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OzET

Erkek psdohermafreditler genetik olarak 46 XY kremozomal yapiya sahiptir. Fonksiyome! testikiiler
doknlar: olmasmma ragmen bu hastalarin eksternal genital organlar imkemplet virilizasyen gésterirler. Bu
hastalar sikhkla karsimuza pnbertede primer amenore kitoromegali; lnsa ya da atretik vajina ile karsumza
cikarlar. Etyolojide androjen insensitivite sendromu ve S-o redilkiaz enzim eksildigi suclanmaktadir. Hastalar
disi cinsiyete nygun elarak biiyiitiildiigii icin cofn olguda disi cinsel kimligin siirdiiriilmesi nygun olur. Ve
pubertede sikhkla wvajinoplasti gerekir. Distal vajinal atreziler sadece perineal flap vajinoplasti ile
onanlabilirken ¢ogu erkek pstdohermafroditlerde karsilash@mmz kisa vajen ve vajinal atrvezi olgularmda bir
neovajina clusturmak cofu kez kagimilmaz olur, Ayrica neovajinapm distali perineal fieplerle olusturulur, Tki
olgu nedeniyle sigmoid vajinal rekonstriiksiyon tekmigini irdeledik,

Anahtar Kelimeler: Exkek psédehermafroditizm, sigmeid vajival rekonstritksiyon

ABSTRACT
Male psendohermaphrodits have 46, XY karyetypes genetically, External genital organs in this cases

shows incomplete virilization although they have functional te

wlar tissves. Kventnally in puberty they

present with symptoms of primary amenoreae, clitoromegaly, short or atretic vagina, Main etiological canses
are androgen insemtivity syndrome and S5.alpha reductase epzyme failure. The maivtenance of female
phenotype are appropriate becanse the have been growing up in famale gender. And they need vaginoplasty in
puberty. Distal vaginal atresia may be repaired with perineal flap vaginoplasty. Reconstinction of neovaging is
inevitable in most of the male psendohermaphrodits which have short vagina and vaginsl atresia. Farthermore

distal part of the meovagina is completed with flaps,

reconstruction in two patients.
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GIRiS

Erkek psodohermafroditler genetik olarak
46 XY kromozomal yapiya sabiptir. Fonksiyonel
testikiiler dokulars olmasina ragmen bu hastalarin
eksternal genital organlar: imkomplet virilizas-
yon gosterirler, Bu hastalar siklikla karsimiza pu-
bertede primer amenore klitoromegali, kisa ya da
atretik vajina ile cikarlar’. Etyn ojide andrrgen
insensitivite sendromu ve 5-o redikiaz enzi
eksikligi suglanmaktadi’, Ha'st"ilar disi una]wm
uygun olarak bityiitisldiligi igin ¢ogy olgnda disi
cinsel kimligin stirdiiriilmesi nygun olur. Ve pu-
bertede siklikla vajinoplasti gerekir.

Feminizan genitoplastinin iki ana unsurn
vardir: Klitoral redilksiyon ve vajinoplasti. Klito-
ral reditksiyon igin amag glandular duyunun ko-
runmast ve klitorisin tckrar konumlandirilmast-

We presemt the technigoe of sigmeid vaginal

s, sigmoid vaginal reconstyustion

dir. Klitoral reditksivonda ¢ farkls teknile kolla-
nilmaktadir: Fallugun pubis simfisi altina non-
fittivlerle  tespiti, multipl korporal
plikas; fm*la' ve subtunikal erektil doku eksizyo-

Dristal vajinal atreziler sadece perineal flap
vajinoplasti ile onardabilirken ¢ogn erkek pstdo-
hermafrodiflerde kargilagtiginuz kisa vajen ve
vajinal atrezi clgularmda bir neovajina olugtur-
mak cofu kez kagmilmaz olur, Ayrica neovaji-
nanm distali perineal fleplerle olusturulur. Vaji-
nal rekopstritksiyon igin gesitli vajinal flepler
snerilmigtir. Posterior ters U flep”, kalga flebi’,
neovaskiiler pudendal-thigh flep® ve perineal ar-
terden beslenen aksivel fiep’ buniardan birkagi-
dw. Meovajina clusturmak i¢in birgok yintem ta-
numlanmugtur."Tam kat olmayan deri grefti" ya da
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amnivon zari ile neovajina olusturulabilirken, ne
vazik ki bu olgular diizenli ve uzun siircli dilatas-
von gercktirmekte, vetersiz kapasitc ve sienoz ile
sonuglanabilmekiedir®. izole barsak scgmentini
kullanmak genellikle bu problemleri onler”.

fki olgu nedenivic sigmoid vajinal rckonst-
riksivon teknigmi irdeledik.

