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 مقدمه

هــا یــک اخــتلال نــادر در تشــکيل بيضــه  iســندرم ســویر

بنـدی  هباشد و در زیر عنوان اختلالات تکامل جنسـي طبق ـ مي

درسـال  سویر شود. ای  سـندرم اولـي  بـار توسـط دکتـر     مي

بيماران زنان جواني هستند که معمـولا   1.گزارش گردید 1788

 .ندارنـد  متي از بيماریقد بلندی دارند و تا سني  نوجواني علا

درجات مختلفـي از   ،اولي  بار با آمنوره اوليه مبتلایان معمولا

نقـای  تشـکيل اجـزای    نق  تکامل صـفات رانویـه زنانـه و    

ایـ  زنـان دارای   کننـد.  از قبيل رح  کوچک مراجعه مي ؛مولر

ــ   ــ هســتند و  46XYکاریوتي ــوزمي ژنوتي ــان کروم ــا  آن ب

تکامـل  مغایرت دارد. ای  دختـران فاقـد تخمـدان     شانفنوتي  

هورمـون   کـه هستند و بجای آن تخمدان نـواری دارنـد   یافته 

ایـ  زنـان بطـور کامـل      کند. مراحل مختلف بلوغ درتوليد نمي

افتـد. ایـ    کند و عادت ماهانه در آنان اتفاق نمـي پيشرفت نمي

                                                           
i-Swyer Syndrome 

هـای  زنان بعلت فقدان تخمدان باروری ندارند، گرچه با روش

 2.نوی  و اهدا تخمک، احتمال بارداری وجود دارد

تـری   نقش دارنـد. مهـ    هاهای متعددی در تشکيل گنادژن

  يـي منطقه تع  يپروتوده ؛ ژن کد کننژن مسوول تشکيل بيضه

مـوارد   %34جهـش ایـ  ژن در    کـه  اسـت Y ii(SRY ) تيجنس

های دیگری از قبيـل  جهش در ژن 3.سندرم شناخته شده است

Map3K1، NROB1 یيشناسـا  سـندرم   ی ـا بـا  رابطـه  در زين 

بسيار زیاد ایجاد  احتمالمسوله مه  در ای  بيماران،  4اند.شده

تـری   اسـت. شـایع   %34د باشـد کـه  حـدو   تومور گنادال مـي 

اسـت کـه  معمـولا دو     iiiدر ایـ  زنـان گنادوبلاسـتوما    تومور

 خيمي است ولـي ممکـ   باشد و گرچه تومور خوشطرفه مي

از قبيل دیسـهرمينوما و سـمينوما    ؛ست به تومورهای بدخي ا

های دیگری که بـرای توصـيف ایـ  سـندرم     نام 8تبدیل شود.

و دیسـهنزی گنـادال    46XYدیسـهنزی گنـادال    ؛رودبکار مي

   4باشد.مي 46XYخال  

 معرفي بيمار 

                                                           
ii-Sex-determining Region Y Protein 

iii-Gonadoblastoma 
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عـه  جای است که با آمنوره اوليـه مرا ساله 14بيمار دختر 

خــانواده  ســومفرزنــد  کــرده اســت. وی ســه بــرادر دارد و

ــدمــي ــار باشــد. ق ــر و وزنســانتي 192حــدود  بيم  94 او مت

در پسـتان  ؛ صـفات رانویـه زنانـه    از نظـر باشـد.  کيلوگرم مي

باشـد.  مـي  4مرحله تـانر  در انه و زن iiفرم بدن ،i 4تانر هحلمر

و  9يشرمگاه هيناح ي موهایخارج يتناسل دستگاهدر معاینه 

ــه   ــل مرحل ــر بغ ــانرموهــای زی ــرم بزرگســالان  4 ت دارد و ف

نانوگرم بـر   2/4)تستوسترون پایي   ها؛باشد. در آزمایشمي

ي اسـت.  پرولاکتي  طبيع ـمقدار تيرویيد و  عملکرد ( وسيسي

ــي، شــامل رحــ  کوچــک  ؛اجــزای مــولر در ســونوگرافي لگن

نـدومتر  آدیـده شـد و    مترميلي 44*11هيپوپلاستيک به ابعاد 

به ابعـاد  کوچک تخمدان در سمت چ  واضحي مشاهده نشد. 

های کوچک مشاهده شد و متر و حاوی فوليکولميلي 14*11

در سمت راست، در دو نوبت سونوگرافي تخمـداني مشـاهده   

مشاهده گناد اسک  شک  و لگ  در هيچ طر  تيدر سي .شدن

گـزارش   XY 44کاریوتي  ، نگردید. در بررسي کروموزومي

 گردید.  

