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در جراحي نوع هيپرپلازي اي  هو دو مرحلاي  دو روش يك مرحلهاي  هبررسي مقايس
  آدرنال در كودكان با ابهام جنسي

  
  
  
  

  الدين دلشاد دكتر صلاح*

  چكيده
 جنــسيت و دســتگاه تناســلي جنــين بــستگي بــه عوامــل مختلــف همچــون گيــري كلتكامــل و شــ :زمينــه و هــدف

  اختلال در هـر كـدام از عوامـل يـاد شـده منجـر بـه ابهـام جنـسي              . داردها    و آنزيم ها    هورمون،  گنادها،  ها  كروموزوم
يدايش عـوارض   مانع پ ،  جنسيهاي     و اقدام بموقع و صحيح براي درمان هر كدام از انواع ابهام            گيري  تصميم. گردد مي

نتـايج  ،  در اين مطالعه ضمن بررسي نحوه درمان بيماران دچار ابهـام جنـسي            . شود  مي ناخوش آيند جسمي و رواني    
 با منشا هيپرپلازي غده فوق كليـوي  مؤنثنوع شايع يعني هرمافروديسم كاذب اي   هو دومرحل اي    هدو روش يك مرحل   

  . مورد ارزيابي قرار گرفته استاي  هبه طور مقايس
 مـورد   (Retrospective)نگـر     بيماران عمل شده بصورت گذشته    هاي    پرونده،  در اين مطالعه   :روش بررسي 

 سـال اخيـر   10نتايج اعمال جراحـي  ، ها بررسي قرار گرفت و ضمن انجام معاينات ادواري با مراجعه به پرونده       
 )ع(تهـران وخيريـه سيدالـشهداء     كودكـان   ،  )ع(كودكان علـي اصـغر    هاي     بيمار در بيمارستان   65. ارزيابي گرديد 
 با منـشاء هيپـرپلازي غـده        مؤنث مورد از نوع شايع يعني هرمافروديسم كاذب         50،  از اين تعداد  . ارزيابي شدند 

 6 تـا  3از اي   هزمان عمل جراحي يك مرحل ـ    .  بيمار از انواع ديگر ابهام جنسي بودند       15فوق كليوي بوده است و      
 بيمـار   48بـراي   .  سـالگي انجـام گرفتـه اسـت        6 تـا    5عمل دوم در    ،   اي مرحله و در روش دو    ماهگي بوده است  

انجـام و ژنيتاليـاي     ،  لابيـوم پلاسـتي و واژينوپلاسـتي      ،  كليتوروپلاسـتي هـاي     عمـل ،  مؤنثهرمافروديسم كاذب   
 عمـل همزمـان     3ايـن   اي    هدر گـروه يـك مرحل ـ     . خارجي از پسرانه به دخترانه يعني جنسيت واقعي تبديل گرديد         

 مـاهگي و عمـل      6 تـا    3كليتوروپلاستي همزمان با لابيوم پلاستي در سـن         اي    هفت و در گروه دو مرحل     انجام گر 
بـه روش  ، مقايسه نتـايج اعمـال جراحـي در دو گـروه    .  سالگي انجام گرفته است6 تا  5واژينوپلاستي در سنين    

  .آماري دقيق فيشر انجام گرفت
  شـــي از هيپـــرپلازي غـــده فـــوق كليـــوي     نامؤنـــث مـــورد هرمافروديـــسم كـــاذب   48از  :هـــا يافتـــه

(CAH=congenital adrenaj hyperplasia)     مـورد از  36در ،  كه به جنسيت واقعـي يعنـي دخترانـه تبـديل شـدند 
يعني انجام همزمـان كليتوروپلاسـتي و       اي    ه مورد بعدي روش دو مرحل     12در  ،  استفاده شد اي    هروش يك مرحل  

، تنگـي دهانـه واژن    .  سـالگي بكـار گرفتـه شـد        6 تـا    5پلاستي در سن     ماهگي و واژينو   6 تا   3لابيوم پلاستي در    
گـروه دو   % 25و  اي    هگروه يـك مرحل ـ   % 3/58 عارضه جراحي اين نوع ابهام جنسي بوده است كه در            ترين  شايع
 بوده  دار  معنينتايج آزمون به روش دقيق فيشر نشان داد كه اين اختلاف از نظر آماري               . مشاهده شد اي    همرحل
  )p-value= 0/047)است 

، اي در مقايـسه بـا روش يـك مرحلـه         اي    هعدم مشاهده عارضه تنگي دهانه واژن در روش دو مرحل ـ          :گيري  نتيجه
در عمل واژينوپلاستي براي اصلاح دسـتگاه تناسـلي خـارجي در كودكـان دچـار ابهـام                  اي    هارجحيت روش دو مرحل   

  .دهد  ميجنسي ناشي از هيپرپلازي آدرنال را نشان
  

  كليتوروپلاستي -4   هيپرپلازي غده فوق كليوي -3    اينترسكس-2   ابهام جنسي -1 :ها واژهكليد 
   واژينوپلاستي-5

  
  18/6/87: تاريخ پذيرش، 10/10/86: تاريخ دريافت

  
  مقدمه

 جنسيت و دستگاه تناسـلي      گيري  در سير تكاملي و شكل    
، گنادهـا ،  ها  عوامل مختلف همچون كروموزوم   ،  خارجي جنين 

