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  Xنادر ارثي وابسته به كروموزوم بيضه زن ساز  يكي از انواع دوجنسي بودن مردانه و يك سندرم : مقدمه

در اين گزارش دو مورد بيمار داراي بيضه زن ساز معرفي شده و ارزش لاپاروسكوپي در تشخيص . مي باشد
  .ودرمان اين بيماري ارزيابي شده است

شكمي و در ارزيابي آنها با سونوگرافي .  دو خانم نابارور با سابقه آمنوره به مركز ما ارجاع شدند:معرفي بيمار
موي زهار و رشد دستگاه تناسلي  . لگني، فقدان رحم و حضور دو گناد در نزديك رينگ داخلي اينگوينال ديده شد

در سي تي اسكن شكم . بود XY46كاريوتيپ . بررسي هورموني انجام شد. خارجي و پستان مانند زنان طبيعي بود
ه منظور تشخيص به وسيله لاپاروسكوپ تحت بيهوشي ب. بيمار دوم دو گناد كه بيانگر بيضه بودند، مشاهده شد

بيضه ها داخل شكم مشخص شدند و  به علت خطر  . وارد شدF 10، تروكار Hassonعمومي و با تكنيك 
هر دو بيمار دو روز بعد از عمل .  در هر دو بيمار، گونادكتومي انجام گرفتF5 تروكار 2گنادوبلاستوما، با قرار دادن 

  .ه هاي بافت شناسي وجود بيضه را تاييد كرديافت.مرخص شدند 
حذف بيضه به روش لاپاروسكوپيك با   با توجه به تجارب ديگران و تجربه اندك ما به نظر مي رسد كه:نتيجه گيري

   .موربيديته كمتر و بدون عارضه قابل انجام است
  

  ، دوجنسي حذف بيضه، بيضه زن ساز :كلمات كليدي
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  مقدمه
 دوجنــسي بــودنيكــي از انــواع  1بيــضه زن ســاز

 و يك سندرم نادر ارثي وابسته بـه كرومـوزوم           مردانه
X       مي باشد كه كاريوتايپ آن XY46       بوده و بـه علـت 

). 1(دروژن بروز مي كند نعدم پاسخ عضو انتهائي به آ   
 به دو نوع كامـل و يـا ناكامـل تظـاهر مـي               اين سندرم 

شـكل  .  مـي باشـد      20000 در   1 بيمـاري    شـيوع . دنماي
 در  1هـزار تـا      20ين يك تا    كامل آن شايع تر بوده و ب      

  ).2( هزار مرد بروز مي نمايد 64
، كـاملا زن مـي   اين بيماران از نظـر شـكل ظـاهري    

 مـثلا پـستان هــا رشـد كـافي داشـته، دســتگاه      .باشـند 
  . مي باشد با عمق متغيرمهبل و ،تناسلي خارجي زنانه

ا طفوليـت   يمعمولا بيماري در دوران شيرخوارگي      
كه ساك فتق حـاوي بيـضه       ( ي دوطرفه   بعلت فتق مغبن  

 از  %  30-20ايـن بيمـاران در       .كشف مـي شـود    ) است
حـذف    لـذا  .موارد در خطر بدخيمي بيـضه هـا هـستند         

 بايد آنـرا بعـد از       ولي  كاملا ضروري است    آنها   بيضه
ــام داد ــوغ انج ــست بل ــان ت ــول زم ــرا در ط  رونتسو زي

 يـا داخـل كانـال       از بيضه هاي داخـل شـكمي      مترشحه  
مغبني در محيط تبديل به استروژن شده و سبب رشـد     

  .پستانها و ساير صفات ثانويه جنسي زنانه مي شود
 

  انبيمارمعرفي 
 در بيـشتر مراكـز بـه         هنوز هم    بيضهروش حذف   

  در  مـا   ولـي  روش سنتي يعني روش لاپاروتومي است     
 نـوع   ارايدكـه   معرفي شده در ايـن گـزارش         دو بيمار 

ــوق بود  ــل ســندروم ف ــدكام  روش لاپاروســكوپي از ن
  . كرديماستفاده

، با فنوتيپ زنانهخانه دار  ساله 25 انم خ:مورد اول
بعلــت نابــاروري و آمنــوره كــه مــدتها تحــت درمــان  