  هاهورمونگيري نتايج اندازه -1جدول 

 رااامتغي

 DHEA-S 17OHP TSH T4 استراديول FSH LH پرولاكتين تستوسترون

2/4 

 ليترنانوگرم/ميلي

28 

 رليتنانوگرم/ميلي

48 

 ليترميلي اینترنشنال یونيت/ميلي

43 

 ليترميلي اینترنشنال یونيت/ميلي

4/14 

 يترلپيکو گرم/ميلي

2/1 

 ليترنانوگرم/ميلي

9/4 

 ليترنانوگرم/ميلي

3 

 ليترميلي یونيت/ميلي

14 

 ليترنانوگرم/دسي

 

 بحث

بـا قـد    سـاله  14یک دختر ای  گزارش به معرفي بيمار که 

بـه  کـه بـا آمنـوره اوليـه     پردازد کـه  ست ميامتر سانتي 192

فات رانویـه جنسـي شـامل    ص ـمراجعه کرده بـود. در معاینـه   

بــود.  4در مرحلــه تــانر ناحيــه شـرمگاهي  پسـتان و موهــای  

معاینه دستگاه تناسلي خارجي طبيعي و در سونوگرافي رح  

طر  بصـورت نـواری و در طـر      کوچک و تخمدان در یک

هــای بــالا، ه بــه گنــادوتروپي جــمشــاهده نشــد. بــا تو دیگــر

تشـخي   ، XY44تستوسترون پایي ، گناد نواری، کاریوتي  

لاپاراسکوپي تجسسـي   در .شد برای وی مطرحسندرم سویر 

داشـت.  وجـود  که هر دو طر  تخمدان نـواری   مشخ  شد

و بررسـي آسـيب    گنادها طي عمـل جراحـي برداشـته شـدند    

و بيمـار   داد را نشـان  گنادوبلاستوم دو طرفه وجود شناسي

 تحت هورمون درماني قرار گرفت.

سندرم سویر یک سندرم نادر است که اولي  بـار توسـط   

ميـزان بـروز ایـ      1.توصـيف شـد   1788جي  سویر در سال 

 9تولد زنده برآورد شده است. 144444سندرم یک نفر در هر 

مورد سـندرم سـویر گـزارش شـده و      144تا کنون کمتر  از 

ای  سندرم  4،7.طور نادر گزارش شده استموارد فاميلي نيز ب

ــه ــي  در طبق ــرار م ــل جنســي ق ــدی اخــتلالات تکام ــرد و بن گي

شود کـه بـا فنوتيـ  زنانـه و     دیسهنزی گنادال نيز ناميده مي

 شود. مشخ  مي XYژنوتي  کروموزومي 

تری  تشکيل بيضه نقش دارند که مه  در متعددیهای ژن

 Yکوتـاه کرومـوزوم   باشد که روی بازوی مي SRYها ژنآن

دهد که جهـش ژن  قرار گرفته است. بررسي ژنتيکي نشان مي

SRY شود. مشاهده مي سویر موارد سندرم %18-24 تنها در

 ،از قبيـل  ،های دیگـری نيـز در تکامـل بيضـه نقـش دارنـد      ژن

SOX9  موارد ای  سندرم مشاهده شـده  %18که جهش آن در 

نيز  WT1و  B1NROدیگری از قبيل  هایدر ژنجهش  3.است

 4اند.در ایجاد ای  اختلال شناخته شده

معمولا اختلال دیسـهنزی بيضـه را بـه سـه فـرم تقسـي        

و دیســهنزی  جزئــيکننــد. دیســهنزی کامــل، دیســهنزی مــي

باشـد،  که بيمار ما نمونـه آن مـي   ؛کاملدیسهنزی . در مختلط

یابد و بصورت گناد نواری در گناد بصورت بيضه تکامل نمي

از  ي، درجـات جزئـي شـود. در نـوع   دو طر  دیـده مـي  یک یا 

جـاتي از تکامـل   در نوع مختلط در. شودتکامل بيضه دیده مي

شود و ه  تستوسترون و هـ   مجاری ولفي  و مولر دیده مي

مسـوله   4.شـود مولری  هورمون توسط بيضه ساخته ميآنتي

مه  ای  است که ای  گنادهای دیسهنتيک شانس بالایي بـرای  

دارنـد و   iiiاز جملـه گنادوبلاسـتوم و ژرمينـوم   ، تومورایجاد 

 8.باید گنادکتومي پيشگيرانه برای آنان انجام شود

توسـط   1378در ایران یک مورد سندرم سـویر در سـال   

ــار    ــزارش شــده اســت. بيم ــاران از مشــهد گ یوســفي و همک

ای بود که با آمنوره اوليه و عـدم تکامـل   ساله 14دخترجوان 

ي و بـا دردهـای شـکمي و لگنـي مراجعـه      صفات رانویه جنس
i-Tanner 

ii-Body Habitus 

iii-Germinoma 



   

 

 14کرده بود که تومور تخمدان بـرای وی تشـخي  داده شـد.   