بروز اختلال در هر    . كنند  مي نقش ايفاء ها    و آنزيم ها    ورمونه
 يــا منجــر بــه پيــدايش ابهــام جنــسي ، كــدام از ايــن عوامــل

 )2و1(گردد؛  مي(Ambiguous genitalia, intersex)اينترسكس 
براي مثال اختلال در زنجيره تبديل كلسترول بـه كـورتيزول           

مچـون  هـايي ه    در شرايطي كه نقـص آنـزيم      ،  در جنين دختر  
  هيدروكسيلاز -11و  ) 21Hydroxylase(هيدروكسيلاز   -21

  

  .هاي مالي معاونت پژوهشي دانشگاه علوم پزشكي ايران انجام شده است  حمايتبا استفاده ازاين مطالعه 
، ات بهداشـتي درمـاني ايـران      دانشگاه علـوم پزشـكي و خـدم       ،  خيابان وحيد دستجردي  ،  )ع(بيمارستان حضرت علي اصغر    ،يار و فوق تخصص جراحي اطفال     دانش
  .) مسؤولمؤلف* ( ايران، تهران
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11Hydroxylase) (وجــود داشــته باشــد، منجــر بــه عــدم  
ــد ــورتيزول توليـ ــيكـ ــح      مـ ــر ترشـ ــر اثـ ــردد و بـ گـ

Adrenocorticotropin hormone) ACTH ( از غده هيپـوفيز، 
  بعلـــت هيپـــرپلازي غـــده فـــوقهـــا  ترشـــح آنـــدروژن

ــزايش ــوي اف ــيكلي ــد  م ــه منجــر ياب ــه شــدن  ك ــه مردان  ب
(Masculinization)      دستگاه تناسلي خارجي جنين دختـر  

ــي ــردد  مـ  )4-2(.(Female Pseudohermaphroditism)گـ
ــدروژن در دوران  ــوي آنــ ــاي محتــ ــصرف داروهــ   مــ

تواند همين عاقبـت را داشـته         مي بارداري توسط مادر نيز   
ــد ــه    )2(.باش ــاذب دختران ــسم ك ــروه پسودوهرمافرودي گ

(Female Pseudohermaphroditism) با داشتن كاريوتيپ 
 نـوع ابهـام     تـرين   شـايع ،   و ظاهر پـسرانه    (XX,46) مؤنث

تشخيص و درمـان بموقـع بـراي ايـن قبيـل            . جنسي است 
 مانع سـردرگمي خـانواده در نامگـذاري كـودك         ،  نوزادان

 گردد و همچنين از بـروز عـوارض روانـي جلـوگيري            مي
تغييـر دسـتگاه    ،  در كنـار درمـان داروئـي       )6و5،  2(.نمايـد  مي

تناسلي خارجي از پسرانه بـه دخترانـه بـا عمـل جراحـي              
درمان جراحي ايـن بيمـاران بـا دو روش          . ضروري است 

ظـاهر   )7-10(.انجام پذير است  اي    هو دو مرحل  اي    هيك مرحل 
، پسرانه دستگاه تناسلي كودك در اين نـوع ابهـام جنـسي           

ن كند تا از جراحا     مي والدين را در برخي كشورها تشويق     
جنسيت مذكر بـه    ،  بخواهند با ترميم هيپوسپاديازيس آلت    

باتوجـه بـه عـوارض ايـن تـصميم در          . خود بدهنـد   فرزند
هنــر خــود را در ، ضــرورت دارد پزشــكان معــالج، آينــده

  .كار گيرنده تفهيم والدين ب
تناسلي خـارجي    دستگاه،  در هرمافروديسم كاذب پسرانه   

.  تطابق نداردxy,46جنين پسر با تركيب كروموزومي او يعني 
 در جنـين  (Alpha Reductase 5) ردوكتـاز  α -5نقص آنزيم 

 بـه  (Testosterone)تـستوسترون  تبـديل هورمـون    پسر مانع 
 )11-13(.شـود   مي (Dihydrotestosterone) دهيدروتستوسترون

جنين پسر فقط در تماس      از آنجائيكه دستگاه تناسلي خارجي    
  پيـدا  (Masculinization)شكل مردانه    با دهيدروتستوسترون 

 دسـتگاه   گيـري   شـكل ،  در نبـود دهيدروتـستوسترون    ،  كند مي

تناسلي خارجي پسرانه مختل شده و شكل دخترانه يا پسرانه          
اين قبيـل بيمـاران عليـرغم ظـاهر تناسـلي           . كند ناقص پيدا مي  

ــه ــام  ، دختران ــوع ابهــام جنــسي بن ــوده و ايــن ن   فاقــد واژن ب
Testicular Feminisationنــوع  )14و13 ،6 ، 2(.ه شــده اســت شــناخت

 Androgen Insensitivityديگر هرمافروديسم كاذب مذكر بنام 
 است كه دستگاه تناسلي خـارجي دچـار درجـاتي از            معروف

شده و آلت پسرانه درجاتي از ها    فقدان حساسيت به آندروژن   
  )13و12(.هيپوسپاديازيس دارد

رت در صـو  ،  توجه به ژنوتيپ پسرانه در اين گـروه        با
شود و در غير اينـصورت        مي جنسيت پسرانه داده  ،  امكان

به دختر تبديل گشته و واژن مصنوعي از قسمتي از روده 
  )12و11(.(Intestinal vaginoplasty) گردد  ميايجاد

