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ABSTRACT 
Persistent Müllerian 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  
Müllerian 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 Müllerian structures and to bring the gonad to the palpable 
localisation. 
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ÖZET 
Persitan Müllerian Kanal Sendromu (PMKS) nadir rastlanan bir erkek psödohermafroditizm çeşididir.  
Transvers testiküler ektopi, herni uteri inguinalis ve bilateral epididimo testiküler füzyon bozukluğunun eşlik 

ettiği, 46 xy karyotipli bir PMKS olgusu literatür verileri ışığında sunulmuştur. 
Literatürde 160 kadar vaka rapor edilmiş olmakla birlikte, epididimo-testiküler füzyon bozukluğunun eşlik ettiği 

başka bir PMKS olgusuna rastlamadık.  
Olgumuz epididimo-testiküler füzyon bozukluğu, hipoplazik epididim ve minimal düzeyde spermatogenetik 

aktivite gözlenmesi sebebiyle, bildirilen diğer vakalara ilave özellikler taşımaktadır. PMKS olgularında cerrahi 
yaklaşım, müllerian yapıların mümkünse korunması ve testislerin palpe edilebilir bir lokalizasyona getirilmesidir. 
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GİRİŞ 
PMKS fetal sertoli hücrelerinden Müllerian 

Inhibiting Factor  (MIF) salınım eksikliği sonucu 
ortaya çıkan bir erkek psödohermafroditizm çeşi-
didir. MIF’den sorumlu gen 19. kromozomun kı-
sa kolunda yer almaktadır1. Sendrom otozomal 
resesif ve nadiren de X-Linked resesif geçiş özel-
liğine sahiptir. Sendrom iki ana klinik şekilde or-
taya çıkmaktadır: 1) Kısmen inmiş testisler ve 
herni uteri inguinalis ile ortaya çıkan tip (Erkek 
tipi-%90). 2) Ovarian pozisyonda yer alan bilate-
ral intraabdominal testisler ve Müllerian yapılar 
(Dişi tipi-%10)2. Her iki formda da kişi erkek fe-
notipinde ve 46 XY genotipindedir. Testislerde-
ki, muhtemel intrinsik bozukluk sebebiyle, ço-
ğunlukla azospermi veya şiddetli oligoasteno-
spermi mevcuttur. Testis ve Wolf kanalı yapıları-

na bitişik olarak uterus, fallopian tüpler, cervix 
ve kısmen de vajina proksimali dar bir kanal hali 
de gelişim göstermiştir. Kanal prostatik üretra ile 
bağlantılıdır. Burada inguinal eksplorasyon esna-
sında rastlantısal olarak belirlenen bir olguyu, 
değişik yönleri ile sunmaya çalıştık. 

 
OLGU 
21 yaşında sağ inguinal herni nedeniyle ge-

nel cerrahi uzmanı tarafından opere edilen hasta-
da, sağ fıtık kesesi içinde her iki gonad (soldaki 
gonad sağ tarafta-sol transvers testiküler ektopi), 
fallopian tüpler ve uterus tespit edilmesi üzerine 
(herni uteri inguinale) istenen konsültasyon so-
nucunda hasta ameliyat masasında görülmüş ve 
değerlendirilmiştir.
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Yapılan incelemede her iki vas deferensin 
uterusun lateralinde yer aldığı izlendi: Fallopian 
tüp fibrialarına yapışık halde bulunan epididim 
kaputunun hipoplazik olduğu, gövde ve kuyruk 
yapılarının tam gelişmediği ve testis ile irtibatsız 
olduğu tespit edildi (Resim 1-2). Bu aşamada 
hastanın şüpheye yer bırakmayacak şekilde erkek 
fenotipinde oluşu ve gonadların testis görünü-
münde olması PMKS ile karşı karşıya kalındığını 
ortaya koymaktaydı. Müllerian yapılar eksize 
edilmeden orşiyopeksi mümkün görünmüyordu. 
Ayrıca sol testis orşiyopeksiye imkan verecek 
pedikül uzunluğuna sahip değildi. Bu nedenle 
Müllerian yapıların sol testis ile birlikte eksizyo-
nuna ve sağ orşiyopeksiye karar verildi. Sağ tes-
tis üst kutpu distal fallopian tüplere yapışık oldu-
ğundan, bu bölge diseke edilmeksizin, sağ tarafa 
ait fallopian tüp proksimal seviyeden rezeke edil-
di. Sağ kordon yapıları Müllerian yapılardan ay-
rıldı ve sağ testis sağ skrotal kompartımana so-
runsuz yerleştirildi. Sağ testis biyopsisi uygulan-
dı. Uterus kollum hizasından fallopian tüpler ve 
sol testis ile birlikte eksize edildi.  

