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КРАТАК САДРЖАЈ
Увод Син дром нео се тљи во сти на ан дро ге не (енгл. an dro gen in sen si ti vity syndro me) при па да гру пи 
по ре ме ћа ја сек су ал ног раз во ја ко ји на ста је као ре зул тат де ли мич не или пот пу не нео се тљи во сти 
на би о ло шко деј ство ан дро ге на код осо ба ко је су ге нет ски му шкар ци (XY) с нор мал но раз ви је ним 
те сти си ма и кон цен тра ци јом те сто сте ро на у се ру му ко ја од го ва ра уз ра сту за му шку по пу ла ци ју.
При каз бо ле сни ка Два де се тјед но го ди шња де вој ка упу ће на је у Кли ни ку за ен до кри но ло ги ју, ди ја-
бе тес и бо ле сти ме та бо ли зма Кли нич ког цен тра Ср би је ра ди ен до кри но ло шког те сти ра ња и ле че ња 
због те сти сне фе ми ни за ци је ко ја је ди јаг но сти ко ва на у 16. го ди ни. Бо ле сни ца је има ла при мар ну 
аме но ре ју и раз ви је не дој ке, али ни је има ла пу бич ну и ак си лар ну ма ља вост. Спо ља шње ге ни та ли је 
су би ле жен ског ти па. Ка ри о тип је био 46XY. Вред но сти пол них хор мо на су би ле као код од ра сле 
осо бе му шког по ла. На ви ше слој ној ком пју те ри зо ва ној то мо гра фи ји (MSCT) аб до ме на и ма ле кар-
ли це обо стра но пел вич но су би ле уоче не тво ре ви не с осо би на ма те сти са. Ура ђе на је би ла те рал на 
ор хи ек то ми ја. По сле опе ра ци је је уве де на хор мон ска суп сти ту ци о на те ра пи ја, а због дис па ре у ни је 
са ве то ва на је ва ги нал на ди ла та ци ја.
За кљу чак Ди јаг но за син дро ма пот пу не нео се тљи во сти на ан дро ге не се по ста вља на осно ву кли-
нич ке сли ке, хор мон ских ана ли за, ка ри о ти па, ви зу е ли за ци о них ме то да и ге нет ских ана ли за. Због 
мо гу ће ма лиг не ал те ра ци је те сти са у од ра слом до бу, са ве ту је се би ла те рал на ор хи ек то ми ја не по-
сред но на кон пу бер те та. Мо гу ћа је дис паре у ни ја, а због крат ке ва ги не вр ши се ва ги нал на ди ла та-
ци ја, ко ја је обич но и до вољ на, а у из у зет ним слу ча је ви ма и хи рур шка елон га ци ја ва ги не.
Кључ не ре чи: син дром нео се тљи во сти на ан дро ге не; 46XY; ан дро ге ни ре цеп тор; при мар на аме-
но ре ја
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УВОД

По ре ме ћа ји сек су ал ног раз во ја об у хва та ју 
гру пу на след них бо ле сти ана то ми је ре про-
дук тив них ор га на као ре зул тат хро мо зом-
ских по ре ме ћа ја и не ти пич ног раз во ја го-
на да. Спо ра зу мом из 2006. го ди не, пре ма 
но вој но мен кла ту ри, „по ре ме ћа ји сек су ал-
ног раз во ја“ об у хва та ју све ра ни је тер ми не 
– хер ма фро ди ти зам, псе у до хер ма фро ди ти-
зам, in ter-sex, нео д ре ђен пол, уз об ја шње ње 
да су сви прет ход ни на зи ви пе жо ра тив ни 
за бо ле сни ке [1].

Син дром нео се тљи во сти на ан дро ге не 
(енгл. an dro gen in sen si ti vity syndro me – AIS), 
ти пи чан об лик не ка да тзв. му шког псе у до-
хер ма фро ди ти зма, при па да гру пи по ре ме ћа-
ја сек су ал ног раз во ја ко ји на ста је као ре зул-
тат де ли мич не или пот пу не нео се тљи во сти 
на би о ло шко деј ство ан дро ге на код осо ба 
ко је су ге нет ски му шкар ци (XY) с нор мал-
но раз ви је ним те сти си ма и кон цен тра ци јом 
те сто сте ро на у се ру му ко ја од го ва ра уз ра сту 
за му шку по пу ла ци ју [1, 2]. Овај фе но мен 
пр ви пут је опи сао аме рич ки ги не ко лог Џон 
Мо рис (John Mor ris) [3] 1953. го ди не ана ли-
зом 82 до тад у ли те ра ту ри при ка за на бо ле-
сни ка (укљу чу ју ћи и сво ја два). С об зи ром 
на то да су сви бо ле сни ци има ли те сти се, а 
би ли су жен ског фе но ти па, овом син дро му 

је дао на зив „те сти сна фе ми ни за ци ја“ (енгл. 
te sti cu lar fe mi ni za tion syndro me).