هرمافروديـسم حقيقـي    ،  نادرترين نـوع ابهـام جنـسي      
(True Hermaphroditism) در ايـن گـروه    )8و2(.باشـد   مـي

ــدان  ــضه  (Ovary)تخم ــمت و بي ــك س ــا  (Testis) در ي ي
Ovotestis        در طرف مقابل با تركيب كروموزومي مختلف

 XX/XY,46 و در بقيـه مـوارد        XX,46موارد  % 80كه در   
وجود دارد و كـودك داراي رحـم بـوده و دسـتگاه             ،  است

 بـراي  گيـري  تـصميم . باشـد   مي تناسلي خارجي او مزدوج   
 بــه انتخــاب جنــسيت مناســب بــراي ايــن گــروه بــستگي 

ــدين و وضــعيت عــضوهاي تناســلي بيمــار   خواســت وال
ــر كـــدام از      )11و 8 ،2 ،1(.دارد ــه هـ ــديل بـ ــورت تبـ در صـ

گنادهاي مخالف بايد برداشته    ،  مؤنثمذكر يا   هاي    جنسيت
دستگاه تناسـلي خـارجي نيـز بـه تناسـب جنـسيت             . شود

  .گردد  مياصلاح
 در (X0/46,XY,45)تركيــب كرومــوزومي موزائيــسم   

 باعـث پيـدايش بيـضه    Mixed Gonadal Dysgenesisگروه 
(Testis)،          وازدفران و اپيديديم در يك سمت و گناد(Gonad) 
 غيرفعـال در طـرف      Mullerian و بقايـاي     (Streak)غيرفعال  

،  دارد Malignancyاين گناد تمايل شـديد بـه        . شود  مي مقابل
  توصــيهمؤنــثلــذا برداشــتن آن و تبــديل بيمــار بــه جــنس 

برخي معتقدند در صورت مناسب بـودن         )14-19و10 ،1(.شود مي
انجام گنادكتومي براي گنـاد غيرفعـال       پس از   ،  طول فالوس 
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توان جنـسيت     مي و حفظ بيضه و اصلاح هيپوسپاديازيس     
  )16(.مذكر را براي بيمار نگهداشت

 بيمــار 65در ايــن مطالعــه نتــايج اعمــال جراحــي در 
ــف در       ــط مول ــده توس ــل ش ــسي عم ــام جن ــار ابه دچ

كودكان ،  )ع(كودكان حضرت علي اصغر   هاي    تانبيمارس
مـورد بررسـي    ) ع(تهران و خيريه حضرت سيدالـشهداء     

ــك      ــي دو روش ي ــان جراح ــايج درم ــت و نت ــرار گرف ق
در نـوع هرمافروديـسم كـاذب       اي    هو دو مرحل  اي    همرحل

 طــور بــهزنانــه بــا منــشأ هيپــرپلازي غــده فــوق كليــوي 
  .ارزيابي گرديداي  همقايس

  

  روش بررسي
ران دچار ابهام جنسي پس از تشخيص اوليه و انجام          بيما

زيـر  ،  راديوگرافي سينوس يورو ژنيتـاليس بـا مـاده حاجـب          
تا مسير مجـاري ادرار و واژن       ،  بيهوشي سينوسكوپي شدند  
 بيمار دچار ابهام جنسي 65از . دقيقاً مورد ارزيابي قرار گيرد

هرمافروديـسم    مورد با تـشخيص    50،  ارجاع شده به مولف   
   ناشـي (Female Pseudohermaphroditism) زنانـه  كاذب

  از هيپــــرپلازي مــــادرزادي غــــده فــــوق كليــــوي    
(Congenital Adrenal Hyperplasia = CAH) و داراي 

، ژنيتالياي خارجي ،  در اين گروه  .  بودند XX,46كاريوتيپ  
شـبيه آلـت پـسرانه بـا درجـاتي از           ،  بعلت كليتورو مگالي  

ــينو  ــا س ــراه ب ــپاديازيس و هم ــاليس هيپوس س يوروژينت
شـكل  ، و اسكروتوم خالي) مجراي مشترك ادرار و واژن (

ــشكيل ــب را ت ــيغال ــه ســينوس دودر . داد  م ــورد دهان    م
يــورو ژنتيــاليس در نــوك گلانــس قــرار داشــت و حالــت 

 كـودك از ايـن      45. كـرد   مـي  مجراي ادرار پسرانه را تقليد    
 بودند كه با بروز علايم مربـوط بـه   Salt Wasting، گروه
ــا   ، آن ــان بـــ ــت درمـــ ــيرخوارگي تحـــ از دوران شـــ

Fludocortisone در جهت پيـشگيري از عـوارض       . بودند
بيمـاران بـه محـض تـشخيص توســط     ، روانـي احتمـالي  

تحــت ، متخصــصين غــدد كودكــان و ارجــاع بــه مولــف 
،  كودك از اين گروه15در . جراحي قرار گرفتندهاي  عمل

نامگذاري پـسرانه شـده بودنـد كـه پـس از تـشخيص و               
. نـام آنـان بـه دخترانـه تغييـر داده شـد          ،  رمان جراحي د

 7 ماه و حداكثر     3حداقل سن عمل در كودكان اين گروه        
اي  هعمل جراحي يك مرحل،  مورد36در . سال بوده است 

