Parsiyel Androjen Duyarsizligi Olan Bir Olguda

Bilateral Epididim-Testis Flizyon Defekti

Bilateral Complete Epididymal-Testicular Fusion Defects

Sabri CANSARAN 2
Serdar MORALIOGLU,?
Oktav BOSNALI,2

Heves KIRMIZIBEKMEZ,
Aysenur CERRAH CELAYIRe

aCocuk Cerrahisi Klinigi,
®Cocuk Endokrinolojisi Klinigi,
Zeynep Kamil Kadin ve
Cocuk Hastaliklari Egitim ve
Aragtirma Hastanesi, istanbul

Gelis Tarihi/Received: 15.12.2014
Kabul Tarihi/Accepted: 09.04.2015

Bu calisma, 32. Ulusal Gocuk Cerrahisi
Kongresi (17-20 Eyliil 2014, Trabzon)'nde
poster olarak sunulmustur.

Yazisma Adresi/Correspondence:
Sabri CANSARAN

Zeynep Kamil Kadin ve

Cocuk Hastaliklari Egitim ve
Arastirma Hastanesi,

Gocuk Cerrahisi Klinigi, Istanbul,
TURKIYE/TURKEY
sabrican@hotmail.com

doi: 10.5336/caserep.2014-42908

Copyright © 2016 by Tiirkiye Klinikleri

in Case with Partial Androgen Insensitivity:

Case Report

OZET Epididim-testis fiizyon anomalilerinin inmemis testisle birlikteligi sik goriilmektedir. inme-
mis testisli olgularda komplet epididim-testis fiizyon defekti, literatiirde %0,9 olarak bildirilen nadir
bir durumdur. Ayrica, androjen insensitivite durumlarinda inmemis testis ve hipospadias daha sik
goriilmektedir. Bu ¢aligmada, bilateral komplet epididim-testis fiizyon defekti saptanan, inmemis
testis ve penoskrotal hipospadiash bir parsiyel androjen duyarsizligi olgusu sunulmustur. Inmemis
testis olgularinda, 6zellikle de androjen duyarsizlig: varsa, eslik edebilecek obstriiktif epididimal
anomalilerin ameliyat esnasinda tanis, ilerideki olas: infertilite etiyolojisinin ortaya konulmas: agi-
sindan 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Testis; epididimis; kriptorsidizm; ¢ocuk; iirogenital anomaliler

ABSTRACT Epididymal-testicular fusion anomalies are commonly seen with undescended testis.
In case of undescended testis, incidence of complete epididymal-testicular fusion defect has been
reported as 0.9% in the literature. Undescended testis and hypospadias are also more frequently
seen in androgen insensitivity syndrome. Here, we report a case with partial androgen insensivity
syndrome, who had penoscrotal hypospadias and bilateral undescended testis with bilateral com-
plete epididymal-testicular fusion defects. In patients with undescended testes and especially an-
drogen insensitivity syndrome, peroperative diagnosis of obstructive epididymal anomalies are
important to reveal for etiology of the possible infertility in future.
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nmemis testis, genitoiiriner sistemde en sik goriilen anomalilerden bi-

ridir." Ozellikle bilateral olan olgularda fertilitenin belirgin olarak et-

kilenebilecegi diisiiniilse de, tek bagina cerrahi tedavinin fertiliteye olan
katkis1 tam olarak aydinliga kavusturulamamistir. Inmemis testisle iligkili
morfolojik anomalilerin anlagilmasi, hastaligin tedavisi ve uzun donemdeki
fertilite beklentisi agisindan kritik 6neme sahiptir.? Duktal anomaliler, in-
guinal herni, patent prosesus vajinalis ve testikiiler gelisim bozukluklar: in-
menmis testisle birlikte sik goriilmekte ve intraabdominal olanlarda bu oran
artmaktadir.?

Epididim-testis fiizyon anomalilerinin inmemis testisle birlikteligi sik-
tir.>* Inmemis testisli olgularda komplet epididim-testis fiizyon defekti li-
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teratiirde diigiik oranda rapor edilmistir.>® Ayrica,
androjen insensitivite durumlarinda inmemis tes-
tis ve hipospadias daha sik goriilmektedir. Bu ¢alig-
mada, bilateral komplet epididim-testis fiizyon
defekti saptanan, inmemis testis ve penoskrotal hi-
pospadiasl: bir parsiyel androjen duyarsizlig1 olgu-
sunun sunulmasi amag¢lanmigtir.