Ге нет ска ис пи ти ва ња су по ка за ла да је 
узрок те сти сне фе ми ни за ци је му та ци ја ге на 
за ан дро ге ни ре цеп тор (АР). Ген за АР се на-
ла зи на ду гом кра ку X-хро мо зо ма (Xq11-13). 
Са сто ји се од осам ег зо на и ко ди ра че ти ри 
функ ци о нал на до ме на АР: NH2-тер ми нал-
ни до мен (NTD), ко ји ко ди ра нај ве ћи, тј. 1. 
ег зон; DNK-ве зу ју ћи до мен (DBD), ко ји ко-
ди ра ју 2. и 3. ег зон; ли ганд-ве зу ју ћи до мен 
(LBD), ко ји ко ди ра ју 4–8. ег зон; и зглоб ни 
ре ги он, ко ји ве зу је LBD и DBD. У AIS му-
та ци је су углав ном ло ка ли зо ва не у DBD и 
LBD. До сад је опи са но ви ше од 1.000 му та-
ци ја ге на за АР чи ји је ре зул тат сма ње ње 
или пот пу ни гу би так функ ци је АР, што за 
крај њи ре зул тат има сма њен или пот пу но 
из о ста вљен по стре цеп тор ски ефе кат на 
циљ на тки ва и по ред нор мал не кон цен тра-
ци је ан дро ге на [2, 4].

ПРИКАЗ БОЛЕСНИКА

Два де се тјед но го ди шња де вој ка упу ће на је 
у Кли ни ку за ен до кри но ло ги ју, ди ја бе тес 
и бо ле сти ме та бо ли зма Кли нич ког цен тра 
Ср би је ра ди ен до кри но ло шког ис пи ти ва ња 
и ле че ња због те сти сне фе ми ни за ци је.
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Анам не зом и хе те ро а нам не зом се са зна ло да је бо-
ле сни ца де те из дру ге труд но ће, ко ја је про те кла нор-
мал но. Ра ни пси хо мо тор ни раз вој бо ле сни це је био без 
осо бе но сти. Од сво је сед ме го ди не по сте пе но је до би-
ја ла на те ле сној те жи ни. Дој ке су по че ле да се раз ви-
ја ју са 12 го ди на. Са 15 го ди на обра ти ла се ги не ко ло гу 
јер ни је до би ла мен стру а ци ју. Упу ће на је у Кли ни ку за 
ги не ко ло ги ју и аку шер ство Кли нич ког цен тра у Бе о-
гра ду, где јој је у 16. го ди ни по ста вље на ди јаг но за те-
сти сне фе ми ни за ци је ти пич ног об ли ка. Ота да је ни ко 
ни је ме ди цин ски над гле дао до ње не 21. го ди не.

У 21. го ди ни се због хи пер тен зи је ја ви ла ен до кри-
но ло гу у ре ги о нал ној бол ни ци, ко ји јој је пре пи сао ан-

ти хи пер тен зив ну те ра пи ју, а на кон уви да у ди јаг но зу 
те сти сне фе ми ни за ци је упу тио ју је на на шу кли ни ку 
ра ди да љег ис пи ти ва ња и ле че ња. Ње на ро ђе на ста ри-
ја се стра је има ла ре дов не мен стру а ци је до 15. го ди не 
и ле че ња кар ци но ма епи фа ринк са. Ни ко у по ро ди ци 
од жен ских ро ђа ка ни је имао при мар ну аме но ре ју. На 
при је му бо ле сни ца је би ла екс трем но го ја зна по ги но-
ид ном ти пу (те ле сна те жи на 127,5 kg; те ле сна ви си на 
170 cm; ин декс те ле сне ма се 42,2 kg/m2; обим стру ка 
112 cm; обим ку ко ва 131 cm), са се де фа стим и ру жи-
ча стим стри ја ма на гру ди ма и тр бу ху. Пу бич не и ак-
си лар не ма ља во сти ни је би ло. Дој ке су би ле раз ви је не 
(Сли ке 1 и 2). Спо ља шње ге ни та ли је су би ле жен ског 

Сли ка 1. Ги но ид ни тип го ја зно сти, раз ви је не дој ке, из о ста нак пу-
бич не ма ља во сти
Figure 1. Gynoid obesity, developed breasts, absent pubic hair

Та бе ла 1. Хор мон ске ана ли зе и ту мор ски мар ке ри бо ле сни це пре 
орхи ек то ми је
Tabele 1. Hormonal analysis and patient’s tumor markers before go-
nadectomy

Хормонски и 
туморски маркери
Hormonal and 
tumor markers

Резултати болеснице
Patient’s results

Референтне 
вредности
Reference 

range

FSH на 15 мин.
FSH at 15 min.