Resim 1. PMKS olgusunun operasyondaki görünümü: Sağ 
inguinal kesiden her iki testi ile birlikte müllerian yapıların 
çıktığı izlenmektedir (heri uteri inguinalis ve transvers testi-
küler ektopi). 

 

Ameliyat sonrasında sol gonad ve sağdan 
yapılan biyopsi sonucu minimal düzeyde sper-
matogenetik aktivite gösteren testis olarak, diğer 
yapılar ise rudimenter uterus ve fallopian tüp ola-
rak rapor edildi. Postoperatif 1. ayda serum tes-
tosteron, serbest testosteron, folikül stimüle edici 
hormon ve lüteinizan hormon seviyelerinin nor-
mal bulunması sağ testis beslenmesinin yeterli 
düzeyde olduğuna işaret etmiştir. Kromozom 
analizi sonucu 46 XY olarak bulundu. Abdomi-
no-pelvik bilgisayarlı tomografi de eşlik eden or-
gan anomalisine rastlanmadı. İşeme sistografisin-

de ve retrograt üretrografide üretra ile Müllerian 
kanal arası ilişki gösterilemedi. Anamnezde ol-
gunun kardeşlerinden birinde infertilite ve geçi-
rilmiş inguinal operasyon hikayesi mevcuttu. An-
cak bu konuda yeterince ayrıntılı veriye ulaşıla- 
madı. 

Resim 2: Sol testis (1) ve müllerian yapıları içeren patoloji 
piyesi: Sağ altta uterus kesiti (4), sol üstte buna komşu tuba 
uterine (2) ve kord yapıları izlenmektedir. Kaput epididimis 
(3) fimbria ve tubalara yapışık ve hipoplazik yapıdadır. Epi-
didim devamını teşkil eden proksimal yapılar testisten ayrık 
(5) ve hipoplazik yapıdadır.  

 
TARTIŞMA 
MIF iki yaşa kadar ölçülebilir düzeylerde 

serumda varlığını sürdürmektedir. Bu nedenle bu 
yaş gurubunda, preoperatif tanı için yardımcı 
olabilir3. Olgular, bizim olgumuzda olduğu gibi, 
çoğunlukla inguinal eksplorasyonda tesadüfen 
yakalanmaktadır. Aynı skrotal kompartımanda 
iki testisin birden palpe edilmesi (transvers testi-
küler ektopi) PMKS için tipiktir ve bu sendromu 
akla getirmelidir. Bu olgularda preoperatif ultra-
sonografi ve bilgisayarlı tomografi ile tanı, ope-
rasyon girmeden önce daha da sağlamlaşacaktır. 
Olgumuzu preoperatif değerlendirmesi tarafımız-
dan yapılmadığından, bu aşamadaki tanısal veri-
lere sahip değiliz. 

 

Müllerian  artık  yapılardan gelişim gösteren 
malin tümör rapor edilmemiştir. Bu yapılarda 
malinite gözlenmemesinin muhtemel sebebi, bu 
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yapıların östrojen etkisi altında olmamalarıdır. 
Bu nedenle bu yapıları çıkarmanın hastaya sağla-
dığı bir fayda yoktur. Buna karşın uterusun ve 
fallopian tüplerin testis ve vas deferensten ayrıl-
ması, deferensiyal arteri zedeleme ve testis bes-
lenmesini bozma riski taşımaktadır. Bu nedenle 
orşiyopeksi için engel oluşturmadıkça Müllerian 
yapıların eksize edilmemesi gerekmektedir. Mül-
lerian yapıların eksizyonu gerekli ise salfenjekto-
mi proksimal seviyeden yapılmalı ve miyometri-
um pedikülü sağlam bırakılmalıdır. Müllerian ya-
pıların rezeksiyonu gerekli olsa bile, testise üst 
kutuptan yapışık fallopian yapının, epididimin 
zedelenme riski nedeniyle, mezenteri ile birlikte 
testisten ayrılmadan olduğu gibi bırakılması öne-
rilmektedir2,3. 