، موهـاي   رشد پـستانها  . داروئي بود به ما مراجعه كرد     
در . زهار و دستگاه تناسلي خارجي و مهبل طبيعي بود        

  رحم وجود نداشت ولي دو گونـاد داخـل         ،سونوگرافي

                                                 
1- Testicular  feminization 

ــد   ــشاهده ش ــكمي م ــزان . ش ، FSH2 ،mIU/ml 26مي
-mIU/ml 4/15 ســاله 70-23 مــردان مقــدار طبيعــي(
در مقــدار (  واحــدLH3 ،mIU/ml 21/2  ميــزانو) 4/1

 تربـالا ) mIU/ml 8/7-2/1 ساله   70-23مردان  طبيعي  
تـستوسترون   و    تـر از حـد طبيعـي       و استراديول پائين  

 كاريوتيـپ وي . بـود ) ng/dl 1000-260(، 315طبيعي 

XY46 بود.  
ــورد دوم ــشجو ســاله19  خــانم:م ــپ ، دان ــا فنوتي ، ب

، رشد طبيعي پستانها و موهاي زهار و آمنوره اوليه،هزنان
 FSH) mIU/ml 2/1(، LH. مهبل كوچـك مراجعـه كـرد      

)mIU/ml 5/13 ( و تــستوسترون طبيعــي)713 ng/ml (
، در مردان ميزان طبيعي     mIU/ml 5/20 ين پرولاكت  ولي

كاريوتيپ نـامبرده   . كمي بالا بود  ) mIU/ml 1/6كمتر از   
در سونوگرافي داخل شكمي رحم وجود .  بود XY46نيز  

اين بيمار  . نداشت ولي دو گوناد شبيه بيضه مشاهده شد       
يت به دليل فتق دوطرفه مغبني تحت عمل جراحي         در طفول 

قرار گرفته بود ولي به دليل بالا بودن بيضه ها تشخيص           
 .واقعي وي به تعويق افتاده بود

  

  
بيضه هاي داخل شكم  ( بيمار دومMRIتصوير  -1 شكل

  )ف مثانهاطرا
 ــMRIدر  ضه  نيــز رحــم مــشاهده نــشد ولــي دو بي

لاپاروسكوپي انجام شد    دو بيمار هر  براي  . شدمشخص  
 حذف بيضه ها بطـور    ،  و بعد از مشخص شدن دو بيضه      

 بعد از قرار دادن دو عدد       . انجام شد   و به روش زير    كامل

                                                 
2- Follicle Stimulating Hormone 
3- Luteiniation Hormone 
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طـرف در زيـر      دوميـدكلاويكولار    در خطـوط     5تروكار  
پايـه  سـپس   . ند جداشـد  از سـطوح اطـراف     هانادو، گ ناف

، ليگاتور شد و سپس قطـع        با دو عدد كليپس    هاعروقي آن 
در محـل  سـانتي متـر    2  با افزايش طول برش به. گرديد

 پاسـخ آسـيب     .ورود يكي از تروكارها گناد خارج گرديـد       
 حـال    بيماران با  .شناسي نيز وجود بيضه ها را تاييد كرد       

 بعـد از عمـل، از        روز  دو  و بـدون عارضـه     عمومي خوب 
رژيـم غـذائي عـادي روز اول        . بيمارستان مرخص شدند  

  .بعد از عمل براي هر دو بيمار شروع شد
  

  بحث
جنسي كاذب مردانه اخـتلال در       شايعترين علت دو  

ايــن بيمــاران از نظــر . گيرنــده هــاي آنــدروژني اســت
 ماننـد   دستگاه تناسلي خارجي يا كـاملا زنانـه هـستند         

و يا داراي ابهام جنـسي ماننـد سـندرم     بيضه زن ساز
ر حال فرمـول كرومـوزومي     ه  به .رايفن استاين هستند  

ــراد   ــن اف ــم  XY46اي ــد رح ــضه و فاق    و داراي دو بي
ــند  ــي باش ــ م ــوزوم   ه  و ب ــتن كروم ــت داش  در Yعل