4.8/4.9/4.6
/3.9 IU/l

2.5–15 IU/l

LH на 15 мин.
LH at 15 min.

9.9/11.2/9.9
/11.9 IU/l

2.5–16 IU/l

E2 на 15 мин.
E2 at 15 min.

223/247/253.9
/380.9 pmol/l

34–226 pmol/l

T на 15 мин.
T at 15 min.

20.4;17.5;18.1;
18.9 nmol/l

8.2–34.8 nmol/l

17-OHPg 0.73 nmol/l 0.94–6.57 nmol/l

SHBG 17 nmol/l 9–54 nmol/l

DHEAS 5.4 μmol/l 5.4–9.1 μmol/l

Андростенедион
Androstenedione 2.2 ng/ml 0.26–2.34 ng/ml

Пролактин
Prolactin 368.5 mIU/l 121–545 mIU/l

Прогестерон
Progesterone 0.33 nmol/l 0.3–1.9 nmol/l

ACTH 43.5 ng/l 10–90 ng/l

Кортизол
Cortisol 435 nmol/l 131–642 nmol/l

TSH 2.1 mIU/l 0.3–5.5 mIU/l

fT4 17.3 ng/l 7–18 ng/l

DST (1 mg), кортизол
DST (1 mg), cortisol 25.9 nmol/l <50 nmol/l

CEA 0,72 ng/ml 3.8 ng/ml

AFP 1.06 IU/ml <5.8 IU/ml

betaHCG 1.32 IU/l <2 IU/ml

Ca-125 7.76 U/ml <35 U/ml

Ca 19-9 5.57 U/ml <39 U/ml

Ca 15-3 15.86 U/ml <25 U/ml

FSH – фоликулостимулишући хормон; LH – лутеинизирајући хормон; E2 
– естрадиол; T – тестострон; 17-OHPg – 17-хидроксипрогестерон; SHBG – 
глобулин који везује полне хормоне; DHEAS – дехидроепиандростерон; 
ACTH – адренокортикотропни хормон; TSH – тиреостимулишући хормон; 
fT4 – слободни тироксин; DST – преконоћни дексаметазонски супресиони 
тест; CEA – карцино-ембрионални антиген; AFP – алфа фетопротеин; betaHCG 
– хумани хорионски гонадоропин; Ca-125 – канцер-антиген CA-125; Ca 19-9 
– канцер-антиген Ca 19-9; Ca 15-3 – канцер-антиген Ca 15-3

FSH – follicle-stimulating hormone; LH – luteinizing hormone; E2 – estradiol; T – 
testosterone; 17-OHPg – 17-hydroxyprogesterone; SHBG – sex hormone binding 
globulin; DHEAS – dehydroepiandrosterone; ACTH – adrenocorticotropic hor-
mone; TSH – thyroid-stimulating hormone; fT4 – free thyroxine; DST – overnight 
dexametasone suppresion test; CEA – carcinoembryonic antigen; AFP – alpha 
fetoprotein; betaHCG – human chorionic gonadotropin; Ca-125 – cancer antigen 
Ca-125; Ca 19-9 – cancer antigen Ca 19-9; Ca 15-3 – cancer antigen Ca 15-3

Сли ка 2. Из о ста нак па зу шне ма ља во сти
Figure 2. Absent axillary hair
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ти па, без кли то ро ме га ли је. Ка ри о тип је био 46XY. 
Вред но сти пол них хор мо на су би ле као код од ра сле 
осо бе му шког по ла (Та бе ла 1). На ул тра зву ку ма ле кар-
ли це ни су би ли уоче ни ни ма те ри ца, ни јај ни ци. На 
ви ше слој ној ком пју те ри зо ва ној то мо гра фи ји (MSCT)
аб до ме на и ма ле кар ли це обо стра но пел вич но уоче-
не су про ме не ка рак те ри сти ка те сти са, де сно го то во 
у суб ку ти су, а ле во у дис тал ном па ра и ли јач ном про-
сто ру и тр бу шном зи ду (Сли ка 3). Ма те ри ца и јај ни ци 
се ни су ви де ли, а ва ги на је би ла скра ће на.

