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رومــوزوم موتاسيون در ك گنادي خالص است كه درآن ژنزيديسفرمي از  (Swyer syndrome) سندرم سويير :زمينه

Y به ايجاد فنوتيپ زنانه در فردي با محتوي كروموزومي  منجرXY اي م رشــتهبــه فــر هااين افراد گناد در .شودمي
ي دوطرفــه بنــابراين نيازمنــد گنــادكتوم ،دنباشابتلا به تومورهاي دسته ژرم سل تخمدان مي در معرض خطر بوده و

  پروفيلاكتيك است.
علت درد، تــوده عدم تكميل علايم ثانويه جنسي به XYساله با آمنوره اوليه، فرمول كروموزومي  ١٨تر دخ :معرفي بيمار

د مشــه دانشــگاه علــوم پزشــكي (عــج) قــائم انكولوژي بيمارستان-در بخش ژنيكولوژي ١٣٩٤لگني و شكمي در سال 
و  ورال دو طــرف برداشــته شــدتخمــدان تومــ هاي لگني و لولــه و. تودهگرفتارجاع شده و تحت عمل جراحي قرار 

ادوبلاســتوماي بــا متاســتاز وســيع شــكمي و گن چپتخمدان  ژرمينومديسابتلا همزمان  شناسي حاكي ازسيبآگزارش 
  درماني چند دارويي تحت پيگيري است.بود. در حال حاضر پس از شيميراست تخمدان 

گنــادي اوليــه  ژنزيديسلا به مي پيشگيرانه در بيماران مبتانجام گنادكتو موقع آمنوره اوليه ولزوم بررسي بهگيري: نتيجه
  شود.جهت جلوگيري از ايجاد تومورهاي ژرم سل تاكيد مي

  .ژرمينومديسگنادي، سندرم سويير، گنادوبلاستوما،  ژنزيديس :ليديك لماتك

 
ص خال ژنزيديسفرمي از  (Swyer syndrome) سندرم سويير  

 P11در موقعيت  SRYگنادي است كه در اثر موتاسيون در ناحيه 
به ايجاد فردي با محتوي  افتد و منجراتفاق مي Yكروموزوم 

اين افراد سيستم  شود. درو فنوتيپ زنانه مي 46XYكروموزومي 
اي است كه توانايي ترشح هورمون گنادها به فرم رشته مولرين سالم و

مستعد ابتلا به  yاي حاوي كروموزوم رشته گناد ١.استروييدي ندارند
 تومور كيسه زرده و و ژرمينومديستومورهاي دسته ژرم سل مانند 

خيم با گنادوبلاستوما يك تومور نادر خوشگنادوبلاستوم هستند. 
توسط  ١٩٥٣بار در سال كه براي اولينتوان تبديل به بدخيمي است 

Scully ورماسيون بدخيمي درميزان احتمال ترانسف ٢.گزارش شد   

  
صورت به بيشتر شده است و بيان %٥٠گنادوبلاستوما بالغ بر 

 ٣.شايع آن دو دهه اول زندگي استسن  خالص است. ژرمينومديس
دليل شباهت ظاهري اين تومور به تشخيص ضايعه با سونوگرافي به

 تخمدان نرمال مشكل است. يك يافته كلاسيك در عكس ساده شكمي
هاي داخل دليل كلسيفيكاسيونهاي كلسيفيه قابل رويت بهوجود ندول
  درمان اصلي اين تومور جراحي است. ٤.سلولي است

از تبديل به  پيشصورت حذف تومور  گهي بيمار درآپيش
بدخيمي عالي است و در صورت ابقا تا زمان بروز بدخيمي پروگنوز 

 %٢٥در  اي تخمدانژرمينومديس ٥.بستگي به نوع تومور همراه دارد
ويژه درگيري غدد لنفاوي پاراآئورت بيماران در مراحل متاستاتيك به

درماني اين تومور به شيمي زيادتوجه به حساسيت  با كنند.بروز مي
 ٦.متاستاز لنفاوي بسيار عالي است با وجودگهي بيماري حتي آپيش

  مقدمه
   

 

  ٢٢٢تا  ٢١٨هاي ، صفحه٣شماره  ،٧٤دوره ، ١٣٩٥خرداد ي تهران، كي، دانشگاه علوم پزشكده پزشكمجله دانش  گزارش موردي
 