لابيــوم پلاســتي و ، بــا انجــام همزمــان كليتوروپلاســتي
ــتي ــورد12و در  واژينوپلاس  ــ،  م ــي دو مرحل اي  هجراح

ــت  ــام گرفـ ــه. انجـ ــا 3 اول در در مرحلـ ــاهگي6 تـ ،  مـ
كليتوروپلاستي و لابيوم پلاستي بصورت همزمان و در        

 سالگي انجـام    7 تا   5واژينوپلاستي در سن    ،  مرحله دوم 
 ســالگي در 17يــك بيمــار اهمــال شــده در ســن . گرفــت

حاليكه رويش مو در صورت و تمام بدن داشت مراجعه          
بـا تـرميم   ، نمود و چـون حاضـر بـه دختـر شـدن نبـود            

و گذاشتن ها  پاديازيس و برداشتن رحم و تخمدانهيپوس
  .بناچار به پسر تبديل گرديد، پروتزهاي بيضه

ــالي  ــي كليتورومگـــ ــان جراحـــ ــراي درمـــ   در ، بـــ
  كليتوروپلاســـــــتي بـــــــا روش، همـــــــه مـــــــوارد

(Resection) Clitoral Midbody Reduction  انجـــام
  هـــــاي  عـــــوارض روش ، در ايـــــن روش . گرفـــــت

Complete clitoral Resection و Clitoral Recession 
بــا حفــظ عــروق و ، در ايــن روش )4و2 ،1(.شــود  نمــيديــده

ــوريس  ــصاب كليت ــه ، (Neuro-Vascular Bandles)اع تن
 محـل دوشـاخه شـدن     فالوس در حد فاصل بين گلانس و        
ــته   ــاورنوزوم برداش ــوس ك ــيكورپ ــس    م ــود و گلان ش

ــوريس( ــل  ) كليت ــا ويكري ــالوس ب ــده ف ــه قاع ــد 5/0ب  پيون
 پـس از    (Prepuce)پوست فـالوس    . شود  مي )آناستوموز(

تقـسيم و بـا     ،  جدا شدن از تنه فالوس به دو نيمه مـساوي         
در دو طــرف كليتــوريس و فــرج ، حفــظ عــروق و قاعــده

(Vulva) بصورت لابيوم مينور (Minor Labias) درآمده 
 به مخـاط دهانـه دوختـه   ) يا مونوكريل (5/0و با كروميك  

  .شود مي
ــام واژينوپلا  ــراي انجـ ــتيبـ ــينوس  ، سـ ــه سـ دهانـ

 ژنيتــاليس بــا يــك بــرش عمــودي تــا پرينــه بــاز  يــورو
 و  برش ديگري بصورت افقـي و هلالـي شـكل         . گردد مي
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. شود  مي عمود بر انتهاي برش اول در ناحيه پرينه داده        
 واژن از مجــراي ادرار جــدا ، بــا انجــام ديسكــسيون  

دهانــه قابــل ، پوســتيهــاي  شــود و بــا كمــك فــلاپ مــي
بيمـاران تــا يــك هفتــه  . گــردد  مــيجــادانعطـاف واژن اي 

شدند و در اين مدت تخليه مثانه بوسيله سـوند           بستري
  .گرفت فولي صورت

، در بسياري از بيماران پس از عملهاي يك مرحلـه اي          
شـود كـه بـا      مـي دهانـه واژن تنـگ  ، بعلت تشكيل فيبـروز  

در ،  شـود   مـي  مكرر سعي در اصـلاح آن     هاي    ديلاتاسيون
ــدام بـ ـ   ــصورت اق ــر اين ــي   غي ــا روش جراح ــلاح ب ه اص

(Revision)دگرد  مي.  
تنگي دهانه واژن متعاقـب عمـل واژينوپلاسـتي در دو           

نگــر  بــصورت گذشــتهاي  هروش يــك مرحلــه و دو مرحلــ
(Retrospetive) مـورد بررسـي قـرار      اي    ه مقايـس  طـور   به

  .گرفت و نتايج آماري به روش دقيق فيشر ارزيابي گرديد
 ناشـي  Female Pseudohermaphroditismيك مـورد  

متعـدد ديگـر همچـون آنـوس        هـاي      با ناهنجاري  CAHاز  
هيدرونفروز كليـه راسـت بـا    ، (Imperforate Anus)بسته 

 و Upjo (Ureteropelvic junction obstruction) منـشاء 
تحـت  ،  در روز دوم تولد   ،  (Hydrocolpus)هيدروكولپوس  

هــايمنوتومي و پيلوســتومي قــرار ، هــاي كلــستومي عمــل
هاي مربـوط بـه ابهـام        اين بيمار قبل از انجام عمل     . گرفت

  . درگذشتSepsis ماهگي به علت 1جنسي در سن 
   نفــري هرمافروديــسم كــاذب مردانــه   11از گــروه 

(Male pseudohermaphroditism) ،5 ــوع ــار از نـ    بيمـ
Androgen Insensitivityحالـت دسـتگاه تناسـلي    .  بودند

 Penoscrotalوع  خارجي اينان بصورت هيپوسپاديازيس ن    
تـرميم  ، Duckettبود كه ضمن اصـلاح كـوردي بـا روش          

بيضه نزول نكرده آنان نيـز      . مجراي ادرار صورت گرفت   
  .پايين آورده شد و اركيوپكسي انجام گرفت