ساله مبـتلا بـه سـندرم سـویر را      24کریميان نيز دختر جوان

ک و چ ـگزارش کرده اسـت کـه بـا آمنـوره اوليـه و رحـ  کو      

 رغ  هورمون درمـاني، مراجعه کرده بود و علي 8پستان تانر 

 11.دعادت ماهانه ایجاد نش

گنجویي و همکاران نيز مورد دیگری از سندرم سـویر را  

ای بـا شـکایت آمنـوره    ساله 18اند. بيمار دختر گزارش نموده

ي شرمگاه هيناح موهایمعاینه اوليه و تکامل طبيعي پستان و 

 یتومور اسـتروما دارای  وطبيعي  يخارج يتناسل دستگاهو 

مشـابهي بـا    از کشور کره مـورد   iiچوی 12.بود iيطناب جنس

بيمار ما را گزارش کـرده اسـت کـه دختـر جـواني بـا تکامـل        

ــي ــا  و پســتان طبيع ــار م ــای ،خــلا  بيم ــناح رشــد موه  هي

 کـه  هبسيار مختصـر بـود   يخارج يتناسل گاهدست يشرمگاه

 13.ه استبود ،شامل رح  ،فاقد گناد و اجزای مولر

کنـد،  زماني که زن جواني بعلت آمنوره اوليه مراجعه مـي 

آژنـزی   .شـوند های افتراقي دیگری نيـز مطـرح مـي   تشخي 

با کاریوتي   يزنانهاست و شامل یکي از ای  تشخي  iiiمولر

XX44        و تکامل طبيعـي پسـتان ولـي بـا درجـات مختلفـي از

 14.شودنقای  تکامل اجزای مولر شامل رح  شناخته مي

 ivتشخي  افتراقي مه  دیگر، سندرم مقاومت به آندروژن

شـود کـه بـا    را شامل مـي  XY44ي با کاریوتي  که زنان است

اختلال تکامل جنسي در دوران پـيش از تولـد و بلـوغ مواجـه     

 در ای  زنـان طبيعـي اسـت و معمـولا     هاتکامل پستان هستند.

غـدد جنسـي    .فاقد موهای پوبيک و زیر بغل هسـتند  و قد بلند

و سـطح   یابـد مـي بصورت بيضه تکامل یافته   در ای  بيماران

است ليک  از آنجا که فاقد گيرنـده  ترون خون نيز بالا تستوس

 18.گيردتستوسترون هستند اندام خارجي مردانه شکل نمي

 گيرينتيجه

سندرم سویر یک سندرم نادر است که در بررسي هر زن 

کند، باید در نظر گرفتـه  جواني که با آمنوره اوليه مراجعه مي

ات رانویه جنسي تواند صفشود. هورمون درماني به موقع مي

و همچني  ممکنست به رشـد رحـ     بارز نمایدای  زنان در را 

با اسـتفاده   بنابرای  ای  امکان را فراه  آورد که منجر شود و

ــارداری ميســر گــردد.   از روش ــوی  و اهــدا تخمــک ب هــای ن

تشخي  زودرس برای پيشگيری و درمـان تومـور تخمـدان    

اهميت بسزایي دارد. 
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Abstract 
Background: Swyer syndrome is a rare disorder of testis development caused by genetic 

mutations of genes responsible for the development of the testis. The chance of tumors in these 
patients is very high. The patients are young and usually tall women who present with primary 
amenorrhea and 46, XY karyotype. Given the absence of functional ovaries, secondary female 
characteristics are variable. This case report describes a young individual with Swyer syndrome, 
presenting with primary amenorrhea and diagnosed with a gonadoblastoma of the ovary. Early 
diagnosis and treatment of this syndrome are important to prevent and treat ovary tumors. 
Conclusion: Early diagnosis and treatment of Swyer syndrome are essential for preventing ovarian 
tumors. Furthermore, comprehensive management, including hormone replacement therapy and 
assisted reproductive technologies, is necessary to support normal sexual development and 
explore possibilities for pregnancy.  

 
 
 
 

Keywords: Gonadal dysgenesis, Swyer Syndrome, Primary Amenorrhea 
 

http://orcid.org/0000-0001-9201-5186
mailto:fhospanah@erc.ac.ir
mailto:fhospanah@erc.ac.ir

	format-133(11-12-1403)_Part14
	format-133(11-12-1403)_Part15
	format-133(11-12-1403)_Part16
	format-133(11-12-1403)_Part18

