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ABSTRACT
Introduction: The persistent Mullerian duct syndrome is characterized by the retention of Mullerian
derivatives such as fallopian tubes, uterus and 1/3 upper part of vagina in patient otherwise normally virilized,
usually with cryptorchidism or an inguinal hernia. Very rarely this syndrome is associated with transverse
testicular ectopia. In this paper we report a persistent mullerian duct syndrome associated with transverse
testicular ectopia in a 17-years old boy.
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OZET
Persistan Miillerian Kanal Sendromu (PMKS), dis goriiniisii tamamen normal olan bir erkekte tuba uterina,
uterus ve vajinanin 1/3 st kismi gibi miillerian kanal artiklarinin varlhigr ile karakterize ¢ok ender goriilen bir
sendromdur. Bu sendrom genellikle inmemis testis veya inguinal herni ile birlikte olmakla birlikte ender olarak
Transvers Testikiiler Ektopi (TTE) ile birlikte de olabilir. Bu yazida 17 yasinda bir erkek hastada gériilen PMDS ve

TTE birlikteligini sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Transvers testikiiler ektopi, Miillerian kanal sendromu, Orsiyopeksi

GIRIS

Persistan Miillerian Kanal Sendromu (PMKS)
dis goriiniimii tamamen normal olan bir erkekte;
uterus, tuba uterina ve vajinanin 1/3 iist kismu gibi
Miillerian yapilarin bulunmas ile karakterize ve
ender goriilen bir hermafroditizm tipidir. PMKS
ilk olarak 1939 yilinda Nilson tarafindan tanimlan-
mis ve “’hernia uteri inguinale’’ ismi verilmistir'.

Bu hastalarda Miillerian artiklar genelde iyi
geligmistir ve hastalar 46 XY kromozom yapisina
sahiptirler. Bu sendromun etiyolojisi tam bilinme-
mekle beraber, Sertoli hiicrelerinden yeterince
Miillerian inhibe edici etken (MIE) salgilanama-
masinin sebep oldugu sanilmaktadir. Bunun yanin-
da MIE nin zamansiz salgilanmasmnin veya hedef
organlarin bu hormona iyi cevap vermemelerinin
de bu sendroma sebep olabilecegi ileri siiriilmiis-
tir. PMDS ailesel gecis gosterir. Bu kaliim muh-
temelen otozomal resesif veya X’e bagl olarak ge-
ger’. Transvers Testikiiler Ektopi (TTE) de olduk-
¢a ender goriilen bir dogumsal bozukluktur. Bazi
hastalarda TTE ile PMKS birlikte bulunmaktadir.
TTE genellikle ameliyattan once teshis edilebilme-
sine karsin PMKS teshisi genellikle ameliyat sira-
s1nda3 Miillerian yapilarin goriilmesiyle konulmak-
tadir”.

Testikiiler fonksiyonun korunabilmesi ve
morbiditeyi azaltmak i¢in ameliyat sirasinda karsi-
lasilan yapilarin ¢ok iyi degerlendirilmesi ve cerra-
hi tedavi gerekmektedir. Bahsedilen olgu sebebiyle
PMKS sendromu, bu sendromla iligkili TTE, krip-
torsidizm gibi diger bozukluklar ve bu hastalikla-
rin infertilite ile olan iligkisi tartigild.

OLGU SUNUMU

Sol inguinal herni 6n tanisi ile bir baska mer-
kezde daha 6nce ameliyat edilen 17 yasindaki er-
kek hasta kasik bolgesindeki sisligin devam etmesi
nedeniyle hastanemize basvurdu. Hastanin fiziksel
incelemesinde; erkek sekonder seks karakterlerine
sahip oldugu, penis goriiniimiiniin ve boyutunun
normal oldugu gozlendi. Hastanin sol skrotumunda
testis oldugundan siiphe edilen 2 adet 3x3 cm bo-
yutlarinda kitle ele geldi. Daha sonra her iki gona-
dal yapimin sol skrotumda oldugu ultrasonografi ile
dogrulandi. Hastaya sol inguinal eksplorasyon ya-
pildi. Sol gonad hafif¢e gekildiginde diger gonad
ve bunlara bagli olarak uterus ve tuba uterinalarin
insizyondan disariya ¢iktig1 gézlendi.