 مورد از گـروه هرمافروديـسم كـاذب مردانـه از           5در  
 با ظاهر ژنيتالياي خارجي Testicular Feminisation نوع

بـا اسـتفاده از قـسمتي از        ،  نـه امـا فاقـد واژن      كاملاً دخترا 

 بيمـار   5يكي از اين    . واژن ايجاد گرديد  ،  كولون سيگموئيد 
ئي هـا   سالگي با علايم آمنوره و پيـدايش تـوده    20در سن   

در لابيوم ماژور به متخصص زنان مراجعـه نمـوده بـود            
، لازمهـاي     لـف و انجـام بررسـي      ؤكه با ارجاع بيمار به م     
 (Testes)هـا     چيـزي جـز بيـضه     ،  هـا   مشخص شد كه توده   

ــه و    ــومي دوطرف ــاي اركيكت ــار عمله ــراي بيم ــد و ب نبودن
Intestinal Vaginoplasty با استفاده از كولون سيگموئيد 

ششمين بيمار هنوز بـه سـن مناسـب بـراي           . انجام گرفت 
  .الذكر نرسيده است عمل فوق

 كـه  Mixed Gonadal Dysgenesis بيمار از گـروه  2در 
نان بصورت اتفاقي به هنگام مراجعه جهـت عمـل       يكي از آ  

، ضمن انجام گنادكتومي  ،  تشخيص داده شد  ،  فتق دوطرفه 
 3طول واژن اين دو بيمار    . ژنيتالياي دخترانه ايجاد گرديد   

 سـاله بـا     23يـك بيمـار     .  شـد  گيـري    اندازه متر  سانتي 5و  
 توسط متخـصص  Mixed Gonadal Dysgenesisتشخيص 

  مـار كـه قـبلاً گنـادكتومي شـده و          ايـن بي   .غدد ارجاع شـد   
  ،بــا مــصرف دارو داشــته اســتهــا  رشــد طبيعــي پــستان

   بـا اسـتفاده  Intestinal Vaginoplastyتحت عمل جراحي 
،  مـاه بعـد از عمـل       8از كولون سـيگموئيد قـرار گرفـت و          

  .ازدواج كرد
 (True Hermaphroditism)در يك مورد هرمافروديسم حقيقـي 

ــا تركيــب كرومــوزومي   Ovotestis و گنادهــاي XX,46ب
ــه ــالوس   ، دوطرف ــول ف ــودن ط ــت نامناســب ب ــه عل   در، ب

كليتوروپلاسـتي  ،  هاي گنادكتومي   سالگي تحت عمل   4سن  
قرار گرفـت و بـه جنـسيت        اي    هو واژينوپلاستي يك مرحل   

  . درآمدمؤنث
  

  ها يافته
 بيمار دچار هرمافروديسم كاذب زنانه ناشـي از         48

ــوي   ــوق كلي ــده ف ــرپلازي غ ــت ع، هيپ ــي  تح ــل جراح م
  لابيـــوم پلاســـتي و واژينوپلاســـتي، كليتوروپلاســـتي

 روز 7متوسـط مـدت اقامـت بعـد از عمـل            . قرار گرفتند 
  .بوده است
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،  عارضــه واژينوپلاســتي در دراز مــدتتــرين شــايع
   بيمــار از گــروه21در . تنگــي دهانــه واژن بــوده اســت

) تنگـي دهانـه واژن    (اين عارضـه    ،  اي  نفره يك مرحله   36
 Revisionنيـاز بـه     %) 6/28( بيمـار    6. %)3/58(ديده شد   

در . با بوژيناژ اصـلاح شـدند     %) 4/71(پيدا كردند و بقيه     
دچـار  %) 25( بيمـار    12 بيمـار از     3،  اي گروه دو مرحلـه   

 نيـاز بـه     هـا   آنتنگي دهانه واژن شدند كه فقـط يكـي از           
Revision ــدا كـــرد و تنگـــي ــا  نفـــر باقيم2 پيـ انـــده بـ

  ).1جدول شماره  (اصلاح گرديد ديلاتاسيون
  

توزيع فراواني نتيجه عمل جراحي برحـسب نـوع          -1جدول شماره   
  جنسي نوع هرمافروديسم كاذب زنانهعمل در كودكان دچار ابهام 

  

    اي  دو مرحله  اي  يك مرحله
  درصد   فراواني   درصد   فراواني 

  75  9  7/41  15  عارضه نداشته
  25  3  3/58  21  عارضه داشته

  100  12  100  36  جمع 
  

  عــــوارض زودرس ايــــن عمــــل شــــامل همــــاتوم
  هــا فــلاپهــاي  و بــاز شــدن بخيــه)  مــورد3(زيرپوســتي 

ــورد2( ــود)  م ــذكر 6از . ب ــسم م ــورد پسودوهرمافردي    م
(Male pseudoheramaphroditism) فقـط در  ،  عمل شـده

ــرال آلـــت پـــس از ، يـــك مـــورد ــه ونتـ   فيـــستول ناحيـ
 بار نياز   كه دو %) 17(ترميم هيپوسپاديازيس مشاهده شد     

 Testicular Feminisationدر گـروه  . به ترميم پيـدا كـرد  
انجــام واژينوپلاســتي بــا اســتفاده از كولــون ســيگموئيد  

(Intestinal Vaginoplasty) بوده آميز ت مورد موفقي5 در 
ــه واژن جديـــد      ــورد تنگـــي دهانـ ــط در يـــك مـ   و فقـ