Бу ду ћи да је бо ле сни ца би ла жен ске сек су ал не ори-
јен та ци је, уз лич ну и са гла сност по ро ди це упу ће на је у 
Кли ни ку за ги не ко ло ги ју и аку шер ство ра ди обо стра не 
ор хи ек то ми је. По при је му на ову кли ни ку, од лу ком кон-
зи ли ју ма ле ка ра, бо ле сни ца је пре ме ште на на Хи рур шку 
кли ни ку, где је 2012. го ди не под врг ну та ла па ро скоп ској 
екс пло ра ци ји, гор њој и до њој ме ди јал ној ла па ро то ми ји 
и би ла те рал ној ор хи ек то ми ји де сног те сти са (ве ли чи-
не 50×20×28 mm) и ле вог те сти са (ве ли чи не 40×20×22 
mm), са пла сти ком де сног ин гви нал ног ка на ла. Па то хи-
сто ло шки на лаз је гла сио: Scle ro a trop hia te stis bi la te ra lis, 
Leydig cell hyper pla sia, без еле ме на та ту мо ра.

На кон опе ра ци је при ме ње на јој је те ра пи ја тран сдер-
мал ним естра ди ол ским фла сте ри ма, а на кон шест ме-
се ци и орал на те ра пи ја про ге сте ро ном (200 mg то ком 
се дам да на у ме се цу), уз сма ње ње те ле сне те жи не и на-
ста вак ле че ња ан ти хи пер тен зив ним ле ко ви ма. Го ди ну 
да на по сле опе ра ци је пр ви пут је има ла сек су ал не од-
но се, ко ји су би ли бол ни. Због бол не дис па ре у ни је са-
ве то ва не су јој ва ги нал на ди ла та ци ја и при ме на естра-
ди ол ског кре ма ло кал но ва ги нал но два пу та не дељ но.

ДИСКУСИЈА

То ком ем бри о нал ног раз во ја по сто ји сек су ал но ин-
ди фе рент на фа за у ко јој ем бри он има по тен ци јал да 

раз ви је би ло му шке би ло жен ске ре про дук тив не ор га-
не. Не по сред но уз при ми тив не ин ди фе рент не го на де 
на ла зе се два при ми тив на ка на ла: Вол фов ка нал, ко-
ји мо же да до ве де до раз во ја му шког ре про дук тив ног 
трак та, и Ми ле ров ка нал, ко ји мо же да до ве де до раз-
во ја жен ског ре про дук тив ног трак та.

Ан дро ге ни су су штин ски зна чај ни за му шку сек су-
ал ну ди фе рен ци ја ци ју то ком раз во ја фе ту са, за раз ли ку 
од жен ског фе тал ног раз во ја, ко ји не зах те ва по сто ја ње 
естро ге на. Сек су ал на ди фе рен ци ја ци ја по чи ње сек су-
ал ном де тер ми на ци јом го на да или као те сти са или као 
јај ни ка, ко ја за ви си од пол них хро мо зо ма X и Y. Ако је 
ем бри он XY, при су ство ге на SRY (ре ги он Y-хро мо зо-
ма ко ји од ре ђу је пол је дин ке) усме ри ће раз вој го на да 
у те сти се, а у су прот ном, го на де се раз ви ја ју као јај ни-
ци. Лај ди го ве ће ли је те сти са у де ве тој не де љи ге ста ци је 
по чи њу да ства ра ју те сто сте рон, ко ји под сти че раз вој 
Вол фо вих ка на ла, из ко јих се ства ра ју епи ди ди мис, vas 
de fe rens, се ме не ке си це и еја ку ла тор ни ка на ли ћи. Сер то-
ли је ве ћели је про из во де ан ти-Ми ле ров хор мон (AMH), 
ко ји иза зи ва ре гре си ју Ми ле ро вих ка на ла.

Го на де ко је се раз ви ја ју у AIS су те сти си. AMH иза-
зи ва ре гре си ју Ми ле ро вих ка на ла и из о ста нак раз во ја 
ма те ри це, ја јо во да и гор њих де ло ва ва ги не. Лај ди го ве 
ће ли је те сти са ства ра ју те сто сте рон, али због му та-
ци је ан дро ге ног ре цеп то ра (АР), он не оства ру је сво је 
би о ло шко деј ство и не ма раз во ја Вол фо вих ка на ла у 
ефе рент не ор га не. АР при па да по ро ди ци ну кле ар них 
ре цеп то ра и екс при му је се у фе тал ном тки ву у осмој 
не де љи ге ста ци је, пре по чет ка лу че ња те сто сте ро на. 
Ен до ге ни ан дро ге ни, те сто сте рон и по тент ни ји ди хи-
дро те сто сте рон (DHT) (5α-ре дук та за тип 2 кон вер ту-
је те сто сте рон у DHT) мо гу да оства ре сво ју би о ло-
шку ак тив ност са мо на кон ве зи ва ња за АР у циљ ним 
тки ви ма. Раз вој про ста те из уро ге ни тал ног си ну са и 
ма ску ли ни за ци ја при мор ди јал них спо ља шњих ге ни-
та ли ја у пе нис и скро тум зах те ва ак тив ност DHT [5].