Resim 1. Preoperatif goriniim

GEREC VE YONTEM

Olgularmuz1 12 ve 15 yaslarinda primer
amenore ve kasiklarda sislik sikayeti ile basvuran
iki kardes olusturmaktaydi. Fiziksel muayencde
meme gelisiminin olmadigy, pubik ve aksiller kil-
lanmanm minimal oldugu saptanch. Klitoromega-
li boyutunda fallus gézlendi (Resim ). Inguinal
kanalda testis oldugunu disiindiiren mobil kitle-
ler palpe edildi. Rektal incelemede utcrus palpe
edilemedi. Karyotiplerinin 46 XY oldugu rapor
edilen olgularimizin abdominal ultrasonografik
incelemelerinde Miiller kanalr orijinli yapr izle-
nemedi. 24 saatlik idrarda 17-ketosteroid dizeyi
normal olan olgularda HCG stimiilasyon testleri
fonksivoncl testis varligiu gosterdi. Bazal DHT/
T oram 39 ve 37 olarak saptandi. Yapilan psiki-
vatri konsultasyonunda olgularin disi cinsel kim-
ligi benimsedikleri ve bu sekilde biiviitiildiikleri
tespit cdildi. Aile onayr alinarak her iki olguva
vajinal rekonstriiksivon, klitoral rediiksivon, bila-
teral orsicktomi ve 15 vasindaki olguya Ostrojen
tedavisi planlandi. Ve aileye yapilacak tedaviler
sonucu dofurganlik beklentimiz olmayacagy an-
latild1.
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OPERASYON TEKNIGi

Genel anestezi altinda litotomi pozisvonun-
daki hastayva sistoskopi yapildi. Rudimenter vaji-
na ve mesanc arka duvar iliskisi gézlendi. Her iki
tircter 4.8 F kateter ile katcterize edilerek posteri-
or vezikal diseksivon esnasinda bu kateter kila-
vuzlugundan yararlanilmast planlandi. Mesanc
katelcrizasyonu sonrasi 4x4 cm boyutlarinda ters
U perineal cilt fIcbi hazirlandi. Dorsal viizii tii-
miiyle spatula edilen rudimenter vajenin apeksi-
nc kadar pecrincal flep V-Y flep tcknigindc
oldugu gibi ilerletildi (Resim 11). Bévlece yeterli
geniglikic bir introitus olusturuldu. Bu islem sou-
rast gobck alu medivan insizyon ilc batina giril-
di. Kul-de-sac {izerindeki parvetal periton rektum
tizerinden insize edilerck Denonvillicr's fastyasi-
mn posierior yiizii ile rcktum 6n yiizii arasida
bir cerraln klivaj, total sistcklomi opcrasyonunda
oldugu gibi olusturuldu. Rudimenter vajina igin-
den vajinal apeksi abdominal kaviteve dogru
yonlendirccek bir hegar buji sokuldu. Palpasyon-
la apcks konumu belirlenen vajina 2.5 ¢cm uzun-
lugunda ha¢ scklinde insize cdildi. Olusturulan
bu yildizvari agiklik ovallestirildi. Sol kolik artcr
veya siiperior hemoroidal arterden beslenen 8 ile
10 cm uzunlugunda distal sigmoid kolon scg-
menti izolc cdildi (sckil T). Segmentin hag seklin-
de insize cdilen vajen apeksine gekilerek distal
vajinaya (posterior yiizii perincal U flepten olus-
maktadir) 3/0 PDS siitiirler (vaklagik 10-12 sii-
tiir) ile anastamozc edildi. Barsak devamlilig: cl-
le gergeklestirilen kolo-kolostomi ile saglandi.
Sigmoidal neovajimanin proksimal agikligr 2 kat
iizerinden kapatildr ve pararcktal fasivava pro-
labsusu engellemck amaciyla 2/0 prolen siitiirler-
le fikse edildi (resim 117).

- G L
Reim II. Vajinal introitus tamamlannug, klitoroplasti heniiz
uygulanmanug gorimiim



ERKEK PSODOHERMAFRODITIZM OLGULARINDA VAJINAL REKONSTRUKSIYON
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Sekil L. Sigmoid kolon interpozisyonu ve vaskiiler anatomi

Resim 111. Interposizyonu tamamlanmis sigmoid neovajina
ve mezenteri

Furasin emdirilmis gaz tampon ile sarili 20
cc'lik plastik enjektor stend olarak yerlestirildi ve
perineye tespit edildi. Cul-de-sac'a bir adet 10
mm'lik aspiratif diren yerlestirildi ve abdominal
insizyon kapatild.