New vagina)بيماري .  نياز به ديلاتاسيون مكرر پيدا كرد
،  ماه پـس از عمـل      3،   سالگي عمل شده بود    20در سن   كه  

  .ازدواج موفق داشته است
 Intestinal vaginoplasty كه تحت عمـل  MGDيكي از بيماران 
دچــار تنگــي دهانــه واژن شــد كــه بــا ، قــرار گرفتــه بــود

ازدواج ،  مـاه بعـد از عمـل   8ديلاتاسيون برطرف گرديد و  
  .موفق داشته است

  

  بحث
پـس از تـشخيص و      ،  بهـام جنـسي   در بيماران دچـار ا    
،  بـراي زمـان عمـل      گيـري   تصميم،  تعيين نوع ابهام جنسي   

از مــسائل ، نــوع جنــسيت مناســب و روش عمــل جراحــي
، مهمي است كه بايد جراح اطفـال بـا همكـاري تـيم معـالج            

در مقايسه بـا     )11و4(. برسند بندي  بدون اتلاف وقت به جمع    
چـار ابهـام    بيمـاران د  ،  رسـد   مي برخي از نشريات به نظر    
بموقـع تـشخيص گذاشـته      ،  لـف ؤجنسي ارجاع شده بـه م     

اني نيز در   درمريزي     و به همين دليل برنامه     )25و24(اند  هشد
  .زمان مناسب بوده است

  مؤنـــثدر بيمـــاران گـــروه هرمافروديـــسم كـــاذب  
(Female Pseudohermaphroditism)   كه اكثـراً ناشـي از 

CAH اه تناسـلي   باتوجه به ظاهر پسرانه دسـتگ     ،  باشد  مي
ــراي   ، خــارجي ــذاري كــودك و چــه ب چــه از لحــاظ نامگ

ريــزي  لازم اســت برنامــه، پيــشگيري از عــوارض روانــي
ژنيتاليـاي  تـر     درماني بموقع انجام گيرد تا هر چـه سـريع         

ايـن تغييـر     يعني دخترانه پيدا كنـد؛    ،  ظاهر واقعي ،  خارجي
، لابيوم پلاستي ،  هاي جراحي كليتوروپلاستي   مستلزم عمل 

  )17و4،11، 2، 1 (.ينوپلاستي استو واژ
عارضه تنگي دهانـه واژن در كودكـان شـيرخوار بـه            

برخي از جراحان را بر     ،  هنگام انجام همزمان هر سه عمل     
ــتي را در    ــا كليتوروپلاس ــت ت ــا 3آن داش ــاهگي و 6 ت  م

 سـالگي يـا نزديـك بلـوغ انجـام       5-6واژينوپلاستي را در    
  )19و4(.دهند

% 3/58در ، يــن مقالــه  در بيمــاران مــورد مطالعــه ا  
   بيمــار از21 (اي هبيمــاراني كــه بــصورت يــك مرحلـ ـ   

تنگـي  ،   ماهگي واژينوپلاستي شدند   6 تا   3و در   )  مورد 36
دهانه واژن ديده شد؛ در حاليكه اين عارضه در گروه دو           

 كه عمل واژينوپلاستي بـه مرحلـه دوم در سـن            اي  همرحل
ــد 6-5 ــول ش ــالگي موك ــوارد % 25در ،  س ــار از3(م    بيم

  .مشاهده شد)  بيمار12
، شـود   مـي   مـشاهده  1همانگونه كه در جدول شـماره       

 در اي هو روش يــك مرحلـ ـ% 75در، اي هروش دو مرحلــ
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موارد عارضه نداشته اسـت؛ نتـايج آزمـون دقيـق           % 7/41
 دار معنـي فيشر نشان داد كه اين اخـتلاف از نظـر آمـاري     

ــت  ــر (p-value=0/047)اس ــذا بنظ ــي ل ــد روش دو   م رس
  .باشد  مي ارجحاي ه نسبت به روش يك مرحليا همرحل

ــل      ــام عم ــت انج ــد گف ــه باي ــن نتيج ــه اي ــا اســتناد ب ب
 كاهش شـيوع تنگـي      اي  هواژينوپلاستي بصورت دو مرحل   

ــراه خواهــد داشــت  ــه واژن را بهم و  .Newman K. دهان
  همكــارانش در بررســي نتــايج اعمــال جراحــي ابهــام     

  اده ســاله خــود نيــز همــين نتيجــه را نــشان د25جنــسي 
ــت ــتي  )5(.اسـ ــه روش كليتوروپلاسـ ــين سـ روش ، در بـ

Complete Clitoral Resection ،روش بشمارترين آسان  
بيمـار از حـس     ،  آيد اما باتوجه به قطـع كامـل فـالوس          مي

محـروم و ژنيتاليـاي     ،  كليتوريس در زمان بلـوغ و ازدواج      
  مينــــور خواهــــد هــــاي  خــــارجي فاقــــد لابيــــوم  

 كــه تنـــه  Clitoral Recessionدر روش  )13و2،11، 1(.بــود 
كوچـك  ،  فالوس بصورت اوكارديوني با نخ غيرقابل جذب      

رها شده و فالوس بـه      ها    پس از مدتي نخ   ،  شود  مي و جمع 
امـا در    )15و2،11،  1(،گـردد   مي بر) كليتورومگالي(حالت اوليه   

