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ABSTRACT

Persistent Mullerian Duct Syndrome (PMDS) is a rare form of male pseudohermaphroditism.
Case Report and Methods: A PMDS case with hernia uteri inguinalis, transverse testicular ectopia and
fusional anomalies of the testis and epididymis in patient having normal 46 xy karyotype is presented in the

light of relevant literature.

Results: Although approximately 160 cases have been reported in the literature, we couldn’t find another
case with PMDS which fusional anomalies of the testis and epididymis accompanies to the persistence of

Mdillerian structures.

Conclusion: Our case has some difference against the other cases which were reported in the literature
with regard to epididymo-testicular fusion anomalies, epididymal hypoplasia, hipospermatogenesis. Basic
principle of surgical intervention is to save the Millerian structures and to bring the gonad to the palpable

localisation.
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OzZET

Persitan Millerian Kanal Sendromu (PMKS) nadir rastlanan bir erkek psddohermafroditizm cesididir.

Transvers testikiiler ektopi, herni uteri inguinalis ve bilateral epididimo testikiiler fizyon bozuklugunun eslik
ettigi, 46 xy karyotipli bir PMKS olgusu literattr verileri 1siginda sunulmustur.

Literatirde 160 kadar vaka rapor edilmis olmakla birlikte, epididimo-testikuler fuzyon bozuklugunun eslik ettigi

baska bir PMKS olgusuna rastlamadik.

Olgumuz epididimo-testikuler fizyon bozuklugu, hipoplazik epididim ve minimal dizeyde spermatogenetik
aktivite gdzlenmesi sebebiyle, bildirilen diger vakalara ilave ozellikler tasimaktadir. PMKS olgularinda cerrahi
yaklagim, mallerian yapilarin miimkiinse korunmasi ve testislerin palpe edilebilir bir lokalizasyona getirilmesidir.

Anahtar Kelimeler: Millerian kanal, testis, psédohermafroditizm

GIRIS

PMKS fetal sertoli hiicrelerinden Miillerian
Inhibiting Factor (MIF) salinim eksikligi sonucu
ortaya ¢ikan bir erkek psédohermafroditizm gesi-
didir. MIF’den sorumlu gen 19. kromozomun ki-
sa kolunda yer almaktadir'. Sendrom otozomal
resesif ve nadiren de X-Linked resesif gegis 6zel-
ligine sahiptir. Sendrom iki ana klinik sekilde or-
taya ¢itkmaktadir: 1) Kismen inmis testisler ve
herni uteri inguinalis ile ortaya ¢ikan tip (Erkek
tipi-%90). 2) Ovarian pozisyonda yer alan bilate-
ral intraabdominal testisler ve Mullerian yapilar
(Disi tipi-%10)% Her iki formda da kisi erkek fe-
notipinde ve 46 XY genotipindedir. Testislerde-
ki, muhtemel intrinsik bozukluk sebebiyle, ¢o-
gunlukla azospermi veya siddetli oligoasteno-
spermi mevcuttur. Testis ve Wolf kanal yapilari-

na bitisik olarak uterus, fallopian tipler, cervix
ve kismen de vajina proksimali dar bir kanal hali
de gelisim gostermistir. Kanal prostatik Uretra ile
baglantilidir. Burada inguinal eksplorasyon esna-
sinda rastlantisal olarak belirlenen bir olguyu,
degisik yonleri ile sunmaya calistik.

oLGuU

21 yasinda sag inguinal herni nedeniyle ge-
nel cerrahi uzmani tarafindan opere edilen hasta-
da, sag fitik kesesi icinde her iki gonad (soldaki
gonad sag tarafta-sol transvers testikiler ektopi),
fallopian tipler ve uterus tespit edilmesi (zerine
(herni uteri inguinale) istenen konsultasyon so-
nucunda hasta ameliyat masasinda gérulmis ve
degerlendirilmistir.
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Yapilan incelemede her iki vas deferensin
uterusun lateralinde yer aldigi izlendi: Fallopian
tlp fibrialarina yapisik halde bulunan epididim
kaputunun hipoplazik oldugu, gévde ve kuyruk
yapilarinin tam gelismedigi ve testis ile irtibatsiz
oldugu tespit edildi (Resim 1-2). Bu asamada
hastanin siipheye yer birakmayacak sekilde erkek
fenotipinde olusu ve gonadlarin testis gorinu-
miinde olmasi PMKS ile karsi karsiya kalindigini
ortaya koymaktaydi. Millerian yapilar eksize
edilmeden orsiyopeksi mimkin gériinmiyordu.
Ayrica sol testis orsiyopeksiye imkan verecek
pedikll uzunluguna sahip degildi. Bu nedenle
Miillerian yapilarin sol testis ile birlikte eksizyo-
nuna ve sag orsiyopeksiye karar verildi. Sag tes-
tis Ust kutpu distal fallopian tuplere yapisik oldu-
gundan, bu bolge diseke edilmeksizin, sag tarafa
ait fallopian tlip proksimal seviyeden rezeke edil-
di. Sag kordon yapilari Mallerian yapilardan ay-
rildi ve sag testis sag skrotal kompartimana so-
runsuz yerlestirildi. Sag testis biyopsisi uygulan-
di. Uterus kollum hizasindan fallopian tupler ve
sol testis ile birlikte eksize edildi.

|

Resim 1. PMKS olgusunun operasyondaki gorinimi: Sag
inguinal kesiden her iki testi ile birlikte millerian yapilarin
ciktigl izlenmektedir (heri uteri inguinalis ve transvers testi-
kuler ektopi).

