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Uc aylik erkek bebekte persistent miillerian kanal
sendromu ve transvers testikuler ektopi: olgu
sunumu

Persistent mullerian duct syndrome and transverse testicular ectopia in a 3-
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Ozet

Persistent millerian kanal sendromu (PMKS), erkek fenotipinde miillerian artiklarin (tuba uterina,
uterus ve vajenin 1/3 st kismi) bulunmasiyla karakterize bir tablodur. Fetal sertoli hiicrelerinden
miillerian inhibitor faktor (MIF) salimim eksikligi sonucu olusan eder bir erkek
psddohermafroditizmidir. Bu sendrom nadiren transvers testikiiler ektopi (iki testisin ayni skrotal
kompartimanda saptanmasi; TTE) ile birlikte de olabilir. TTE nadir bir patolojidir ve rapor edilmis
olgu sayis1 120 civarindadir. Hastalar genellikle normal erkek goriiniimiinde, tek ya da iki tarafli
inmemis testisle birliktedir. Bu yazida ili¢ aylik bir erkek hastada goriilen PMKS ve TTE
birlikteligi sunulmaktadir. Ug aylik erkek bebek, sag kasik sisligi yakinmasiyla poliklinigimize
getirildi. Fizik muayenede; haricen erkek, penis ve skrotum iyi gelismis, sag testis normal
lokalizasyonda, sag inguinal kanalda kitle saptandi, sol testis ise nonpalpabl idi. Eksplorasyonda
sag fitik kesesi icinde her iki gonad ve miillerian kanal artiklar1 saptandi. Sag kordon yapilar
miillerian yapilardan ayrilarak sol testis skrotuma yerlestirildi. Yapilan kromozom analizinde 46,
XY karyotip raporlandi. PMKS zemininde ender de olsa gelisebilecek tumdr riski nedeniyle
miillerian artiklarin testis ve vas deferensin zarar goérmeyecegi sekilde ¢ikartilmasi gerektigini
diisliniiyoruz. Rezidii miillerian dokunun birakildigi olgularin uzun dénem izlemlerinin malign
doniisiimii erken tanimak agisindan 6nemli oldugunu diisiiniiyoruz.

Anahtar sozcikler: Transvers testikiler ektopi, millerian kanal sendromu, inguinal herni.

Abstract

Persistent Mullerian duct syndrome (PMDS) is characterized by the presence of millerian duct
structures such as fallopian tubes, uterus and 1/3 upper part of vagina in the phenotypic male and
is considered to be caused by the failure of synthesis or action of millerian inhibitor substance. It
is a rare form of male pseudohermaphroditism. This syndrome is rarely associated with transverse
testicular ectopia (both testes migrate toward the same hemiscrotum). PMDS and transvers
testicular ectopi is extremely rare; there are about 120 cases in the literature. Patients are normally
virilised, although uni- or bilateral cryptorchidism may be present. In this paper we report a PMDS
associated with transverse testicular ectopia in a boy. A 3-month-old-boy was admitted with right
inguinal swelling. In this paper we report a PMDS associated with transverse testicular ectopia in a
3-mounth-old-boy. Physical examination demonstrated a normal phallus and scrotum but left testis
was not palpable. At operation, both gonads and midillerian remnants with structures that appeared
to be a well-developed uterus and fallopian tubes were found in right hernia sac. The Miillerian
remnants was excised, bilateral orchidopexy was performed. Chromosomal analysis revealed a 46,
XY, karyotype. Bilateral orchidopexy and resection of the remnant tissue is of utmost is the
operative procedure of choice. These miillerian remnants are at an increased risk of malignant
transformation, so remnants should be monitored for tumor formation in such cases.
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Giris