KLITOROPLASTI TEKNiGi

Stinnet derisi soyularak fallus iskeletize e-
dildi. Her iki korpus kavernozum tunika albugi-
neasi insize edilerek fallik porsiyondaki kaverno-
zal dokular kavernozal arter baglanarak tiimiiyle
eksize edildi. Tunika albuginea 3/0 PDS siittrler-
le kontinu olarak kapatildi. Fallus dorsal yiizde
lig suspansorium penis kesilerek serbestlestirildi.
Sadece glans agikta kalacak sekilde pubis alt
yiiziine subkoronal seviyede 3/0 prolen siitiirlerle
tespit edildi. Dorsalde serbest kalan siinnet deri-
sinin her iki yan1 V-Y plasti teknigiyle introitu-
sun sag vesol yanma ilerletilerek labium minus
olusturuldu (Resim IV). Subtunikal erektil doku

eksizyonunun giivenligini saglamak i¢in neokli-
torisin ¢evresine minivac diren yerlestirildi.

Vajinal stent 7 giin yerinde tutuldu. Minivac
diren postoperatif 48. saatte intraabdominal diren
6. giin g¢ekildi. 15 yasindaki olguya idrar retansi-
yonu nedeniyle 12 giin liriner kateter direnaji uy-
gulandi. 12 yasindaki olguda ise postoperatif 7.
giin Foley kateter direnaji sonlandirildi.

Resim FV. Genitoplastinin son hali

TARTISMA

Cilt greftleri ve fleplerle olusturulan neova-
jinalarda en sik kargilagilan problem kontraksi-
yon, nekrozis, prolapsus ve vajina i¢i killanma-
dir'®!", Ayrica bu hastalar koitus srasinda kay-
ganlagtirici gereksinimi duyarlar

Amnion zar1 ile vajinal rekonstriiksiyon ¢o-
Sunlukla distal vajinal atreziler igin kullaniimasi-
na karsm tlimiiyle neovajina yapimi i¢in uygun
bir materyal degildir®.

izole barsak segmentlerinin vajinal rekonst-
rikksiyonda kullanimi ilk kez Baldwin ve arka-
daslar: tarafindan tanimlanmistir’. Bu amagla ge-
kum, ileum ve sigmoid kolon kullanilabilir.
Cekum c¢ap olarak koidusa olduk¢a uygun boyut-
lardadir. Ayrica rekonstriiksiyon sonrasi gereken
ileokolik anastomoz géreceli olarak kolokolik
anastomozlara oranla daha az komplikasyonlu-
dur. Cekum ayrica sigmoid kolonun sahip oldugu
es zamanli patolojik faktorlerden (rnegin diverti
kiilit) uzaktir®, Ancak ¢ekumu asagi perineal fle-
be dogru indirmek giicliik gosterebilir'®.

Ince barsak segmenti vajinal rekonstriiksi-
yon igin nadiren kullanilmustir. Ancak sonuglar
¢ok basarih degildir'. Ileal neovajinada mukus
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iiretimi ¢ekal ve sigmoid kolon alternatiflerine
oranla daha fazla olacagi i¢in hijyenik kaygilar
fazla olan bastalarda sorun yaratmaktadir'®.

Sigmoid vajinann diger yéntemlere oranla
avantajlari sunlardir: Cilt greftlerinde karsilasilan
greft tutmama riski yoktur. Stent gerekimez ve
cocukluk ¢agmda uygulanabilir. Liimen gelisligi-
ni siirdiirebilmek i¢in siirekli dilatasyon ve koitus
kosulu yoktur. Cilt fleplerinde flep ve grefileriyle
vaptlan vajinal rekonstriksiyonda karsilagilan
vajinal killanma olasiiigt yoktur''. Cekal neovaji-
naya oranla ise su avantajlar sayilabilir: Koloko-
lik anastomozda iki esit liimen anastomoze edile-
cegi igin teknik olarak daha kolaydir. Anastomoz
kacagi agisindan ileokolik anastomoza kargi daha
morbid olmasina ragmen, bu sorun anastomoz
hattina omentum transpozisyonu ile en aza indiri-
lebilir. Liimen genisligi acisindan en az cekal
neovajina kadar uygundur. Koitus yéninden
travmaya direnci daha yiiksektir. Inferior mezen-
terik arter kanlanmals oldugu i¢in ¢ekuma oranla
perineye transposizyonu daha az sorunludur'”.
Biz inferior mezenterik arteri aort ¢ikisina kadar
komplikasyonsuz serbestlestirdik.

Sonug olarak kisith deneyimimize karsm
sigmoid vajinal rekonstrilksiyon genis bir yas
spektrumunda uygulanabilmesi, minimal mukus
salgisi, travma direnci ve liimen genisligi agisn-
dan tercih edilebilir bir yontemdir,
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