  ١٠/٠٥/١٣٩٥آنلاين:      ٢٩/٠٤/١٣٩٥پذيرش:      ١٦/٠٣/١٣٩٥: ويرايش     ١٣/١٠/١٣٩٤دريافت:          چكيده
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Maleki در  گنادوبلاستوماو  ژرمينومديسهمكاران يك مورد از  و
در  DNAهاي استخراج كه با يافته ژنتيكديسناد يك گ

ytomorphologicC در سندرم  ٧.تاييد شده بود گزارش كردندSwyer 
با درمان مناسب حتي با متاستاز ژرم سل تومور و گنادوبلاستوما 

علت خطر بدخيمي در هميز گزارش شده است. ولي بآبهبودي موفقيت
  ٨.گيري شوندبايد مرتب پي erSwy سندرمگناد ديسژنتيك بيماران با 

مدان و وسيع تخ ژرمينومديسمورد نادري از  ،در اين مطالعه
  شود.يمسويير معرفي  سندرمساله مبتلا به  ١٨گنادوبلاستوما در دختر 

  

يت، آس منوره اوليه، توده لگني و شكمي،آدليل ساله به ١٨دختر     
نشگاه ) داكلينيك بيمارستان قائم (عج گني به تومورلنفادنوپاتي وسيع ل

  ارجاع شده بود. ١٣٩٤سال  علوم پزشكي مشهد در
رشد  ،دو حد تانر ها در، رشد پستان١٨٢ cm قد ،معاينه بيمار در

، موهاي اگزيلار كم و پراكنده، دستگاه سهموهاي پوبيس در حد تانر 
پرده بكارت  و ٥ cm طولواژني به تناسلي خارجي نرمال و بچگانه،
سمت چپ توده نامنظم ولي متحرك  طبيعي داشت. در لمس شكم در

 توده لگني ،٢×٣ cm رحم به ابعاد تقريبي ،سونوگرافي .شدلمس مي
cm سمت چپ حفره لگن  درهتروژن صورت مولتي لوكوله و به ١٩

با نماي مشابه در  ٦ cm توده با منشائ احتمالي از تخمدان چپ و

اسكن در قدام آئورت تيسي لگن گزارش كرده بود. سمت راست
 و ١٠ cm توده بزرگ در هم آميخته از غدد لنفاوي منطقه به ابعاد كلي

همراه توده مشابه در ناحيه پلويك چپ در مجاورت عروق ايلياك به
احتمال  و (Seeding)مقادير متوسط آسيت و شواهد انتشار پريتونئال 

  ).١ه بود (شكل درگيري اومنتوم گزارش شد
 وتيپكاري سينه نرمال بود. براي بيمار تومورماركرها وعكس قفسه

، ٢٠٠بالاتر از  CA125در حد نرمال و  αFPدرخواست شد كه 
١٢٠βhCG= ،٣٦٧٠LDH= .46كاريوتيپ بيمار  گزارش شدXY 

توده تخمداني لاپاراتومي انجام شد و با تشخيص  گزارش شد.
طور به ٢٠ cm توده قادير زياد آسيت،مهاي حين عمل شامل يافته
 ،توده كوچك در تخمدان مقابل تخمدان چپ و يجامد از منشا هعمد

توده  پارآئورت و ٨-١٠ cm توده بزرگ، با فرم بچگانه رحم كوچك
 ادغام با جدار عروق ايلياك چپ با چسبندگي وسيع و تر دركوچك

 پاتولوژيست هاي دوطرفهاز جراحي و حذف لوله و تخمدانپس بود. 
صل از ا در توده حاژرمينومديسنفع تشخيص فروزن سكشن را به

 تخمدان چپ گزارش كرد. با توجه به احتمال آسيب به عروق بزرگ
ه بزياد اين دسته از تومورها بسيار نظر گرفتن حساسيت  با در و

رحم با  نظر شد وهاي لنفاوي صرفاز حذف توده ،درمانيشيمي
  .ينده حفظ شدآمايل بيمار به انتقال جنين در توجه به احتمال ت

گنادوبلاستوم در گناد سمت گوياي گزارش نهايي پاتولوژيست 
  ).٢(شكل  در توده تخمداني سمت چپ بود ژرمينومديسراست و 