Persistent Mdllerian Kanal Sendromu (PMKS), erkek fenotipi ve 46, XY karyotipi
varliginda miillerian artiklarin (tuba uterina, uterus ve vajenin 1/3 {ist kismm)
bulunmasiyla karakterize bir tablodur [1, 2]. Ilk olarak Nilson 1939'da herni uteri
inguinale olarak tanimlamustir [3, 4]. Fetal sertoli hlcrelerinden mullerian inhibitor faktor
(MIF) salimim eksikligi sonucu olusan bir erkek psddohermafroditizmidir [4]. Siklikla
otozomal resesif gegmekle birlikte X'e bagli resesif kalitimi da bildirilmistir. MIF’den
sorumlu gen 19. kromozomun kisa kolundadir [5]. Sendrom ya kismen inmis testisler ve
herni uteri inguinalis (Erkek tipi; %90) ya da ovaryan pozisyonda yer alan bilateral
intraabdominal testisler ve miillerian yapilar (Disi tipi; %10) seklinde ortaya cikar [6].
Her iki formda da kisi erkek fenotipi ve 46, XY genotipindedir. Testis ve Wolf kanali
yapilarina bitisik uterus, fallopian tiipler, serviks ve kismen de vajen proksimali dar bir
kanal halinde prostatik liretraya agilir. Testislerdeki olasi intrinsik bozukluk azospermiye
neden olur. Ender olarak malign degisiklik goriilmektedir. Bu sendrom nadiren transvers
testikiiler ektopiyle (iki testisin ayni skrotal kompartimanda bulunmasi; TTE) birliktedir
ki rapor edilmis olgu sayist 120 civarindadir. Bu yazida inguinal eksplorasyonda
rastlantisal olarak saptanan PMKS ve TTE birlikteligi saptanan li¢ aylik erkek hasta
sunulmustur.

Olgu

Ug aylik erkek bebek, dogumundan iki ay sonra fark edilen sag kasik sisligi nedeniyle
poliklinigimize getirildi. Fizik muayenede; haricen erkek, penis normal, sag testis
skrotumda, sol testis nonpalpabldi; sag inguinal kanalda ise kitle palpe edildi. Oz
geemisinde bir 6zellik yoktu, soy gegmisinde; anne ile baba birinci dereceden akrabaydi.
Preoperatif ultrasonografi (US)’de tan1 koymamizi saglayacak veri elde edilemedi. Sag
inguinal herni tanisiyla yapilan inguinal eksplorasyonda, sag fitik kesesi i¢inde iki testis
ve miillerian kanal artiklar1 (fallopian tiipler ve uterus) oldugu diistiniilen dokular goriildii
(sol transvers testikiler ektopi). Eksplorasyona devam edildiginde, her iki vas deferensin
uterusun lateralinde yer aldigi, fallopian tlip fibrialarma yapisik epididim kaputunun
hipoplazik ve testisle iliskisiz oldugu, gonadal yapilarin miillerian yapilarla kaynastig1 ve
epididimal gelisim bozuklugu oldugu goriildii (Resim 1). Hastanin erkek fenotipinde ve
gonadlarin testis goriiniimiinde olmast PMKS diistindiirdii. Sag kordon yapilart millerian
yapilardan ayrilarak sag ve sol testis skrotuma sorunsuz yerlestirildi. Uterus kollum
hizasindan ¢ikartildi, testis, epididim ve vas deferens’e zarar vermemek icin fallopian
tiipler birakildi. Ameliyat sonras1 komplikasyon gelismedi.

Histopatolojik incelemede, sag testisten gonderilen biyopsi materyali statik fazda infantil
testis dokusu idi (Resim 2A ve 2B). “Millerian yapilar” kayitl materyal, makroskopik
olarak 1,5x1,3x0,9 cm boyutlarinda yer yer kanamali kavite i¢eren, doku pargasi seklinde
olup, kesitlerinde endometrioid tip epitel ve epitel altinda kismen kanamali stromada
CD10 pozitif endometriyal stromal hiicreler izlendi (Resim 3A, 3B ve 3C) ve rudimenter
uterus olarak raporlandi. Kromozom analizinde 46, XY karyotip saptandi.

Tartisma

Fetal testisten dretilen MIF, uterus, tubalar ve vajenin 1/3 st boliimiinii olusturacak
miillerian kanallarinin regresyonuna neden olur. Eger sertoli hiicreleri MIF genindeki
mutasyonlar nedeniyle MIF Uretemez ya da MIF reseptor genindeki mutasyonlar sonucu
hedef organlar yanitsiz kalirsa, fenotipi normal bir erkekte miillerian kanaldan gelisen
yapilar varligini stirdiirecektir.
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Resim 1: Her iki testisin miillerian yapilarla kaynastigi ve epididimal gelisim bozuklugu
oldugu goriilityor.

Resim 2.Statik fazda izlenen testis dokusu [H&E; X25 (A) ve X50 (B)].

Resim 3: (A, B) Kaviteyi doseyen psodostratifiye epitel ve epitel altinda kanamali stroma
[H&E; X25 (A) ve X50 (B)]. 3C. CD10 ile pozitif reaksiyon gdsteren endometriyal stromal
hiicreler (IHK; X25).

TTE son derece ender bir anomalidir ve ilk olarak Von Lenhossek 1886 yilinda babasinin
gergeklestirdigi bir otopside saptamistir [7]. Bu anomaliye, capraz testikiler ektopi,
testikiiler pseudoduplikasyon, unilateral ¢ift testis gibi farkli isimler de verilmektedir.
Preoperatif US ve manyetik rezonans venografi ile dogru tani konulan az sayida da olsa
olgu vardir [8, 9]. TTE’ye laparaskopiyle tan1 koyarak tedavi edilen ilk olguyu Balaji ve
Diamond bildirmislerdir [10]. Olgularin yaklasik %65’ine ise herni operasyonu sirasinda
tant konuldugu bildirilmistir [11].
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PMKS’nin cerrahi tedavi yontemi hala tartismalidir. Testis biyopsisinin TTE’li erkek
karyotipe sahip hastalarda gereksiz oldugunu iddia edenler varken, bazi yazarlar kesin
tan1 i¢in birinci asamada iki tarafli gonad biyopsisi, ikinci asamada orsiyopeksi
onermektedir [12, 13]. Uterusun ve fallopian tlplerin testis ve vas deferensten ayrilmasi,
deferensiyal arteri zedeleme ve testis beslenmesini bozma riski tasimaktadir [14]. Bu
nedenle orsiyopeksi icin engel olusturmadik¢a miillerian yapilarin ¢ikartilmasi,
cikartilmalart gerekliyse salfenjektominin proksimal seviyeden yapilarak miyometrium
pedikiiliiniin saglam birakilmasi, testise iist kutuptan yapisik fallopian yapinin, epididimin
zedelenme riski nedeniyle, mezenteriyle birlikte testisten ayirmadan birakilmasi
Onerilmektedir [6, 15]. Bu yapilara ait malign doniisiim gosteren olgular bildirildiginden
[16, 17], olgumuzda g¢ikartabilecegimiz tiim miillerian yapilar ¢ikartilarak, bilateral
orsiyopeksi uygulanmugtir. Distal fallopian tiip, sag testis {ist kutbuna yapisik olarak
birakilarak kordon serbestlestirilip skrotal lokalizasyona getirildi. PMKS'de diger
inmemis testislerdeki gibi testikiiler timdr orami yiiksektir, PMKS’lu testis neoplazili
yaklagik 16 olgu bildirilmistir [18, 19].

Sonug olarak, inguinal eksplorasyonda TTE saptanan olgularda PMKS olabilecegi
akildan ¢ikarilmamalidir. PMKS olgularinda cerrahi yaklagimin, testis ve diger komsu
yapilara zarar vermeksizin miillerian yapilarin ve eklerinin miimkiin olabildigi kadar
cikartilmast ve testislerin palpe edilebilir lokalizasyona getirilmesi oldugunu
diisiinmekteyiz.
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