 Clitoral Midbody Resection (Reduction)روش 
محـل   تـا  تنه آلت، ضمن حفظ اعصاب و عروق كليتوريس     

پـس از جـدا كـردن       ،   كورپوس كاورنوزوم  دوشاخه شدن 
به قاعـده   ) كليتوريس(شود و گلانس      مي برداشته،  پوست

شـود؛ بـا ايـن        مـي  كورپوس كاورنوزوم آناستوموز داده   
از ،   و حـس كليتـوريس     پـذيري   زيـست روش ضمن حفـظ     

ــوم مينورهــا اســتفاده    ــراي ايجــاد لابي ــالوس ب   پوســت ف
اين روش ژنيتالياي خارجي علاوه بر      در   )11و1،2،4(.شود مي

نزديكي  از حس كليتوريس در زمان ،  داشتن شكل معمولي  
)(Intercourse ــود ــد بـ ــوردار خواهـ  )17و 1،2،4،7،11،16(. برخـ

رسـاني كـافي و      آتروفي كليتـوريس بـه علـت عـدم خـون          
ــنظم     ــصرف م ــت م ــدم رعاي ــل ع ــه دلي ــالي ب كليتورومگ

ايـن روش   فلودروكورتيزون از عوارض شايع     هاي    قرص
در مقـالات   % 15تـا   % 8شـيوع ايـن عارضـه بـين          )5(.است

  )20و18 ،5(.مختلف گزارش شده است

ــه     ــن مقالـ ــه ايـ ــورد مطالعـ ــاران مـ ــه بيمـ ، در همـ
 Clitoral Midbody Resectionكليتوروپلاستي بـه روش  

 بيمــار 2در ،  مــورد كليتوروپلاســتي48از . انجــام گرفــت
ليتورومگـــالي ك%) 4/10( مـــورد 5آتروفـــي و در %) 2/4(

نكـروز يكطرفـه     %)2/6( مورد   3در  . ديررس مشاهده شد  
در مجموع عـوارض مـشاهده      . نيز ديده شد   لابيوم مينور 

تفـاوت  ،  شده با آنچه كه در نشريات مختلـف آمـده اسـت           
  )22و18-4،20 (.چنداني ندارد

ــوع هرمافروديــسم  بيمــاران دچــار   ابهــام جنــسي ن
ــا منــشأ   ــا ژنوتيــپ CAHكــاذب زنانــه ب  و XX,46 و ب

داراي رحــم و تخمــدان در صــورتيكه در ســنين پــايين 
درمان شوند و ژنيتاليـاي خـارجي بـه دخترانـه تبـديل             

شـده   برخـورد    تـرين   لحاظ فيزيولوژي طبيعي   از،  گردد
بـر مقـالات منتـشر شـده در برخـي كـشورها            بنا. است

با اصلاح فالوس به پسر تبـديل   درصدي از اين بيماران  
% 21 و همكـارانش  Gulnur Gollu مخـان  )18- 20(.اند هشد

 )20(.اند  ه را به فنوتيپ پسرانه تبديل نمود      CAHاز موارد   
هيچكـدام از بيمـاران ارجـاع شـده بـه           ،  بجز يـك مـورد    

فقـط  . به پسر تبديل نـشدند   ،  لف با تشخيص ياد شده    ؤم
 ســالگي و عــدم 17يــك مــورد بعلــت مراجعــه در ســن 

بــه توجــه  رضــايت بــه داشــتن جنــسيت دخترانــه و بــا
به جنس مذكر تبديل گرديـد      ،  رويش موي صورت و تنه    

ــرميم هيپوســپاديا  ــا عمــل ت ــالوس ب ــه آلــت ، زيسو ف ب
  .پسرانه تبديل گرديد

در اصلاح هيپوسپاديازيس در پسودوهرومافروديسم     
ــسرانه ــاذب پ ــا  ، ك ــف ت ــشريات مختل ــوارض % 34در ن ع

در بيمـاران مـورد بررسـي ايـن          )14(.مشاهده شـده اسـت    
  .بوده است% 17يستول مجراي ادرار فمطالعه عارضه 

  عــــدم مــــشاهده نكــــروز گرافــــت در مــــوارد    
Intestinal Vaginoplasty     اـ آنچـه كـه در نـشريات  در مقايسه ب

اـل        آميز  تدهنده موفقي  نشان،  آمده است   بودن نتايج اين نـوع اعم
 مـشاهده يـك مـورد تنگـي         )25و17،19،24،22،21(.لف اسـت  ؤجراحي م 

  ،آيد  مي شايع اين عمل جراحي بشمار    دهانه واژن كه از عوارض      
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  )23و21(.بــاز هــم كمتــر از آن اســت كــه در نــشريات آمــده اســت
 ، بيمـار Mixed Gonadal Dysegenesis (MGD) ،2  مـورد 3از 

ــراه    ــه هم ــوم پلاســتي ب ــا انجــام كليتوروپلاســتي و لابي ب
توجه به وجود    كه با ،   پيدا كردند  مؤنثجنسيت  ،  گنادكتومي

انجـام  ،   بيمـار  2در ايـن    متر  سانتي 5 و   2واژن كوتاه بطول    
در بيمار سـوم    . هاي بعد موكول شد    واژينوپلاستي به سال  