A Б

Сли ка 3. На лаз ком пју те ри зо ва не то мо гра фи је аб до ме на и ма ле кар ли це (MSCT) при ка зу је обо стра но пел вич но тво ре ви не ка рак те ри-
сти ка те сти са
Figure 3. Multi-sliced computed tomography (MSCT) shows structures on both sides of the pelvic region, suggestive of testicules
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Син дром нео се тљи во сти на ан дро ге не (AIS) се 
тра ди ци о нал но кла си фи ку је на осно ву ге ни тал ног 
фе но ти па у три под гру пе: ком пле тан АИС (CA IS), 
пар ци ја лан (PA IS) и благ или ми ни ма лан (MA IS). 
MA IS је нај бла жа ге нет ска ано ма ли ја AIS у 46XY, а 
фе но тип ски нај да ља од CA IS. Осо бе има ју му шки 
фе но тип, обич но азо о спер ми ју, а опи са ни су и рет ки 
слу ча је ви фер тил них му шка ра ца с овим по ре ме ћа јем. 
PA IS је ре зул тат де ли мич не нео се тљи во сти на ан дро-
ге не у 46XY и пред ста вља ши ро ку па ле ту фе но тип ске 
пре зен та ци је са раз ли чи тим сте пе ном ви ри ли за ци је. 
Пре ва лен ци ја CA IS је је дан обо ле ли на 20.400–99.100 
осо ба ко је су ге нет ски му шког по ла. На ро ђе њу CA IS 
се мо же пре зен то ва ти као ин гви нал на хер ни ја или 
оток ве ли ке усне ва ги не код на из глед жен ског но во-
ро ђен че та. Би ла те рал на ин гви нал на хер ни ја је рет ка 
код жен ске но во ро ђен ча ди и у та квом слу ча ју ин ци-
ден ци ја CA IS је 1–2%. Ди јаг но за CA IS се нај че шће 
по ста вља у пу бер те ту, као и код опи са не бо ле сни це, 
ка да због при мар не аме но ре је осо бе с нор мал ним 
спољ ним жен ским ге ни та ли ја ма тра же ме ди цин ску 
по моћ. Од ра сле же не са CA IS су ви шег ра ста, што се 
об ја шња ва ге нет ским ути ца јем ре ги о на на ду гом кра-
ку Y-хро мо зо ма, ко ји је од го во ран за кон тро лу ра ста. 
Же не са CA IS и од ло же ном го на дек то ми јом су ви шег 
ра ста због ре ла тив ног не до стат ка естро ге на. Има ју 
раз ви је не дој ке, као ре зул тат аро ма ти за ци је ан дро-
ге на. Не ма ју зна ке адре нар хе, тј. не по сто ји пу бич на 
и ак си лар на ма ља вост и не ма ју ак не, а као ре зул тат 
нео се тљи во сти на ан дро ге не уме сто јај ни ка има ју те-
сти се, не ма ју ма те ри цу, ни ти прок си мал ни део ва ги не 
ко ја се сле по за вр ша ва и нај че шће је скра ће на, као код 
опи са не бо ле сни це [2].

Опи са ни су спо ра дич ни слу ча је ви где не до ла зи до 
пот пу не ре гре си је Ми ле ро вих ка на ла, те се раз ви ја 
је дан или оба ја јо во да, а из у зет но рет ко и ма те ри ца. 
Мо гу ћа об ја шње ња су: 1) нео д го ва ра ју ћа син те за или 
ак тив ност AMH; 2) ин тра у те ру сно из ла га ње ди е тил-
стил бе стро лу, ко је сма њу је осе тљи вост Ми ле ро вих 
ка на ла за AMH; 3) по ре ме ћај про ла за ан дро ген–АР 
на ну кле ар ном ни воу; или 4) ра но спу шта ње те сти са, 
та ко да је Ми ле ров ка нал ван до ма ша ја AMH [6].