 

PMKS’de batın içinde yer alan testisin  ma-
linite oranı, intraabdominal testislerde bildirilen 
malinite oranları ile benzerlik gösterir4. Bu ne-
denle tek taraflı testisin intraabdominal  bölgeden 
daha distale ulaştırılamadığı olgularda orşiyekto-
mi uygulanmalıdır. İki taraf için de bu durum söz 
konusu ise %18’e ulaşan malinite riski göz önün-
de tutularak bilateral orşiyektomi ve androjen 
idame tedavisi düşünülebilir4. 

 

Bazı otörler kesin tanı imkanı sağlamak için 
iki aşamalı operasyon önermektedir5. Birinci aşa-
mada iki taraflı gonad biyopsisi uygulanmakta, 
ikinci aşamada orşiyopeksi yapılmaktadır. Olgu-
ların, şüpheye yer bırakmayacak şekilde erkek 
fenotipinde olması, en çok karışabilecek durum 
olan mikst gonadal disgenesisden ayırıcı tanıyı 
sağlar. Bu nedenle iki taraflı biyopsi alınması uy-
gun olmakla birlikte, peroperatif tanının klinik 
bulgularla konabileceğini ve dolayısıyla operas-
yonun tek aşamada yapılabileceğini düşünüyo-
ruz. 

 

Olgumuzda Müllerian yapılar sağ orşiyo-
peksi için engel oluşturduğundan ve sol transvers 
ektopik testisin skrotal lokalizasyona erişmeye 
yetecek pedikül uzunluğu olmadığından, Mülle-
rian yapılar sol testis ile birlikte eksize edilmiş-
tir. Distal fallopian tüp, sağ testis üst kutbuna ya-
pışık olarak bırakılmış ve kordon serbestleştirile-
rek skrotal lokalizasyona getirilmiştir. 

 

Kriptorşidizmde epididim anomalisi ve epi-
didimotestiküler füzyon bozuklukları %36-41 
oranlarında bildirilmiştir6,7,8. İnmemiş testiste sa-
dece kaputtan bağli epididim anomalisi %5,9 

olarak bildirilmiştir7. PMKS birçok vakada krip-
torşidizm ile birlikte bulunmasına karşın şu ana 
kadar bu sendromla birlikte bildirilmiş wolf ka-
nalı gelişim bozukluklarına (hipoplazik epididim, 
epididim agenezi, epididimotestiküler füzyon bo-
zuklukları, vasal agenez vb.) rastlamadık. Belir-
leyebildiğimiz kadarıyla bizim olgumuz bu ko-
nuda ilktir. 

 

PMKS’da ejakülatta sperm varlığı çok nadir 
rapor edilmiştir3. Olgumuzda preoperatif veriye 
sahip değiliz. Ancak postoperatif dönemde eja-
külatta sperm izlenmemiştir. Bunun sebebi muh-
temelen hem minimal düzeyde izlenen spermato-
genetik aktivite ve hem de epididimo-testiküler 
füzyon bozukluğudur. 

 

PMKS’da görülen kriptorşidizmin Mülleri-
an yapıların yapışmasına bağlı olarak mekanik 
engel sonucu ortaya çıktığı öne sürülmüştür9. Bi-
zim olgumuzda iyi gelişmiş broad ligaman ile 
gonadal yapıların müllerian yapılara iyi bir şe-
kilde kaynaşmış olduğunu gözlemledik (Resim 
1). Bu durum bu teoriyi desteklemektedir. Ayrıca 
olgumuzda gözlenen epididimal gelişim bozuklu-
ğu, epididime yapışık müllerian yapıların, nor-
mal epididimal gelişimi olumsuz etkilediğini dü-
şündürmektedir. 

 

Sonuç olarak olgumuz  epididimo-testiküler 
füzyon bozukluğu, hipoplazik epididim ve mi-
nimal düzeyde spermatogenetik aktivite gözlen-
mesi sebebiyle, bildirilen diğer vakalara ilave 
özellikler taşımaktadır. PMKS olgularında cerra-
hi yaklaşım, müllerian yapıların mümkünse ko-
runması ve testislerin palpe edilebilir bir lokali-
zasyona getirilmesidir. 
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