Ameliyat sonrasinda sol gonad ve sagdan
yapilan biyopsi sonucu minimal dizeyde sper-
matogenetik aktivite gdsteren testis olarak, diger
yapllar ise rudimenter uterus ve fallopian tiip ola-
rak rapor edildi. Postoperatif 1. ayda serum tes-
tosteron, serbest testosteron, folikil stimile edici
hormon ve liteinizan hormon seviyelerinin nor-
mal bulunmasi sag testis beslenmesinin yeterli
diizeyde olduguna isaret etmistir. Kromozom
analizi sonucu 46 XY olarak bulundu. Abdomi-
no-pelvik bilgisayarli tomografi de eslik eden or-
gan anomalisine rastlanmadi. iseme sistografisin-
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de ve retrograt Uretrografide Uretra ile Miillerian
kanal arasi iliski gosterilemedi. Anamnezde ol-
gunun kardeslerinden birinde infertilite ve geci-
rilmis inguinal operasyon hikayesi mevcuttu. An-
cak bu konuda yeterince ayrintili veriye ulasila-
madl.
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Resim 2: Sol testis (1) ve miillerian yapilari iceren patoloji
piyesi: Sag altta uterus Kkesiti (4), sol Ustte buna komsu tuba
uterine (2) ve kord yapilari izlenmektedir. Kaput epididimis
(3) fimbria ve tubalara yapisik ve hipoplazik yapidadir. Epi-
didim devamini teskil eden proksimal yapilar testisten ayrik
(5) ve hipoplazik yapidadir.

TARTISMA

MIF iki yasa kadar olcilebilir dizeylerde
serumda varhgini stirdirmektedir. Bu nedenle bu
yas gurubunda, preoperatif tani icin yardimci
olabilir®. Olgular, bizim olgumuzda oldugu gibi,
cogunlukla inguinal eksplorasyonda tesadiifen
yakalanmaktadir. Ayni skrotal kompartimanda
iki testisin birden palpe edilmesi (transvers testi-
kiler ektopi) PMKS i¢in tipiktir ve bu sendromu
akla getirmelidir. Bu olgularda preoperatif ultra-
sonografi ve bilgisayarli tomografi ile tani, ope-
rasyon girmeden once daha da saglamlasacaktir.
Olgumuzu preoperatif degerlendirmesi tarafimiz-
dan yapilmadigindan, bu asamadaki tanisal veri-
lere sahip degiliz.

Mallerian artik yapilardan gelisim gsteren
malin timdér rapor edilmemistir. Bu yapilarda
malinite gézlenmemesinin muhtemel sebebi, bu
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yapilarin 6strojen etkisi altinda olmamalaridir.
Bu nedenle bu yapilari ¢cikarmanin hastaya sagla-
digl bir fayda yoktur. Buna karsin uterusun ve
fallopian tiplerin testis ve vas deferensten ayril-
masl, deferensiyal arteri zedeleme ve testis bes-
lenmesini bozma riski tagimaktadir. Bu nedenle
orsiyopeksi icin engel olusturmadikca Mdllerian
yapilarin eksize edilmemesi gerekmektedir. Ml-
lerian yapilarin eksizyonu gerekli ise salfenjekto-
mi proksimal seviyeden yapilmali ve miyometri-
um pedikdli saglam birakilmalidir. Miillerian ya-
pilarin rezeksiyonu gerekli olsa bile, testise Ust
kutuptan yapisik fallopian yapinin, epididimin
zedelenme riski nedeniyle, mezenteri ile birlikte
testisten ayrilmadan oldugu gibi birakilmasi 6ne-
rilmektedir®?,

PMKS’de batin icinde yer alan testisin ma-
linite orani, intraabdominal testislerde bildirilen
malinite oranlari ile benzerlik gésterir®. Bu ne-
denle tek tarafh testisin intraabdominal bélgeden
daha distale ulastirilamadigi olgularda orsiyekto-
mi uygulanmalidir. iki taraf icin de bu durum s6z
konusu ise %18’e ulasan malinite riski g6z 6ntn-
de tutularak bilateral orsiyektomi ve androjen
idame tedavisi dustiniilebilir®.

