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Ozet

Summary

Amag: Ekstragonadal germ hiicreli tiimér saptanan komplet
androjen insensitivitesi olgusunun tartisilmast.

Calismamin Yapildign Yer: Dokuz Eyliil Universitesi Tip
Fakiiltesi Kadin Hastaliklar: ve Dogum Ana Bilim Dall.

Olgu Sunumu: 52 yasinda, sol yan agrisi, ishal ve zayiflama
sikayetleriyle basvuran hastada yapilan tetkiklerinde sol
surrenal lojunda kitle saptandi. Kitle ekstirpe edildi ve
disgerminom metastazi olarak degerlendirildi. Hastada
kromozom analizi ile komplet androjen insensitivitesi
oldugu belirlendi. Yapilan bilateral gonadektomi sonrasi
gonadlar degerlendirildi ve timore rastlanmadi.
Surrenal lojdan daha once ¢ikarilan kitlenin aslhinda
primer tiimor oldugu sonucuna varildi.

Sonu¢: Komplet androjen insensitivitesi tanist konulan olgu-
larin gonadlarinin ve bazi ekstra-gonadal lokalizasyon-
larin (ozellikle retroperitoneal bolgeler) germ hiicreli
tiimérler agisindan degerlendirilmesi gerekliligi vurgu-
lanmustir.

Anahtar Kelimeler: Disgerminom, Komplet androjen
insensitivitesi, Germ hiicreli timor
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Objective: To discuss a case of complet androgen insensitivity
with extra-gonadal dysgerminoma.

Institution: Dokuz Eylul University Faculty Of Medicine
Department Of Obstetrics and Gynecology

Case Report: A 52 year old woman was admitted with left flank
pain, diarrhea and weight loss and an intra-abdominal
mass was determined on left surrenal reagion. The mass
was removed and evaluated as metastas of disgermino-
ma. Complet androgen insensitivity was diagnosed with
kromozomal analysis. Gonads were evaluated after bilat-
eral gonadectomy and no tumor was found. First mass
which was removed from surrenal region before was
thought as primer tumor.

Results: Gonads and some extragonadal regions (especially
retroperitoneal reagions) of patients with complet andro-
gen nsensitivity should be evaluated for germ cell tu-
mors.

Key Words: Dysgerminoma, Complet androgen insensitivity,
Germ cell tumor
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Total over neoplazilerinin %15-20'sini olustu-
ran germ hiicreli tiimdrler, gonadal, nadiren de ek-
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stragonadal yerlesimli primordial germ hiicrele-
rinden koken alirlar. Germ hiicre tiimorlerinin
%2-3"ti maligndir ve disgerminomlar malign germ
hiicreli over tlimorlerinin yaklagik %50'sini olustu-
rurlar (1). Genellikle 10-30 yaslar1 arasinda (ortala-
ma 20 yas) goriilen disgerminom vakalarinin Y kro-
mozomu igeren abdominal gonadlardan ¢ikma egil-
imi oldukea yiiksektir. ilkel germ hiicrelerinin go¢
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cizgisi boyunca, gonad dis1 lokalizasyonlarda da
goriilebilirler (1). Bu makalede de bu sekilde ek-
stragonadal yerlesimli (sol bobrek lojunda) disger-
minom saptanan komplet androjen insensitivitesi
olgusu literatiir 151¢1nda irdelenmistir.

Olgu Sunumu

G.0. 52 yasinda, gravida 0, para 0, kiint tarzda
sol yan agrisi, ishal, bulant1 ve zayiflama sikayet-
leriyle gastroenteroloji poliklinigine bagvurmus
olan hastaya yapilan ultrasonografi ve bilgisayarl
tomografide sol renal hilusta kitle saptanmasi tize-
rine genel cerrahi servisine sevk edilen hastaya bu-
rada yapilan eksplorasyonda batinda retroperi-
toneal alanda, sol renal hilus diizeyinde, paraaortik
mesafede 4X5 cm'lik sert, vaskiiler yonden zengin
kitle lezyonu saptanmisti. Sol bobrek capi ve
parankim yapist homojen olarak degerlendirilmis
ve retroperitoneal kitle ekstirpasyonu yapilan has-
tanin patoloji sonucu disgerminom metastazi olarak
rapor edilmisti. Olgunun patolojik incelemesinin
disgerminom metastazi olarak bildirilmis olmasi
nedeniyle olgu kadin hastaliklar1 servisince deger-
lendirilmis ve yapilan pelvik ultrasonografide
uterus ve overler izlenmemistir. Yapilan abdominal
MR ve BT tetkiklerinde primer tiimor odagi sap-
tanamamis ve yapilan IVP'de her iki bobrek normal
lokalizasyon, sekil ve boyutta bulunmustur. Tiimor
belirtecleri olarak bakilan CA 125, CA 19-9, CEA,
HCG diizeyleri normal sinirlarda bulunmustu.
Ayrica bu sirada yapilan kranial BT ve toraks
BT'sinde herhangi bir patolojik bulguya rastlan-
madi. Biitiin bu bulgular ¢ergevesinde hastaya 3 kiir
BEP (Cis-platin 20 mg/m?, Vepesid 100 mg/ m?,
Bleomisin 30 mg/m?) protokolii uygulanmisti.
Hasta KT sonrasi primer tiimor odaginin belirlen-
mesi ve ileri tetkik amaciyla boliimiimiize basvur-
du.