Осо бе са CA IS не ма ју про ста ту, ни ти се Вол фо ви 
ка на ли раз ви ја ју то ком раз во ја фе ту са, па се не ства-
ра ју епи диди мис, vas de fe rens, се ме не ке си це и еја ку ла-
тор ни ка на ли ћи. Кли нич ка сли ка ко ја по бу ђу је сум њу 
на CA IS зах те ва од ре ђи ва ње и по твр ду XY ка ри о ти па 
[4]. Код од ра слих осо ба са CA IS кон цен тра ци ја те сто-
сте ро на обич но је нор мал на или по ви ше на у од но су 
на од ра сле осо бе му шког по ла, ко ји као суп страт за 
аро ма та зну ак тив ност до во ди до по ве ћа не кон цен-
тра ци је естро ге на. Ни во FSH је у окви ру нор мал них 
вред но сти, а ни во LH обич но бла го по ви шен услед 
хи по та ла мо-хи по фи зне ре зи стен ци је на ан дро ге не. 
По ви ше не вред но сти LH под сти чу Лај ди го ве ће ли је, 
син те за и лу че ње те сто сте ро на се по ја ча ва ју, а по сле-
дич но и кон цен тра ци ја естра ди о ла. Ако функ ци ја и 
струк ту ра Сер то ли је вих ће ли ја ни је оште ће на, кон-
цен тра ци ја AMH је нор мал на. Код при ка за не бо ле сни-

це за бе ле же на је нор мал на кон цен тра ци ја те сто сте ро-
на, док је кон цен тра ци ја LH би ла је на гор њој гра ни ци 
нор ма ле, као што је при ка за но у та бе ли 1. Об ја шње ње 
за што у слу ча ју на ше бо ле сни це ни во LH ни је ви ши 
би би ло по сто ја ње од ре ђе ног сте пе на хи по та ла мо-хи-
по фи зне осе тљи во сти на ан дро ге не, што је ма ло ве-
ро ват но и до сад ни је опи са но. Ве ро ват ни ји раз лог је 
екс трем на го ја зност бо ле сни це и по ве ћа на ко ли чи на 
ма сног тки ва, а са мим тим и по ве ћа на рас по ло жи вост 
ен зи ма аро ма та зе, ко ји се при мар но на ла зе у ма сном 
тки ву, па је мо гу ћа по ве ћа на кон вер зи ја те сто сте ро-
на у естро ге не. Естро ге ни пре ко не га тив не по врат не 
спре ге на ни воу хи по та ла му са и хи по фи зе до во де до 
сма ње не кон цен тра ци је го на до тро пи на, пре све га LH, 
и сма ње не сти му ла ци је лу че ња те сто сте ро на, че му у 
при лог го во ре нор мал на (у од но су на му шкар це), а не 
по ви ше на кон цен тра ци ја те сто сте ро на и по ви ше на 
кон цен тра ци ја естра ди о ла код при ка за не бо ле сни це 
(Та бе ла 1) [7].

Ди јаг но за CA IS се, као у на шем слу ча ју, по ста вља на 
осно ву кли нич ке сли ке и хор мон ских ана ли за (Та бе-
ла 1) код осо ба са XY ка ри о ти пом. По твр да ди јаг но зе 
CA IS до би ја се ге нет ском ана ли зом и на ла зом му та ци-
је ге на за АР, за шта ни је би ло тех нич ких мо гућ но сти.

Ди фе рен ци јал но ди јаг но стич ки у об зир до ла зе: 
ком плет на, тј. „пра ва“, XY го над на дис ге не за по зна та 
као Сва је ров (Swyer) син дром, Ма јер–Ро ки тан ски–
Ку стер–Ха у сте ров (Mayer–Ro ki tansky–Ku ster–Ha u ster) 
син дром, не до ста так 17β-хи дрок си сте ро ид-де хи дро-
ге на зе тип III, 5α-ре дук та за тип 2 де фи цит (5-ARD) 
и KAH због де фи ци та 17-хи дрок си ла зе (17-OH) или 
због де фи ци та 17,20-ли а зе [1]. 46XY осо бе са CA IS 
има ју жен ске спољ не ге ни та ли је, од ра ста ју и вас пи-
та ва ју се као де вој чи це и не ма ју ди ле му о жен ској 
сек су ал ној ори јен та ци ји. По по ста вља њу ди јаг но зе 
CA IS, са ве ту је се пси хо ло шко са ве то ва ње и за бо ле-
сни ка и за по ро ди цу. Го на дек то ми ја се са ве ту је на кон 
пу бер те та, по за вр ше ној фе ми ни за ци ји, с об зи ром 
на то да је фе ми ни за ци ја де лом по сле ди ца те сти ку-
лар не, а де лом пе ри фер не кон вер зи је те сто сте ро на 
у естро ге не. Ако се го на дек то ми ја ура ди пре пу бер-
те та, са ве ту је се ин дук ци ја пу бер те та естро ге ни ма. 
Ри зик за ма лиг ну ал те ра ци ју те сти са пре пу бер те та 
је ма ли, а у од ра слој до би је до 30%, па се као иде ал-
но вре ме за го на дек то ми ју пред ла же ра ни од ра сли 
пе ри од, не по сред но на кон пу бер те та. По сле го на дек-
то ми је са ве ту је се при ме на хор мон ске суп сти ту ци о не 
те ра пи је (HRT) са мо естро ге ни ма, по што бо ле сни це 
не ма ју ма те ри цу, а не ки ауто ри са ве ту ју ком плет ну 
суп сти ту ци ју естро про ге ста ге ни ма, уз обра зло же-
ње да се ре цеп то ри за про ге сте рон не на ла зе са мо у 
ма те ри ци, не го у це лом те лу, а по себ но су зна чај ни у 
мо згу. На кон го на дек то ми је, ми смо бо ле сни ци пре-
пи са ли те ра пи ју естра ди о лом тран сдер мал но то ком 
шест ме се ци, а за тим је до да та те ра пи ја при род ним 
про ге сте ро ном, ко ји за раз ли ку од про ге ста ге на не ма 
ефе кат ре тен ци је теч но сти и има нај по вољ ни ји кар-
ди о ме та бо лич ки про фил [8, 9]. Из о ста нак мен стру а-
ци је то ком при ме не ком би но ва не HRT је ис кљу чи ло 
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по сто ја ње ма те ри це код на ше бо ле сни це, што је ина-
че ре дак ен ти тет код осо ба са CA IS.