  
  
  
  

  
در  ١٠ cmهم آميخته به قطــر تقريبــي  وپاتي بزرگ دردر سمت راست و توده مشابه در سمت چپ حفره لگني همراه با لنفادن ٢٠ cmلوبوله حدود  هتروژن: توده ١شكل 

  اطراف آئورت شكمي

  معرفي بيمار
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    هاي لنفوسيتيهاي با هسته درشت وزيكوله مخلوط با سلولهاي سلولي از سلولآشيانه ٤٠٠و  ١٠٠نمايي ژرمينوم درشت ديس: ٢شكل 
 چهاربيمار تحت  2IIIcتخمدان مرحله  ژرمينومديسبا تشخيص 

پلاتين سيس (بلنوماسين اتوپوزايد و BEPاني با رژيم درمدوره شيمي
تومور  تمامي ،درمانيشيمي پاياناز پس  .گرفت روز) قرار ٢١ هر

اسكن، حاكي از عدم وجود تيماركرها در سطح طبيعي و گزارش سي
 ،كه بيمار تاكنون از نظر روحيتوجه به اين هر گونه ضايعه بود. با

محتوي كروموزومي مردانه  با وجود اجتماعي مونث بود، رواني و
برقراري  براي بيمار استروژن جهت ايجاد صفات ثانويه جنسي و

  نيز جلوگيري از استئوپروز تجويز شد. عادت ماهانه و
  

احتمال خطر بدخيمي در گناد باقي  Swyer سندرمهاي از ويژگي  
تن اين اعضا در زمان مناسب توصيه به برداش ، بنابراينمانده است

را گزارش  مشابهبيماري  ،و همكاران در گزارشي Zhu J شود.مي
مبتلا به آمنوره  و 46XXگنادي  ژنزيديسساله با  ٢٢كردند كه دختر 

توجه به  با همراه با درگيري پريتوئن لگني بود و ٧×٨ و توده لگني
دوطرفه در  Gonadectomy salpingoبررسي متون مشابه، توصيه به 

  ٩.كردند XY46 ژنزيديسمبتلايان به 
و  Testicular feminization، بايد Swyer سندرمدر مبتلايان به 

به مورد  شكنظر داشته باشيم كه در موارد هرمافروديسم حقيقي را مد
 فقدان رحم و وجود واژن كوتاه و صفات ثانويه مردانه ،اول

وجود  ،وديت حقيقيبه هرمافر شكدر صورت  كننده است وكمك
كند. ها به تشخيص كمك ميهر دو ارگان تناسلي يعني رحم و بيضه

وجود  ،در بيمار معرفي شده بروز علايم صفات ثانويه جنسي زنانه
دستگاه تناسلي خارجي طبيعي و كايوتيپ مردانه به تشخيص كمك 

  كند.مي
بروز فاميلي  احتمال Swyerاست كه در سندرم يادآوري لازم به 

خواهر وي  شدهگفتهرا هم بايد در نظر داشته باشيم كه در مورد بيمار 
، اژرمينومديسدر تشخيص افتراقي  ١٠.مبتلا بود سندرمنيز به اين 

نظر بزرگ و امبريونال كارسينوما را بايد مد Bلنفوم منتشر سلول 
نوهيستوشيمي و وبنابراين استفاده از مطالعات ايم و داشته باشيم

 ١١.كننده باشدتواند كمكمي 3/4SCF, TSPY, OCTكرهاي بررسي مار
در معرض خطر بدخيمي در گناد هستند و  Swyer سندرمبيماران با 

بيشترين سرطاني كه احتمال بروز در اين افراد دارند گنادوبلاستوما و 
دو مورد مبتلا  ديس ژرمينوما است كه متاسفانه بيمار مورد بحث به هر

  .بودشده 
ژرمينوما هر دو شاتي از گنادوبلاستوما دو طرفه، ديسگرچه گزار

تخمدان در گناد ديس ژنتيك وجود دارد ولي بيمار مورد نظر 
گناد ديگر داشت. با  در يك گناد و گنادوبلاستوما در ژرمينومديس

منظور جلوگيري از ابتلا به سرطان در اين تشخيص گنادوبلاستوما به
درمان  ١١.شودوصيه ميت بسيارننده كپيشگيريگنادكتومي  بيماران،