Her iki gonad 3x3 cm boyutunda ve makros-
kobik olarak testise benziyordu (Resim 1). Her iki
gonada ait vas deferens ve damarsal yapilar vardi.
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Resim 1. Ameliyat sirasinda gonadlarin ve internal genital or-

ganlarin goriiniimii. Her iki testis arasinda tiipler ve uterus go-
zilkmektedir. Tiim yapilar sol inguinal insizyon sonucunda orta-
ya ¢ikmustir.

Resim 2. Uterusun ve tubalarm testislerden diseksiyonu; Uterus
ve tubalar tek drnek olarak ¢ikarilarak patolojiye gonderildi.

Gonadlardan ameliyat sirasinda alinan biyopsilerin
sonucu Sertoli-cell-only sendromu olarak geldi.
Tubuler yapidan alman biyopsinin histopatolojik
incelemesi ise bu yapimin kolumnar epitelle doseli
uterus oldugunu gosterdi. Uterus ve tuba uterina-
lar; testis, vaz deferens ve kord yapilarindan dik-
katli bir sekilde diseke edildiler (Resim 2). Hasta-
nin her iki testisi ayr1 damarlara sahip oldugu i¢in
histerektomi ve tubektomi giivenli olarak yapildi.
Her iki testis transseptal yaklagim ile ayr1 ayr1 sk-
rotumlarda hazirlanmis olan subdartos poslara yer-
lestirildi. Ameliyat sonras1 istenmeyen yan etki ol-
madi. Periferik kandan yapilan karyotip analizi 46
XY olarak tespit edildi. Testosteron, FSH, LH ve
prolaktin seviyeleri normal diizeyde idi. Semen
analizi azoospermi olarak rapor edildi. Alt1 ay son-
ra yapilan palpasyonda her iki testisin normal bo-
yut ve sertlikte oldugu belirlendi.
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TARTISMA

Erkeklerde cinsel farklilasma fetal hayatin 8.
haftasindan itibaren testisten salgilanan testosteron
ve MIE tarafindan kontrol edilmektedir. Testoste-
ron Wolf kanali iizerine etki ederek bu kanalin epi-
didim, vaz deferens ve vezikiila seminalise farkli-
lasmasma sebep olur. MIE ise Miillerian kanalin
regresyona ugramasini saglar. MiE’nin uygun za-
manda salgilanmamasi, miktarmin az olmasi veya
hedef organin bu hormona cevap vermemesi gibi
sebepler ender bir hermafroditizm tipi olan
PMKS’nin ortaya ¢ikmasina neden olmaktadir® .

TTE de etiyolojisi kesin olarak bilinmeyen ve
ender goriilen dogumsal bir bozukluktur. TTE olu-
sumuyla ilgili teoriler arasinda; testikiiler adezyon,
inguinal kanalda defekt olmasi, aberran guberna-
kulum olmasi, gelismekte olan testisin Wolfian ka-
nala yapismasi veya var olan Miillerian yapilardan
birisinin testisi traksiyona ugratmasi sayilabilir’.
TTE’li hastalarin %20°si PMKS ile birlikte goriile-
bilmektedir*. Bu birlikteligin sebebi regresyona
ugramamis olan Miillerian yapilarin testisleri trak-
siyona ugratmasina bagl olarak testislerin skrotu-
ma inememesi veya her iki testisin ayni skrotuma
yonelmesi olabilir.

PMKS’nin ayirici tanisinda goéz oniinde bu-
lundurulmasi1 gereken en 6nemli hastalik miks go-
nadal disgenezidir. Bunun i¢in hem karyotip anali-
zi yapilmali hem de her iki testisten biyopsi alin-
malidir. Ameliyat sirasinda uterus ve tuba uterina-
lar belirgin olarak segilemese bile vaz deferensler
arasindaki dokudan biyopsi aliarak bunlarin Miil-
lerian yapilar olmadig1 gosterilmelidir. Miks gona-
dal disgenezide hem Miillerian kanal artiklari var-
dir hem de eksternal genital organlarda bozukluk
vardir. Bu bulgular gonadal disgenezide MIE Sali-
mimindaki bozukluga ek olarak testosteron salmi-
minin da bozuk oldugunu gdsterir. Ayrica gonadal
disgenezili hastalar genellikle 46 XO veya 46 XY
kromozom yapisindadirlar. Bizim olgumuzda kar-
yotip analiz sonucu 46 XY olarak rapor edildi. A-
yirict taniyr desteklemek ve hipotalamo-gonadal
aksin ¢alismasini kontrol amaciyla yapilan testos-
teron, FSH, LH ve prolaktin seviyeleri normal dii-
zeyde idi. Josso ve ark. MiE seviyesinin PMKS ta-
nisinda faydali olabilecegini ileri siirmiislerdir. Fa-
kat daha sonra yaptiklari ¢alismalarda MIE seviye-
sinin puberteden sonra hizla diigtiigiinii gézlemle-



PERSISTAN MULLERIAN KANAL SENDROMU VE TRANSVERS TESTIKULER EKTOPI
(Persistent Mullerian Duct Syndrome and Transverse Testicular Ectopia)

misler ve bu 6l¢iimiin sadece 2 yas altindaki hasta-
larda faydal olabilecegini belirtmislerdir®.

