Gonadoblastomun Eslik Ettigi

Bir Swyer Sendromu Olgusu

A CASE OF SWYER’S SYNDROME ACCOMPANIED BY GONADOBLASTOMA
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OzZET

Amag. 46 XY genotipi, disi fenotipi, disgenetik gonadlar ve bu
gonadlarda yliksek oranda neoplazi gelisme riski ile karak-
terize Swyer sendromu olgusunun klinik seyri ve prognozu
degerlendirildi.

Calismanin Yapildigi Yer: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Kadin
Hastaliklar1 ve Dogum Anabilim Dali

Olgu Sunumu: 18 yasinda, hi¢c adet gérmeme sikayeti ile
basvuran, uzun boylu (190cm), énikoid gériiniimli, meme
gelisimi olmayan, az miktarda pubik ve aksiller killanmasi
olan disi fenotipli olgu tetkik icin yatirildi. Karyotipi 46 xy,
kan Ostradiol diizeyi 3.2 pg/ml bulundu. Diagnostik la-
paroskopide uterus ve tubalar infantil olarak gézlendi.
Ardindan laparatomi ile her iki gonad ve tubalar ¢ikarildi.
Histopatolojik tetkik sonucu disgenetik gonadlar ve solda
saf gonadoblastom olarak geldi.

Sonug: Gonodoblastom tanisi ¢ogunlukla, primer amenore ve
genital gelisim anormallikleri olan olgularin incelenmesi
esnasinda konmaktadir. Bu olgularda karyotip tayini de
yapilmasi 6nemlidir. Ozellikle Y kromozomunun pozitif
oldugu disgenetik gonad olgularinda erken profilaktik go-
nadektominin en uygun tedavi sekli oldugu kanisindayiz.

Anahtar Kelimeler: Swyer sendromu, Gonadal disgenezis,
Gonadoblastom
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SUMMARY

Objective: A case of swyer syndrome that is characterized by
46 xy genotype gonadal dysgenesis, and high incidence of
developing malignancy is considered.

Institution: Ege University Medical Faculty, Department of
Obstetrics and Gynecology

Case Report: 18 year old case complaining amenorea was in-
vestigated. She was tall (190 cm) had enucoid ap-
pearence, mild axiller and pubic hair, no telarch and phys-
ical appearance were female. Karyotype was 46 xy ,
serum estradiol level was 3.2 pg/ml . During laporoscopy,
we observed infantile uterus and adnexa. Followed by la-
parotomy, both gonads and tubes were performed.
Histopathologic results revealed dysgenetic gonads and
pure gonadoblastom on left gonad.

Conclusion: Gonadoblastom is generally diagnosed during the
examination of primary amenorea and abnormal develop-
ment of genital tract. Karyotype analysis should be per-
formed for these patients. We think that early prophylactic
gonadectomy is the best choice for the patients with dys-
genetic gonad specially when Y chromosome is positive.

Key Words: Swyer’s syndrome, Gonadal dysgenesis,
Gonadoblastoma
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Swyer sendromu 46xy karyotipi, disi fenotipi, infantil
uterus ve tubalar ile karakterize bir gonadal disgenezis
sendromudur (1,2). Saf gonadal disgenezis olarak da ad-
landirilir (3,4). Olgularin disgenetik gonadlarinda neo-
plazi gelisme olasiligi % 25-30 oranindadir ve prognoz
acisindan sendromun esas 6nemini olusturan yonuadur
(5,6). En sik gelisen neoplaziler gonadoblastom, yolk sak
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timorleri, koriokarsinom ve disgerminomdur (3,4,5,7,8).
Disgenetik gonadlarda neoplazinin gelisme yasi 6 ay ile
45 yas arasinda bildirilmis olup ortalama yas 18 yil 8 ay
olarak belirtilmigtir (6). Bu gerceklerin 1s1ginda Y kromo-
zomunun pozitif oldugu tim disgenetik gonad olgularinda
erken profilaktik gonadektomi 6nerilmektedir ( 6,7,9,10).

OLGU SUNUMU

18 yasinda, hi¢ adet gérmeme sikayeti ile basvuran
uzunboylu (190cm), Onikoid gorinumli, meme gelisimi
olmayan, az miktarda pubik ve aksiller killanmasi olan
disi fenotipli olgu (Sekil 1) tetkik amaciyla yatirildi. Ailenin
aslil endisesi ve hastanaye basvuru sebebi daha énce bir
kiz cocuklarinin ayni yaslarda karninda bir kitle sap-
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Sekil 1. Vakanin gérinimu

tandiktan sonra élmesi idi. Jinekolojik muayenede andler
intakt bir himen ve infantil dig genital organlar géruldu.
Rektal tusede uterus ve overler palpe edileme-
di.Ultrasonografik incelemede de uterus ve overler ayirt
edilemedi. Kan estradiol dlzeyi 3,2 pg/ml, karyotipi 46
XY olarak saptanan hastaya diagnostik laparoskopi
uygulandi. infantil uterus ve tubalar, 2,5x1,5x1,5 cm’lik
sol gonad ve 1,5x1x1 cm sag gonad gdzlendi. Ardindan
laparatomi ile her iki gonad ve tubalar
cikarildi.Histopatolojik tetkik sonucu disgenetik gonadlar
ve solda saf gonadoblastom olarak geldi. Hasta 6strojen
replasman tedavisi diizenlenerek taburcu edildi.