 ،بندي سرطان تخمداناز جراحي مرحلهپس تومورهاي ديس ژرمينوم 

  بحث
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درماني است. درمان بيمار فوق با شيمي ،بر اساس مرحله بيماري
معمول طور بهبا موفقيت انجام شد.  BEPدرماني با رژيم شيمي
و  Sertacست. گهي اين بيماران در موارد اوليه بيماري مطلوب اآپيش

همكارانش ضمن گزارش يك مورد گنادوبلاستوما همراه با ديس 
كردند كه در  بيان 46XXساله با كاريوتيپ  ١٥يك دختر  ژرمينوما در

حوش سن  در دختران حول و يرحم يعيرطبيغ يزيخونر، بررسي
دارند.  ها قرارحاملگي و بدخيمي در راس تشخيص افتراقي ،منارك

منتشر  ٢٠١١تا  ١٩٩٠هاي تون مربوطه كه در سالبررسي م ايشان در
مبتلا به گنادوبلاستوما) را  46XX( شده بود، شش مورد مشابه ديگر

گيري كردند كه گنادوبلاستوماي خالص يا همراه يافتند و چنين نتيجه
 كه دردر حالي ،آگهي خوبي داردبا ديس ژرمينوم پيش

 Yolkتومور  انندژرم سل م رانواع تومو گنادوبلاستوماي همراه با ساير
sac، .شدهگفتهبراي بيمار  ١٢پروگنوز ممكن است چندان خوب نباشد 

، درمان هورموني گذشتهانجام كاريوتيپ در چند سال با وجود 
گنادكتومي  هم مناسب جهت بروز علايم ثانويه جنسي و

كننده از بروز سرطان انجام نشده بود كه اين امر نياز تاكيد پيشگيري
  طلبد.بيشتر براي درمان اين بيماران را مي

يك به تومور ژرم سل باعث تژنآگاهي از روند تبديل يك گناد ديس
تشخيص  كننده با آمنوره اوليه است.دقت در بررسي بيماران مراجعه

هاي گنادي و انجام گنادكتومي پروفيلاكتيك منجر به ژنزيديسموقع به
درماني سل خواهد شد و رژيم شيميجلوگيري از ايجاد تومورهاي ژرم 

  سنگين و پرعارضه به بيمار تحميل نخواهد شد.
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 Background: Swyer syndrome is a type of hypogonadism with 46,XY karyotype. This 
syndrome was named by Gerald Swyer, an endocrinologist. It leads to a female with nor-
mal internal genitalia (uterus, fallopian tubes, cervix, vagina), but instead of ovaries, they 
have non functional ovary (streak gonads). Also, they have absence of puberty because of 
gonadal  digenesis. The current practice is to proceed gonadectomy once the diagnosis is 
made due to the fact that the risk of malignant transformation is high in dysgenetic gonad. 
In addition, hormonal replacement therapy after surgery is acceptable. 
Case Presentation: We present a case of gonadoblastom in right ovary in a Swyer syn-
drome who referred to the department of Gynecology Oncology at Ghaem Hospital, 
Mashhad University, Iran in 2015 for evaluation of abdomino-pelvic distention. She 
was a 18-year-old female with 46, XY karyotype and poor secondary sexual character 
and normal external genitalia. She suffered of abdominal pain. In palpation of the ab-
domen, an irregular mobile mass was detected in left lower quadrant. The ultrasound 
revealed uterine size approximate dimensions 3×2 cm (infantile) and a 19 cm pelvic 
mass heterogeneous and multi-loculated in left side of the pelvic cavity with possible 
origin of the left ovary. In addition, in right pelvic fossa, a mass about 6 cm was detect-
ed. CT-Scan showed a pelvic mass with overall dimensions of 10 cm with vicinity to 
the left iliac vessels, modest amounts of ascities along with evidence of peritoneal dis-
semination (seeding). In laparotomy we observed massive ascities and a 20 cm solid 
mass in left ovary and a small mass in right ovary and involvement para aortic lymph 
node. Pathological report indicated as stage III of dysgerminoma in left ovary and 
gonadoblastom in right ovary. 
Conclusion: This case is presented because it could have excellent prognosis if not 
missed opportunities of early recognizing and furthermore adequate treatment with 
gonadectomy. 
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