PMKS’nin cerrahi tedavisi tartismalidir. Ciin-
kii Miillerian artiklar1 birakmanin da eksize etme-
nin de belirli bir morbiditesi vardir. Eksize etme-
nin en 6nemli riski ameliyat sirasinda yapilan di-
seksiyonun vaz deferens ve testikiiler damarlara
zarar vermesidir. Bu ylizden Miillerian yapilar ¢1-
karilacaksa ¢ok sabirli ve dikkatli olunmalidir.
Miillerian yapilart ¢ikarmamanin da potansiyel
riskleri vardir. Bunlar arasinda endometrium kan-
seri, aylik hematiiri ataklari, iiriner staz ve ejakiila-
tor kanal tikanikligi sayilabilir’. Ancak bu hastalar-
da fonksiyonel bir over olmadig1 i¢in endometrium
ve uterus infantil kalmaktadir. Bu ylizden hematiiri
ve endometrial kanser olugma riski ¢ok diigiiktiir.
Miillerian yapilarin tersine bu tiir hastalarda basta
seminom, koriokarsinom, embriyonal karsinom ve
teratom olmak {izere birgok testis tiimorii rapor
edilmistir ve bu olgularda testikiiler timor gelisme
riskinin diger intra abdominal testislerde oldugu
gibi %15 civarinda oldugu bildirilmistir’. Miilleri-
an yapilar1 birakmanin bir olumsuzlugu da bu ya-
pilarmn ejakiilator kanala basi yaparak infertiliteye
sebep olabilmesidir. Rutin olarak histerektomi
Onerilmemesine karsin bizim olgumuzda uterus ve
overler kolaylikla diger dokularda ayrildig1 ve her
iki testisin ayr1 damarlar1 oldugu icin histerektomi
ve tubektomi yapildi. Miillerian yapilar1 ¢ikarma-
miz bize orsiyopeksi sirasinda biiyiik iistiinliik sag-
lad1. Eger Miillerian yapilar birakilsayd: spermatik
kord ¢ok kisa oldugu i¢in orsiyopeksiyi yapmak
zor veya imkansiz olabilirdi. TTE’li hastalarda uy-
gulanan cerrahi islem genelde transseptal orsiyo-
peksidir®. Spermatik kordu daha uzun olan testis
orta hattan kars1 skrotuma gegirilerek tespit edilir.
Bu islem i¢in yeterli uzunlukta vaz deferens olmasi
gerekmektedir. Ancak PMKS’li hastalarin vaz de-
ferensleri genellikle kisadir ve transseptal orsiyo-
peksi yapilamamaktadir. Bizim olgumuzda 6nce-
den Miillerian artiklart ¢ikardigimiz igin transsep-
tal orsiyopeksi sirasinda zorlanilmadi. Eger sper-
matik kord yeterince uzun degilse her iki testis ay-

n1 skrotuma yerlestirilebilir. Ameliyat sonrast her
iki testis kanser gelisme riskine karsi omiir boyu
takip edilmelidir.

PMKS’li hastalarda virilizasyon genellikle
normal olmasina karsin hastalarin hemen hepsi in-
fertildir. Bugiine kadar bildirilen 150 civarindaki
hastadan sadece besinin ¢ocuk sahibi oldugu ve iki
hastanin da sperm sayisinin 2-3 milyon arasinda
degistigi bildirilmistir’. Bu hastalarda infertilitenin
sebebi olarak testislerin yeterince gelisememesi ve
Miillerian kanal yapilarinin basisina bagli gelisen
ejakiilator kanal obstriiksiyonu gosterilebilir.

Sonug olarak hastada unilateral inguinal herni
varliginda karsi taraf testis ele gelemiyor veya iki
tarafli inmemis testis varsa PMKS’den siiphe edil-
melidir. Yapilan eksplorasyon sirasinda her iki go-
nadla karsilasildiginda hem gonadlardan hem de
aradaki dokulardan biyopsi alinmalidir.
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