizerinde 4 cm uzunlukta,
0,4 cm cgapta tuba uterina yapisi bulunan 2,5x1,5x1 c¢m boyutlarinda sol gonad
dokusu ile iizerinde 5 cm uzunlukta ve 0,5 cm capta tuba uterina yapis: bulunan
4,6x3x2,5 cm boyutlarda sag gonad dokusu idi. Her iki gonadin dis yiizleri gri
pembe renkte olup, kesit yiizeyleri sar1 renkte, lobule goriniimde, yer yer 0,3-0,6
cm gapta sari-beyaz renkte nodiiller, yer yer ise bigaga sert gelen alanlar iger-
mekte idi.

Her iki gonaddan hazirlanan ve Hematoksilen Eozin ile boyanan kesitle-
rin histopatolojik incelemelerinde; oval ya da poligonal sekilli, iri hiperkromatik
nukleuslu, genis cozinofilik, bir kismi berrak sitoplazmali germ hiicreleri ile, bu
hiicreler gevresinde dizilmis kiigiik, hiperkromatik nukleuslu, sitoplazma sinirlar
ayird edilemeyen hiicrelerin fibroz bantlarla birbirinden ayrilmis adalar ve nodiil
yapilar: yaparak olugturduklar tiimoral dokular izlendi. Tiiméral dokuda Call-
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Resim: 1
Tiiméral dokudaki Call-Exner cisimlerine benzer hyalin
madde birikimleri ve kalsifik dejenerasyon alanlari (10x16/0,40)

Resim: 2
Tamor stromasindaki luteinize hiicreler (10x16/0,40)
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Exner cisimlerine benzer hyalin madde birikimleri ve kalsifik dejenerasyon alan-
lar tespit edildi. Stromada ise luteinize goriiniimlii hiicreler mevcuttu. Kesit-
lerde over ya da testis dokularina ait goriintiller ile disgerminomatdz geligime
rastlanmada.

Olgu, bu histopatolojik goriintilerle bilateral gonadoblastoma olarak ra-
por edildi.

TARTISMA

Disgenetik gonadlarda en sik goriilen timérler disgerminoma ve gonado-
blastomalardir®. Kaynaklarda gonadoblastomanin normal over ve testislerde,
kromozom yapist normal olan kadmnlarda hatta gebelerde dahi geligebildigi belir-
tilmekte ise de, genel olarak disgenetik gonadlardan koken alir®8, Fenotip ola-
rak kadin karakterini tasiyan hastalar 46 XY veya seks kromozom mozaisizm
(XO-XY) gosterirler>37, Seks kromatinleri genellikle negatiftir,

Baz1 gonadoblastomalarda steroid hormon iiretildigine ait deliller meveut-
tur®, Bizim olgumuzda da endokrin 6zelliklerin erkek karakterinde olmasi ve bu-
na bagh olarak sesinde kalinlagma, virilizm ve primer amenore sikayetlerinin or-
taya gtkmasi timorlerin hormonal olarak aktif oldugunu gostermektedir. Bu hor-
monun kaynag hakkinda gesitli goriisler ileri siiriilmiigtiir. Bardin ve arkadaglari
artmig androjen iiretiminden hiperplastik Leydig hiicrelerinin sorumlu oldugunu
ileri siirmiiglerdir. Mockay ve arkadaglar: ise bu hiicrelerin bulunmadig: bir va-
kada serum testosteron diizeylerinin yiiksek bulunmas: iizerine farkhlagmamig
stromanmin bu hormon iiretiminden sorumlu oldugunu belirtmislerdir®. Scully de

steroid hormonun gonadal stroma hiicrelerinde olugtuguna inanir”,

Disgenetik gonadlarda gonadoblastoma gelijme oram gesitli yaymlarda
% 16-50 arasinda degismektedir®>?, Tiimor beklentisi pubertede dnemli dlciide
artar®. Ancak 15 ayhk kiz gocugunda bildirilen bir gonadoblastoma olgusu, bu
timorlerin erken yaslarda da olusabilecegini gostermektedir. Bu nedenle potan-
siyel olarak malign ozellikler tagiyan bu tiimorlerin miimkiin oldugu kadar erken
tamnmas: gerekmekte ve 46 XY kromozom yapisina sahip oldugu saptanan
kigilerde tam sirasinda bilateral profilaktik gonadektomi yapilmas: dnerilmekte-
dir®.

Bizim olgumuzdaki gonadoblastomalar, kaynaklarla uyumlu olarak dig go-
riiniigii kadin karakterinde ve 46 XY kromozom yapisina sahip olan bir hastada
gelismis olup bilateral yerlesim gostermektedir. Tiimorlerin varlig histopatolojik
incelemeler sirasinda anlagilmugtir.

14 senelik siire igerisinde anabilim dalhmizda saptanan tek olgu olmas: bu
timoriin ne kadar nadir gorildugini vurgulamaktadir.
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