Hastanin tarafimizdan yapilan sistemik
muayenesinde axiller ve pubik killanmanin hemen
hemen hi¢ olmadiginin gdzlenmesi disinda bir
ozellik saptanmazken, fenotipi disi goriiniimlii ve
batin muayenesi normal olarak degerlendirildi.
Ozgegmisinde saptanan primer amenore disinda bir
Ozellik saptanmadi. Soyge¢mis sorgulamasinda
ablada meme kanseri oldugu belirlendi. Jinekolojik
muayenesinde normal disi goriiniimde eksternal
genitaller gozlendi. Vajen normalden kisa olarak
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saptanirken kollumun olmadig1 ve uterusun palpe
edilemedigi saptandi. Adneksler nonpalpable
olarak degerlendirildi. Rektovajinal muayenede
parametrium ve sakrouterin ligamentler palpe
edilemedi. Yapilan kromozom analizinde 46,XY
karyotip saptandi. Hastanin yapilan hormonal
tetkiklerinde androjen diizeylerinin olduk¢a yiik-
selmis oldugu saptandi (serbest testosteron
9.2pg/ml, total testosteron 252ng/dl). Ancak kro-
mozom analizi sonuglar1 géz oniine alindiginda bu
degerlerin erkeklerdeki testosteron diizeyi agisin-
dan normal sinirlarda oldugu diisiiniildi.

Komplet androjen insensitivitesi 6n tanisi alan
hastaya gonadlarin degerlendirilmesi ve tiimor
primer odaginin bulunmasi amaciyla laparatomi
uygulandi. Batin gozlemde pelvik bolgede bilateral
yerlesimli atrofik goriinlimlii gonadlar gozlendi.
Uterus izlenmedi. Bunun yerine iki gonadi bir-
lestiren ve orta hatta birlesip mesane altindan va-
jene uzanan embriyolojik artitk doku goézlendi.
Operasyonda her iki gonad ¢ikarilarak, vajene
uzanan embriyolojik artik doku ¢ikarildi ve bilate-
ral pelvik-paraaortik lenf nodu 6rneklemesi yapildi.
Ardindan batin ve 6zellikle siirrenal bolge eksplore
edildi ve herhangi bir patolojiye rastlanmadi.
Cikarilan gonadlarin patolojik incelemesinde
"matiirasyonu tam olmayan testis dokusu belirlen-
di". Gonadlarda herhangi bir tiimoral gelisim sap-
tanmamasi lzerine hastadan daha Once ¢ikarilan
kitleye ait kesitler tekrar incelendi. Bu deger-
lendirme sonrasinda daha once sol renal lojdan
cikarilan kitlenin metastaz degil primer tiimor
oldugu kanisina varildi. Postoperatif donemde her-
hangi bir komplikasyon gelismeyen hasta 10.
giinde sifa ile taburcu edildi.

Tartisma

Germ hiicreli tiimorler diger over tiimdrlerine
kiyasla daha geng yaslarda goriiliirler. Literatiirdeki
pek cok vakanin 6nemli bir kismininda tani yas1 20
yas civarindadir (2,3). Bununla beraber bizim olgu-
muzda hastada 51 yasina kadar herhangi bir bulgu
vermeyen tlimor, sol yan agrisi, halsizlik gibi non-
spesifik bulgularla karsimiza c¢ikmustir. ilging
olarak bu yasina kadar hi¢ adet gérmeyen ve ¢ocuk
sahibi olamayan hastada komplet androjen insensi-
tivitesi diistiniilmemistir.
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Chen ve arkadaslar1 (4) bizim olgumuzda
oldugu gibi eksternal genitalleri tamamen normal
disi Ozellik gosteren komplet androjen insensi-
tivitesi olgusu 31 ve 17 yaslarinda iki hasta rapor
etmislerdir. Ancak bu hastalarda tesbit edilen dis-
germinomlar abdominal yerlesimli gonadlardan
kaynaklanmistir. Oysa bizim vakamizda gonadlar-
da herhangi bir tiimdral gelisim saptanmazken sol
bobrek lojundan ¢ikarilan ve dnceleri metastaz ola-
bilecegi diisiiniilen kitlenin primer timor oldugu
tesbit edilmistir.

Gonadal kaynakli olan disgerminomlarin te-
davisinde konservatif yaklagimin da disiiniilmesi
gerektigini savunanlar olsa da (5) ilk cerrahi gi-
risimden 20 yil sonra relaps goriilen disgerminom
olgusu da rapor edilmistir (6). Bizim vakamizda ise
ilk cerrahi girisim sonrasi hastaya ilave olarak ke-
moterapi tedavisi de uygulanmis ve tiim vucuda
yonelik taramalarda hastalik yayilimina ait bir bul-
gu saptanmamigtir. Ancak bu durumda bile hastanin
uzun siire relaps agisindan takip edilmesi gerekli
gibi goriinmektedir.

Sonug olarak komplet androjen insensitivitesi
saptanan hastalarda gonadlarin germ hiicreli timor-
lerin gelisimi agisindan risk teskil ettigi bilinmekte-
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dir. Ancak gonadlarin ¢ikarildig1 ve herhangi bir
patoloji gozlenmedigi durumlarda da bizim
vakamizda oldugu gibi ekstragonadal kokenli germ
hiicreli bir tiimoriin olabileceginin diistintilmesi ve
gerekli arastirmanin yapilmasinin  gerektigi
kanisindayiz.
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