بـا  ،  كه قبلاً توسط يك جـراح ديگـر گنـادكتومي شـده بـود             
 ايجـاد  (New vagina)واژن ، استفاده از كولون سـيگموئيد 

  طول واژن ايجـاد شـده در ايـن بيمـار كـه در سـن               . گرديد
 بـوده و  متر سانتي 18، ع شده بود سالگي به مولف ارجا   23

دهانه آن دچار تنگي شد كه      ،  بعلت عدم رعايت ديلاتاسيون   
  تنگــي اصــلاح گرديــد، مكــررهــاي  بــا انجــام ديلاتاســيون

اســـتفاده از . و پـــس از آن ازدواج موفـــق داشـــته اســـت
Sigmoid Colon  جهت انجـام Intestinal Vaginoplasty از 

مقايسه بـا اسـتفاده از      عوارض كمتر برخوردار بوده و در       
اسـت و از     تـر  ايلئوم علاوه بر اينكه از لحاظ تكنيكي آسـان        

ترشحات مـشاهده شـده در      ،  باشد مي قطر كافي برخوردار  
شـود و     نمـي  در روش سـيگموئيد ديـده     ،  جايگزيني ايلئـوم  
  )26و23 ،20( .آيد  ميروش رايج بشمار

هرمافرديـــسم حقيقـــي نـــادرترين نـــوع ابهـــام جنـــسي 
در يگانه مورد هرمافروديسم حقيقي ايـن        )15و2،8(.باشد مي

ــاي ، ســري ــا انجــام  Ovotestisگناده  برداشــته شــد و ب
 تــأمينكليتوروپلاســتي و واژينوپلاســتي جنــسيت دختــر 

  .گرديد
  
  گيري نتيجه

ــشان  ــه ن ــن مطالع ــياي ــه روش جراحــي دو    م دهــد ك
ــ ــارجي در   اي همرحل ــلي خ ــتگاه تناس ــراي اصــلاح دس  ب

، نـسي از نـوع هيپـرپلازي آدرنـال        كودكان دچار ابهـام ج    
 ــ ــك مرحل ــه روش ي ــسبت ب ــوده و در آن، اي هن ، ارجــح ب

  .شود  ميعارضه تنگي دهانه واژن كمتر مشاهده
  

  تقدير و تشكر
  بــا تــشكر از همكــاري صــميمانه مجلــه دانــشگاه     

علوم پزشكي ايران و سركار خانم دكتر مريم رزاقـي آذر          
  ناســتاد و فــوق تخــصص غــدد اطفــال در بيمارســتا     
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Evaluation and Comparison of One-stage Surgery versus Two-
stage Surgery in Children with Intersex Conditions due to Adrenal 

Hyperplasia 

  
 

*S. Delshad,MD 
  
  
  
 

Abstract 
Background & Aim:Many factors such as chromosomes, gonads, hormones and enzymes influence 

the development and differentiation of embryonic external genitalia. Any defect in these factors leads to 
intersex condition, a term used to describe discrepancy between external and internal genitals. Physical 
and emotional complications arising from genital ambiguity may be prevented by appropriate assessment 
and planning. This study investigated methods of treating patients with genital ambiguity and compared 
the results of two-stage surgery with one-stage surgery in the more common form of disorders of sexual 
differentiation that is female pseudohermaphroditism due to adrenal hyperplasia.  

Patients and Method: A retrospective study was employed to evaluate the records of 65 patients 
undergone genital reconstructive surgery in Ali Asghar Children's Hospital, Tehran Children's Hospital, 
and Seyed-al-Shohada charity Hospital. 50 patients had female pseudohermaphroditism with adrenal 
hyperplasia origin and 15 patients had other types of intersex disorders. The timing of performing one-
stage surgery was between 3 and 6 months of age and for the two-stage type of surgery, the second 
procedure was performed when the patient was between 5 and 6 years of age. Forty-eight patients with 
female pseudohermaphroditism underwent clitoroplasty, labioplasty and vaginoplasty to change the 
masculine external genitalia to feminine. In one-stage group, these procedures were completed 
concurrently, while in two-stage type, clitoroplasty and labioplasty were done at the age of 3 to 6 months 
and vaginoplasty was performed when the patient was 5 to 6 years of age.  

Results:36 out of 48 cases of female pseudohermaphroditism due to the adrenal gland hyperplasia 
underwent one-stage surgery. 12 cases had a two-stage surgery in which clitoroplasty and labioplasty 
were performed at the age of 3-6 months and vaginoplasty when the patient was between 5 and 6 years 
of age. Vaginal opening stenosis being the most common post-surgical complication was not observed in 
41. 7% of one-stage surgery group and 75% of two-stage type. The obtained difference was statistically 
significant (p-value=0. 047).  

Conclusion:In comparison to one-stage surgery, vaginal opening stenosis was not observed in two-
stage surgery ; therefore, two-stage surgery is considered a better method to treat patients with genital 
ambiguity.  

 
Key Words: 1) Genital Ambiguity        2) Intersex      3) Adrenal Hyperplasia 
                   4) Clitoroplasty        5) Vaginoplasty 

 
 
 
 

This study was financed by the Research Department of Iran University of Midical Sciences. 
*Associate Professor of Pediatric Surgery. Ali Asghar Children's Hospital. Shahid Dastjerdi St. , Vali-Asr Ave. ,Iran 
University of Medical Sciences and Health Services. Tehran,Iran. (*Corresponding Author) 

 

www.SID.ir