Код осо ба са CA IS, као и код при ка за не бо ле сни це, 
мо гу ћа је дис паре у ни ја због крат ке ва ги не, за шта је 
обич но до вољ на ва ги нал на ди ла та ци ја, а у из у зет ним 
слу ча је ви ма и хи рур шка елон га ци ја ва ги не. Нај ве ћи 
про блем ових же на је то што, уко ли ко же ле, не мо гу 
да има ју сво је по том ство [4].

Ди јаг но зу CA IS је нео п ход но по ста ви ти у 16. го ди-
ни, а за тим ура ди ти ор хи ек то ми ју ра но на кон пу бер-
те та, због мо гу ће ма лиг не ал те ра ци је те сти са, и уве сти 

суп сти ту ци ју естро про ге ста ге ни ма до пе ри о да оче ки-
ва ног ула ска же не у ме но па у зу, а по про це ни и ду же.

ЗАХВАЛНИЦА

За хва љу је мо др Ма ји Ива ни ше вић и др Ма ри ји Ла зић 
на тех нич кој по мо ћи и су ге сти ја ма при из ра ди ово-
га ра да. Рад је фи нан си ран сред стви ма про јек та број 
175067 Ми ни стар ства про све те, на у ке и тех но ло шког 
раз во ја Ре пу бли ке Ср би је.
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ЛИТЕРАТУРА

SUMMARY
Introduction Androgen insensitivity syndrome (AIS) belongs 
to disorders of sex development, resulting from complete or 
partial resistance to the biological actions of androgens in per-
sons who are genetically males (XY) with normally developed 
testes and age-appropriate for males of serum testosterone 
concentration.
Case Outline A 21-year-old female patient was admitted at our 
Clinic further evaluation and treatment of testicular feminiza-
tion syndrome, which was diagnosed at the age of 16 years. The 
patient had never menstruated. On physical examination, her 
external genitalia and breast development appeared as com-
pletely normal feminine structures but pubic and axillary hair 
was absent. Cytogenetic analysis showed a 46 XY karyotype. 
The values of sex hormones were as in adult males. The multi-

sliced computed tomography (MSCT) showed structures on 
both sides of the pelvic region, suggestive of testes. Bilateral 
orchiectomy was performed. Hormone replacement therapy 
was prescribed after gonadectomy. Vaginal dilatation was ad-
vised to avoid dyspareunia.
Conclusion The diagnosis of complete androgen insensitivity 
is based on clinical findigs, hormonal analysis karyotype, visu-
alization methods and genetic analysis. Bilateral gonadectomy 
is generally recommended in early adulthood to avoid the risk 
of testicular malignancy. Vaginal length may be short requiring 
dilatation in an effort to avoid dyspareunia. Vaginal surgery is 
rarely indicated for the creation of a functional vagina.