HiISTOPATOLOJi

incelemeye alinan 6rneklerde bilateral tuba
yapilarinin yanisira sag adneks boélgesinde normal testis
dokusunda gorilen duktus deferensi animsatan alanlar
g6zlendi. Sol adneks olarak incelemeye alinan
materyalde yer alan ve en biyuk gapi 2,5 cm olan yapi
solid bir kesi yuzeyine sahipti. Bu alandan yapilan
mikroskopik incelemelerde, bag dokusundan ibaret bir
stroma iginde, ¢cogu yuvarlak bazilari kordonlar bigiminde
hucre yuvalari gdzlendi (Sekil 2). Bu alanlar yakindan in-
celendiginde, hlcre yuvalarinin germ hicreleri ve seks
kord stromal hiicrelerinden ibaret oldugu belirlendi. Seks
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kord hcreleri yer yer granlloza ve sertoli hucrelerine
benzer bir gérinime sahipti. Bazi alanlarda seks kord
hicreleri ile kugatiimis hiyalin cisimler mevcuttu. Ayrica
bu alanlarda yer yer konsantrik laminasyonlar tarzinda ya
da diffiz bigcimde kalsifikasyonlara rastlandi. Tdmoral
yapinin saptanmis oldugu bu alanda belirgin bir gonad
yapisi gézlenmedi. Bu bulgular ile olgu disgenetik gonad
zemininde gelisen saf gonadoblastom olarak deger-
lendirildi.

TARTISMA

Gonadoblastom disgenetik over olgularinda en sik
gelisen neoplazmdir. Olgularin % 80 inde fenotipik
gorinum disidir ve % 90 inda karyotip incelemesinde Y
kromozomu pozitif bulunur (3). Bu neoplazinin klinik 6ne-
mi yaklasik % 50 oraninda disgerminom gelisme
olasiligidir (9). Saf gonadoblastomun higbir sekilde
metastaz yaptigi gosterilmemis ve gonadlar disi herhan-
gi bir dokuda da gonadoblastom varligi saptanmamistir
(3). Oysa disgerminom gelismesi halinde klinik seyir
tamamen degisir ve artik olgu bir malignite olgusu olarak
degerlendirilmek durumundadir (7,10).

Gonadoblastom makroskopik olarak solid, yumusak
ya da sert, dizgun yada lobdler ylzeyli, saridan griye
dek degisebilen renklerde gorilir.TUmorin boyutlar
mikroskopik dizeyden birka¢ santimetreye dek degise-
bilmektedir. 3 cm yi gectigi seyrektir (4,5). Literatirde
bildirilen en buyuk saf gonadoblastom 8 cm olarak belir-
tilmistir (3). Timordn icinde siklikla kalsifikasyon alan-
larinin olusmasi nedeniyle direkt rontgen filmlerinde
gorulmesi bazen mimkun olmaktadir (3). Bazen timaorin
icerdigi leydig hiicreleri ya da liteinize stromal hiicrelerin
testosteron Uretimine bagl olarak virilizasyon bulgulari
tabloya eslik edebilir (4).

Gonadoblastom tanisi olgularin ¢ogunda, bizim ol-
gumuzdada oldudu gibi; primer amenore, virilizasyon
veya genital gelisim anormallikleri ile muracaat eden

Sekil 2. Bag dokusu ve stromal yapi iginde yuvarlak ve kor-
donlar halinde hicre yuvalari gérinimu
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hastalarin incelenmesi sirasinda konur. Primer amenore
ve genital gelisim anormallikleri olan bu olgularda kary-
otip tayini de yapilmahdir (8). Ozellikle Y kromozomunun
pozitif oldugu disgenetik gonad olgularinda erken profi-
laktik gonadektomi en uygun tedavi seklidir (6-8,10).
Gonadoblastoma disgerminom ile birlikte oldugu ya da
bu zeminde disgerminom gelistiginde dahi prognoz
oldukga iyidir. Sagitimda halen tam bir anlasma saglana-
mamis olsada, bizim olgumuzdaki gibi, bir gok yazar fizy-
olojik ihtiyaglar ve periodik kanama saglanabilmesi
amaci ile her iki adneksin c¢ikartilip uterusun birakil-
masinda hemfikirdirler (6-8,10). Siklik hormon replas-
mani yapilan bu olgularda in vitro fertilizasyon
tekniklerinin uygulanabilirligi de s6z konusudur (8).
Hormon replasmani etkisi ile endometrial hiperplazi
gelisme olasilidi nedeni ile gonadektomi sirasinda his-
terektominin de operasyona dahil edilmesini dnerenler
de mevcuttur (4).
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