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Dogumda dis genital organlarin anatomik olarak gortintimii ile gonadal ve
kromozomal cinsiyet arasinda fark olmasi ‘Cinsel Gelisim Bozuklugu’ (CGB)
olarak adlandirilmaktadir. 2006’da ‘Lawson Wilkins Pediatric Endocrine So-
ciety’ ve ‘European Society for Pediatric Endocrinology’ topluluklar;; CGB
olgularmin yonetimi i¢in bir uzlasi raporu yayinlamislardir. Bu uzlasida CGB;
46 XX CGB, 46 XY CGB, ovotestikiiler CGB, 46XX testikiiler CGB, 46XY komp-
let gonadal disgenezis basliklar1 altinda toplanmistir. CGB goriilme sikligy;
1/1000-1500, ciddi CGB siklig1 ise 1/5000 olarak bildirilmektedir. CGB’li olgu-
larda; cinsiyet se¢imi, zamanlamasi ve cinsiyet tayin yontemi konusunda fikir
birligi yoktur. Multidipliner uzlas: toplantilarinin aldiklar1 kararlar; sorunun
tim ortaklarinin gortislerini (6rnegin; ebeveyn kararlarini) birlestirmeye yet-
meyebilir (1).

Cinsiyet gelisim bozuklugu olan bir yenidoganda aile ve hekim yoniinden
durum degerlendirilmelidir. Aile agisindan bakildiginda; bebek bekleyen ai-
lelerin en 6ncelikli meraklar1 bebegin cinsiyeti olmakta, tiim gebelik stireci bu
cinsiyete uygun kiyafet ve esya hazirligi ile gegmektedir. Dogum salonunda
CGB ile karsilasilmasy; ailede giiclti bir saskinlik, korku, caresizlik ve utang
olusturabilmektedir. Boyle bir durumda aile ile olumlu ve yapic1 bir sekilde
iletisim kurmak, sorunun detayli degerlendirilmesi yapilana kadar, bebekle-
rinin cinsiyetleri ile ilgili bilgi verilmesinin ertelenecegini iletmek dnemlidir.
Hekim acisindan bakildiginda ise; benzersiz bir dizi zorlu yonetim sorunu
mevcuttur. Bunun nedeni psikosekstiel gelisimin, cinsel gelisime katilan gen-
ler, beyin yapisindaki cinsiyet farkliliklari, dogum 6ncesi androjene maruz kal-
ma, toplumsal ve kiltiirel faktorler ve aile dinamikleri gibi bircok faktorden
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Parsiyel androjen direnci

Parsiyel androjen direncinde, disi dis genital yap1 anatomik olarak hakimse,
yaklasim komplet androjen duyarsizlik sendromundakine benzerdir. Prepu-
bertal gonadektomi, pubertede gelisecek kliteromegali gibi bir durumu onler.
Dis genital yap1 erkek yoniinde hakimse; cinsiyet tayini multidisipliner ekip
ile tim durumlar g6z éntine alarak verilmelidir. Ailenin goriisti nemli bir
belirleyici faktordiir. Anatomik ve cerrahi durumlarin belirlenmesi igin ¢ocuk
cerrahi hekiminin gortisii, cinsel kimlik tayini icin cocuk psikiyatri hekiminin
gortisti almir. Testosterona fallusun yanitinin degerlendirilmesi; hem puber-
tedeki gelisimi ongormede, hem de cerrahi islem 6ncesi fallusun biytittilme-
sinde (cerrahi islem alanin arttirmak i¢in) faydalidir (30). Olgularda medikal
ve cerrahi tedavinin yani sira psikososyal destegin devami da 6nemlidir (31).

Ovotestikiiler CGB

Yenidogan doneminde dis genital yapinin virilizasyon derecesi, hormon
diizeyleri ve ‘human chorionic gonadotropin’e (hCG) verilen yanit cinsiyet
seciminde onemlidir. >18 ay c¢ocuklarda; diizenli ¢ocuk psikiyatri hekiminin
degerlendirmesi ve aile kararlar1 cinsiyet secimi icin yonlendirmede dnemli-
dir. Kalic1 cerrahi degisiklikler cinsel kimlik konusunda karar verilmeden ya-
pilmamalidir. Hem testis, hem de over yapisini iceren ovotestikiiler CGB olan
yenidoganlar; erkek, kiz veya kuskulu genital anatomik yapiya sahip olabi-
lirler. Bu bireylerde cinsel kimligin pubertede, yetistirilen cinsiyet ile uyumlu
oldugu belirlenmistir (1-32).
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