OLGU SUNUMU

Dort yasindaki erkek olgu, idrar deliginin asagida
olmas: yakinmasi ile getirildi. Fizik muayenede bi-
lateral inmemis testis, penoskrotal hipospadias ve
agir kordi saptandi. Her iki testisi palpable olan ol-
gunun testis boyutlar1 ultrasonografi (USG) ile sag
11x4x6 mm, sol 15x5x7 mm olarak 6l¢iildi. Pelvik
ve tiriner USG normal bulundu. Cocuk endokri-
noloji poliklinigine yoénlendirilen olguya parsiyel
androjen duyarsizlig1 tanisi konuldu. Bilateral in-
guinal orsiopeksi ameliyati sirasinda, bilateral epi-
didim ve testis devamliliginin olmadigi, komplet
epididim-testis fiizyon defekti oldugu gorildi
(Resim 1). Alt1 ay sonraki fizik muayenede her iki
testis skrotumda idi. Ayni dénemde yapilan skrotal
USG’de testis boyutlar: sag 10,5x6 mm, sol 11x5
mm olarak 6l¢tildi. Olguya 5 yasinda iken, tek se-
ansh olarak agir kordi diizeltilmesi ve Duckett yon-
temiyle hipospadias onarimi yapildi. Izlemleri
sirasinda subkoronal ve penoskrotal seviyede fistiil
gelisimi, meatusun en distalinde agilma gozlendi.

Primer hipospadias onarimindan alt1 ay sonra, po-

RESIM 1: Sag (a) ve sol (b) taraftaki komplet epididim-testis fiizyon defekti.

liklinik kontroliinde yapilan skrotal USG’de testis
boyutlar1 sag 12x5 mm, sol 11x5 mm olarak 61-
ctildu. Fistil onarimi sonras: olgunun takipleri so-
runsuz seyretmektedir. Olgu ayn1 zamanda ¢ocuk
endokrinolojisi tarafindan izlem altindadir.

TARTISMA

Spermatogenezin normal isleyisi i¢in testisin viicut
1s1sindan daha serin bir ortama, yani skrotuma yer-
lesmesi gerekir. Bu nedenle, intraabdominal olusan
testisin skrotuma gog etmesi zorunludur. Inisin ta-
mamlanmasinda mekanik, hormonal ve testisin

kendisinden kaynaklanan bir¢ok etkenin rolii var-
dur”

Testisin inigini tamamlamas: i¢in hipotala-
mik-pitiiiter-gonadal aksin dogru ¢aligmasi gere-
kir. Inmemis testisli cocuklarda geg virilizasyon
goriilebilse de bu olgularin ¢cogunda herhangi bir
endokrin bozukluga rastlanmamisgtir. Fakat yine de
testisin inisi agisindan hormonal etkiler gézard:
edilemez. Gubernakulum iizerinde androjen re-
septorlerinin bulunmas: inguinoskrotal evrede
androjenlerin etkili oldugunu disiindiirmekte-
dir.”® Insiilin benzeri faktor-3 (Insl-3) ve resep-
torii LGR8 gubernakiiler biiylimeyi saglayan esas
faktorlerdir. Her ikisinde de meydana gelen bir
bozukluk, gubernakulumun gelisememesine ve
testikiiler inisin transabdominal fazinda aksa-
maya yol agmaktadir. Transabdominal fazda et-
kili oldugu diisiiniilen bir bagska madde, sertoli
hiicrelerinden salgilanan miillerin inhibitor fak-
tor (MIS)’diir.”8

Testisin agagiya inmesine engel olabilecek me-
kanik faktorler arasinda; gubernakiiler yetersizlik,
spermatik arter kisaligi, karin 6n duvarini ve in-
guinal kanali olusturan kaslarin tonusunun yeter-
sizligi, karin i¢i basinci yetersizligi, epididimal
anomaliler, skrotal hipoplazi ve fetal testisle retro-
peritoneal bolge arasindaki yapisikliklar sayilabi-
lir.”