Bazi otdrler kesin tani imkani saglamak igin
iki asamall operasyon dnermektedir®. Birinci asa-
mada iki tarafli gonad biyopsisi uygulanmakta,
ikinci asamada orsiyopeksi yapiimaktadir. Olgu-
larin, sipheye yer birakmayacak sekilde erkek
fenotipinde olmasl, en ¢ok karisabilecek durum
olan mikst gonadal disgenesisden ayirici taniyi
saglar. Bu nedenle iki tarafli biyopsi alinmasi uy-
gun olmakla birlikte, peroperatif taninin Kklinik
bulgularla konabilecegini ve dolayisiyla operas-
yonun tek asamada yapilabilecegini distntyo-
ruz.

Olgumuzda Millerian yapilar sag orsiyo-
peksi icin engel olusturdugundan ve sol transvers
ektopik testisin skrotal lokalizasyona erismeye
yetecek pedikil uzunlugu olmadigindan, Miille-
rian yapilar sol testis ile birlikte eksize edilmis-
tir. Distal fallopian tiip, sag testis st kutbuna ya-
pisik olarak birakilmis ve kordon serbestlestirile-
rek skrotal lokalizasyona getirilmistir.

Kriptorsidizmde epididim anomalisi ve epi-
didimotestikiler fuzyon bozukluklari %36-41
oranlarinda bildirilmistir®"®. inmemis testiste sa-
dece kaputtan bagli epididim anomalisi %5,9

olarak bildirilmistir’. PMKS bircok vakada krip-
torsidizm ile birlikte bulunmasina karsin su ana
kadar bu sendromla birlikte bildirilmis wolf ka-
nali gelisim bozukluklarina (hipoplazik epididim,
epididim agenezi, epididimotestikler fiizyon bo-
zukluklari, vasal agenez vb.) rastlamadik. Belir-
leyebildigimiz kadariyla bizim olgumuz bu ko-
nuda ilktir.

PMKS’da ejakilatta sperm varligi ¢ok nadir
rapor edilmistir’. Olgumuzda preoperatif veriye
sahip degiliz. Ancak postoperatif dénemde eja-
kilatta sperm izlenmemistir. Bunun sebebi muh-
temelen hem minimal diizeyde izlenen spermato-
genetik aktivite ve hem de epididimo-testikiler
fuzyon bozuklugudur.

PMKS’da gorilen kriptorsidizmin Mdlleri-
an yapilarin yapismasina bagh olarak mekanik
engel sonucu ortaya ¢iktigl dne siriilmiistiir®. Bi-
zim olgumuzda iyi gelismis broad ligaman ile
gonadal yapilarin mullerian yapilara iyi bir se-
kilde kaynasmis oldugunu gozlemledik (Resim
1). Bu durum bu teoriyi desteklemektedir. Ayrica
olgumuzda go6zlenen epididimal gelisim bozuklu-
gu, epididime yapisik millerian yapilarin, nor-
mal epididimal gelisimi olumsuz etkiledigini di-
stindirmektedir.

Sonug olarak olgumuz epididimo-testikiler
flizyon bozuklugu, hipoplazik epididim ve mi-
nimal diizeyde spermatogenetik aktivite gozlen-
mesi sebebiyle, bildirilen diger vakalara ilave
ozellikler tagimaktadir. PMKS olgularinda cerra-
hi yaklasim, millerian yapilarin mumkinse ko-
runmasi ve testislerin palpe edilebilir bir lokali-
zasyona getirilmesidir.

KAYNAKLAR

1- Cohen-Haguenauer O, Picard JY, Mattei MG:
Mapping of the gene for anti-mdillerian hormone
to the short arm of human chromosome 19. Cyto-
genet. Cell Genet.44:2-6,1987

2-  Vandersteen DR, Chaumeton Kl, Tank ES:
Surgical management of persistent miillerian duct
syndrome. Urology 49: 941-45,1997

3- Martin EL, Bennett AH, Cromia WJ: Persis-
tent miillerian duct syndrome with tranverse tes-
ticular ectopia and spermatogenesis. J.Urol., 147:
1615-1617, 1992

4-  Berkmen F: Persistent millerian duct syndrome
with or without transverse testicular ectopia and
testis tumors .Brit.J.Urol., 79: 122-126,1977

217



5-

218

Loeff DS, Imbeaud S, Reyeslt M: Surgical and
genetic aspects of persistent mallerian duct synd-
rome. J Pediatr.Surg. 29: 61-65, 1994

Marshall FF, Shermeta DW: Epididymal abnor-
malities associated with undescended testi. J.
Urol. 121: 341-3, 1979

Kiigukaydin M, Ozokutan BH, Turan C: Mal-
tormation of the epididymis in undescended tes-
tis. Pediatr.Surg.Int.14: 189-91, 1988

PERSISTENT MULLERIAN KANAL SENDROMU

8-

Mollaeian M, Mehrabi V, Elahi B: Significance
of epididymal and ductal anomalies associated
with undescended testis: Study in 652 cases. Uro-
logy 43: 857-60, 1994

Josso N, Fekete C, Cavchin O: Persitence of
mullerian ducts in male pseudohermaphroditism
and its relationship to cryptorchidism. Clin. En-
docr. 19: 247, 1983



	Mevki Asker Hastanesi Üroloji Servisi, ANKARA
	GİRİŞ
	KAYNAKLAR