-20خيمي در آنها زيـاد و در حـدود        دكاريوتيپ خطر ب  
ــت% 30 ــه .اس ــييپكر درمطالع ــم  لان ــن رق  %57/28 اي

 بيمار دچـار  هفت بيمار از دو يعني ،مشاهده شده است  
  .)3 (نئوپلاسم گوناد بودند

در  Xژن گيرنده آندروژن ها بر روي كرومـوزوم         
مردان فقط يك كپي از اين      .  قرار دارند  xq 12-11محل  

  ).4( ژن را دارا مي باشند
 ژن DNA ژنوميــك تــواليش و همكــاران اكانايامــ

ــك مــورد   ــدروژن را در ي ــده آن ــضه زن ســازگيرن  بي
 Codonجديدي را در     4 و جهش نقطه اي    هبررسي كرد 

 يصـورت جـايگزين   ه   ب 8 شماره   Exon از   892شماره  
   .)5 ( ملاحظه كردند لوسينبجايپرولين 

اين بيماران بندرت هنگام تولد تـشخيص داده مـي          
 مگر اينكه تشخيص قبل از تولد بر پايـه فنوتيـپ            شوند

ــپ   ــه و كاريوتي ــنتز داده ي از روي آمنXY46زنان وس

                                                 
4- Point mutation 

-2 بـر عكـس   .اين بيماران فتق مغبني دارند   % 50. شود
 و  XY46، داراي كاريوتيـپ     ظاهر دختر ه  بيماران ب % 1

مبتلا به سندرم فوق هستند لذا واژينوسكپي و بررسي         
ه درمـان فتـق ايـن دختـران،         دهانه رحم، قبل از اقدام ب     

 مسدود مهبلدر اين سندرم انتهاي  . ضروري مي باشد  
  .بوده و دهانه رحم وجود ندارد

از بيـضه هـاي ايـن       شـحه   چون تـستوسترون متر   
افراد در محيط ، تبديل به استراديول شده و ايـن مـاده           
  ســبب رشــد پــستانها و ســاير صــفات ثانويــه جنــسي 

د آنها را تحت نظر داشت      مي شود لذا تا بعد از بلوغ باي       
  ).4(  انجام داد راحذف بيضه سو سپ

 به بيمـاران اسـتروژن تجـويز        حذف بيضه   بعد از   
كوتاهي واژن ايـن بيمـاران را مـي تـوان در            . مي شود 

برخي از آنها   . اكثر موارد با ديلاتاسيون مرتفع ساخت     
قابـل توجـه اسـت      . لاستي سود مي برند   پهم از واژينو  

 بطـور   حـذف بيـضه    .يت زنانه دارند  كه اين بيمارن هو   
معمول از طريق لاپاروتومي انجام مـي شـود ولـي در            
صورت وجود ابزار و تجهيزات لاپاروسكوپي قدم اول        

   .)2،3،5 (درماني براي اين افراد لاپاروسكوپي است



 

 

♦
 

مسا
ي ش

عل
 و 

ران
مكا

  ه
 

4 

 نابعم
 

1. Atabekoglu C, Berker B, Dunder I.Laparoscopic removal of dysgenetic gonads 
containing a giant seminoma, in an adult patient with testicular feminization 
syndrome.Gynecol Endosc 2002;11:441-3. 

2. Yalinkaya A, Yayla M.Laparoscopic Assisted trans inguinal extracorporeal 
gonadectomy in six patients with androgen insensitivity syndrome.Fertil Steril 
2003;80:429-33. 

3. Kriplani A, Abbi M, Ammini A.C, Kriplani AK, Kucheria K, Takkar D.Laparoscopic 
gonadectomy in male pseudohermaphrodites.Eur J Obstet Gynecol  Reprod Biol 
1998;81:37-41. 

4. Diamond D.Sexual differentiation: normal & abnormal. In: Wein A., Kavoussi L, 
Novick A, Partin A, Peters C.Walsh Campbell’s Urology.9th 
ed.Philadelphia:Saunders;2007:v.4,pp.3799-829. 

5. Kanayama H, Naroda T, Inoue Y, Kurokawa Y, Kagawa S.A case of complete testicular 
feminization: laparoscopic orchidectomy and analysis of androgen receptor gene 
mutation.Int  J Urol 1999;6:377-30. 
 