Testislerin inmemis olmas: infertilite, testis
torsiyonu, malignite, travmaya yatkinlik ve bog bir
skrotumun ¢ocuklarda yaratabilecegi psikolojik so-
runlar gibi baz1 komplikasyonlarin gelismesine
neden olabilir.” Bu nedenle inmemig testis saptan-
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diginda, uygun zamanda orsiopeksi planlanmalidir.
Zamanlama agisindan giincel yaklagim, orsiopeksi-
nin alt1 ay-bir yas arasinda yapilmasidir.'®!! Olgu-
muzun orsiopeksi operasyonu, olgunun klinigimize
miracaatinin ge¢ olmasi nedeni ile dort yasinda
iken yapilmistir. Inmemis testis durumu aile tara-
findan fark edilmeyen olgunun bilateral inmemis
testis tanisi, idrar deliginin asagida olmas: yakin-
masi ile poliklinik muayenesine getirildiginde ko-
nulmustur.

Normalde testis, arka sinir1 boyunca epididim
ile gevsek sekilde baglantilidir ve alt kutuptan yu-
kar1 yonde vas deferens dogar. Turek ve ark., 112
olguyu inceledikleri ¢alismalari ile epididim tiple-
rini tariflemislerdir: Tip 1- Bas ve kuyruk kismin-
dan testise bagli, uzamis epididim (%84); Tip 2-
Testise komplet bagli epididim (%12); Tip 3- Sa-
dece bas kismindan testise baglh epididim (%3); Tip
4- Sadece kuyruk kismindan testise bagh epididim
(Nadir, %0); Tip 5- Testise herhangi bir yerden
bagli olmayan kaynasmamis epididim (%1); Tip 6-
Duktal agiklik anomalileri (Nadir, %0).2312

Epididim-testis fiizyon anomalilerinin inme-
mis testis ile birlikteligi siktir.>* Ancak komplet ay-
risma, saglikli erkek cocuklarda %0,9 oraninda
goriilen nadir bir durumdur.>*® Bu oran, Kropp ve
ark.nin yaptig1 bir ¢alismada %1, Kii¢likaydin ve
ark.nin yaptig1 calismada ise %3 olarak bulunmus-
tur.>'*!* Komplet fiizyon defekti, testisin tirogeni-
tal kabartidaki rete testisten, epididim ve kordun
ise mezonefrik kanaldan (Wolf kanali) koken al-
mas ile iligkilendirilmigtir.>®

Komplet ayrigma ile beraber intraabdominal
testis varliginda, gubernakulum ile birlikte asagiya

inen epididimin yanlislikla atrofik testikiiler yap1
oldugu distiniilebilir.”® Bu durum, epididim-testis
fuzyon defektinin nadir bir komponentidir. $tip-
heli testikiiler yap1 s6z konusu oldugunda ya da
epidim-atrofik testis ayrimi yapilamadiginda, lapa-
roskopik eksplorasyon uygun bir yaklagimdir.?3>
Boylece olgunun endokrin fonksiyonlarinin ve fer-
tilitesinin nasil etkilenebilecegi tahmin edilebilir.
Ayrica olgunun, intraabdominal yerlesimli testis
zemininde gelisebilecek malignite riskinden ko-
runmasi saglanir. Olgumuzda komplet fiizyon
anomalisi olmasina ragmen, testis ve epididimin
birbirine yakin yerlestigi gozlenmistir.

Epididim ve testisin komplet ayrigmasi duru-
munda, 6zellikle bilateral olgularin ileri donemde
infertilite acisindan izlemi 6nemlidir.2° izole epi-
didim ya da vas deferens anomalilerinde vazova-
zostomi ve vazoepididimostomi yapilabilirken,
komplet fiizyon defektli olgularda uygun secenek
in vitro fertilizasyon uygulamasidir.>®> Bu sekilde,
spermatogenezde sorun olmayan, ancak anatomik
bozukluk nedeni ile infertil olan olgulara ¢6ziim
bulunabilir. Olgumuzda inmemis testis operasyonu
sirasinda iki tarafh olarak epididimde komplet fiiz-
yon defekti saptanmistir. Ebeveynler komplet epi-
didim fiizyon defekti konusunda bilgilendirilmistir.

Inmemis testis olgularinda, 6zellikle de andro-
jen duyarsizlig: varsa; eslik edebilecek obstriiktif
epididimal anomalilerin olasilig1 konusunda ameli-
yat Oncesi ailelere bilgilendirme yapilmasi gerekli-
dir. Inmemis testis operasyonlarinda epididim ve
testisin dikkatlice incelenmesi ve varsa anomalinin
saptanmast, ilerideki olas: infertilite etiyolojisinin
ortaya konulmasi agisindan 6nemlidir.
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