Keywords: androgen insensitivity syndrome; 46 XY; androgen 
receptor; primary amenorrhea

Complete Androgen Insensitivity Syndrome
Milina Tančić Gajić1,2, Svetlana Vujović1,2, Miomira Ivović1,2, Ljiljana V. Marina1,2, Zorana Arizanović1,2, 
Dragana Raković1,2, Dragan Micić1,2

1University of Belgrade, School of medicine, Belgrade, Serbia;
2Clinic for Endocrinology, Diabetes and Metabolism Diseases, Clinical Center of Serbia, Belgrade, Serbia

Примљен • Received: 17/04/2014 Ревизија • Revision: 30/09/2014 Прихваћен • Accepted: 09/10/2014

Танчић Гајић М. и сар. Синдром потпуне неосетљивости на андрогене



<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /None
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 20%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Error
  /CompatibilityLevel 1.2
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJDFFile false
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.0000
  /ColorConversionStrategy /CMYK
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments true
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts true
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages true
  /ColorImageMinResolution 300
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 600
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.00000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages true
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages true
  /GrayImageMinResolution 300
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 600
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.00000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages true
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages true
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile (None)
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName ()
  /PDFXTrapped /False

  /Description <<
    /CHS <FEFF4f7f75288fd94e9b8bbe5b9a521b5efa7684002000410064006f006200650020005000440046002065876863900275284e8e9ad88d2891cf76845370524d53705237300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c676562535f00521b5efa768400200050004400460020658768633002>
    /CHT <FEFF4f7f752890194e9b8a2d7f6e5efa7acb7684002000410064006f006200650020005000440046002065874ef69069752865bc9ad854c18cea76845370524d5370523786557406300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c4f86958b555f5df25efa7acb76840020005000440046002065874ef63002>
    /DAN <>
    /DEU <>
    /ESP <>
    /FRA <>
    /ITA <>
    /JPN <FEFF9ad854c18cea306a30d730ea30d730ec30b951fa529b7528002000410064006f0062006500200050004400460020658766f8306e4f5c6210306b4f7f75283057307e305930023053306e8a2d5b9a30674f5c62103055308c305f0020005000440046002030d530a130a430eb306f3001004100630072006f0062006100740020304a30883073002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee5964d3067958b304f30533068304c3067304d307e305930023053306e8a2d5b9a306b306f30d530a930f330c8306e57cb30818fbc307f304c5fc59808306730593002>
    /KOR <FEFFc7740020c124c815c7440020c0acc6a9d558c5ec0020ace0d488c9c80020c2dcd5d80020c778c1c4c5d00020ac00c7a50020c801d569d55c002000410064006f0062006500200050004400460020bb38c11cb97c0020c791c131d569b2c8b2e4002e0020c774b807ac8c0020c791c131b41c00200050004400460020bb38c11cb2940020004100630072006f0062006100740020bc0f002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e00300020c774c0c1c5d0c11c0020c5f40020c2180020c788c2b5b2c8b2e4002e>
    /NLD (Gebruik deze instellingen om Adobe PDF-documenten te maken die zijn geoptimaliseerd voor prepress-afdrukken van hoge kwaliteit. De gemaakte PDF-documenten kunnen worden geopend met Acrobat en Adobe Reader 5.0 en hoger.)
    /NOR <>
    /PTB <>
    /SUO <>
    /SVE <>
    /ENU (Use these settings to create Adobe PDF documents best suited for high-quality prepress printing.  Created PDF documents can be opened with Acrobat and Adobe Reader 5.0 and later.)
  >>
  /Namespace [
    (Adobe)
    (Common)
    (1.0)
  ]
  /OtherNamespaces [
    <<
      /AsReaderSpreads false
      /CropImagesToFrames true
      /ErrorControl /WarnAndContinue
      /FlattenerIgnoreSpreadOverrides false
      /IncludeGuidesGrids false
      /IncludeNonPrinting false
      /IncludeSlug false
      /Namespace [
        (Adobe)
        (InDesign)
        (4.0)
      ]
      /OmitPlacedBitmaps false
      /OmitPlacedEPS false
      /OmitPlacedPDF false
      /SimulateOverprint /Legacy
    >>
    <<
      /AddBleedMarks false
      /AddColorBars false
      /AddCropMarks false
      /AddPageInfo false
      /AddRegMarks false
      /ConvertColors /ConvertToCMYK
      /DestinationProfileName ()
      /DestinationProfileSelector /DocumentCMYK
      /Downsample16BitImages true
      /FlattenerPreset <<
        /PresetSelector /MediumResolution
      >>
      /FormElements false
      /GenerateStructure false
      /IncludeBookmarks false
      /IncludeHyperlinks false
      /IncludeInteractive false
      /IncludeLayers false
      /IncludeProfiles false
      /MultimediaHandling /UseObjectSettings
      /Namespace [
        (Adobe)
        (CreativeSuite)
        (2.0)
      ]
      /PDFXOutputIntentProfileSelector /DocumentCMYK
      /PreserveEditing true
      /UntaggedCMYKHandling /LeaveUntagged
      /UntaggedRGBHandling /UseDocumentProfile
      /UseDocumentBleed false
    >>
  ]
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2400 2400]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice


