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Persistan miillerian kanal sendromu, transvers testikiiler ektopi ve

hipospadias birlikteligi

The togetherness of persistent mullerian duct syndrome, transverse testicular ectopia and hypospadias
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Ozet

Persistan miillerian kanal sendromu (PMKS), erkek fenotipin-
de tuba uterina, uterus ve vajenin 1/3 {ist kismi1 gibi miillerian ar-
tiklarin bulundugu bir sendromdur. Erkek psédohermafroditiz-
min nadir bir seklidir. Bu sendrom nadiren transvers testikiiler
ektopi(TTE) ile birlikte olabilir. PMDS ve TTE birlikteligi cok nadir
bir patolojidir. Hastalar genellikle normal erkek gériiniimiinde, tek
ya da iki tarafli inmemis testisle birliktedir. Bu yazida PMKS, TTE
ve hipospadiasi bulunan 5 yaginda hasta sunulmaktadur.

Anahtar kelimeler: Persistan miillerian kanal, transvers testikiiler

ektopi, hipospadias

Abstract

Persistent Miillerian duct syndrome(PMDS) is characterized by
the presence of miillerian duct structures such as fallopian tubes,
uterus and 1/3 upper part of vagina in the phenotypic male. It is a
rare form of male pseudohermaphroditism. This syndrome is rarely
associated with transverse testicular ectopia(TTE). PMDS and TTE
is extremely rare. Patients are normally virilised, although uni- or
bilateral cryptorchidism may be present. In this paper we report a
PMDS associated with TTE and hypospadias in 5 years old boy.
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Giris

Persistent miillerian kanal sendromu(PMKS), erkek
fenotipinde Miillerian kanalin regresyona ugramamasi
sonucu tuba uterina, uterus ve vajenin 1/3 tist kismi gibi
miillerian artiklarin bulundugu bir sendromdur. Fetal
sertoli hiicrelerinden mullerian inhibitor faktor (MIF) sa-
linim eksikligi sonucu olusan nadir bir erkek psédoher-
mafroditizmidir (1). Siklikla otozomal resesif ge¢mekle
birlikte X’e bagli resesif kalitimi da bildirilmistir. MIFden
sorumlu genin yerlesim yeri 19.kromozomun kisa kolu-
dur (2). Transvers Testikiiler Ektopi (TTE) de oldukg¢a en-
der goriilen bir dogumsal bozukluktur. TTE’li hastalar-
da genellikle sag testis ektopik lokalizasyonda olup, kli-
nik bulgu ayni1 tarafta inmemis testis ve karsi tarafta ingu-
inal hernidir (3). Nadiren baz1 hastalarda TTE ile PMKS
birlikte bulunmaktadir. Bu yazida bilateral inmemis testis
nedeni ile ameliyat edilen hastanin inguinal eksplorasyo-
nu esnasinda rastlantisal olarak saptanan PMKS ve TTE
birlikteligi farkli yonleri ile sunulmustur.

Olgu Sunumu

5 yasinda erkek hasta bilateral inmemis testis ve sub-
koronal hipospadias nedeniyle poliklinigimize basvur-
du. FM'de subkoronal hipospadiasi olan hastanin bilate-
ral hemiskrotumunun bos oldugu, sag inguinal bolgesin-
de yaklasik 1x2 cm’ lik mobil kitlenin palpe edildigi tespit
edildi. Skrotal-yiizeyel USGde; sag testis 17x8x9 mm bo-
yutlarinda inguinal kanal 1/3 proksimalinde izlendi. Sol
inguinal kanal proksimalinde yaklasik 7x2x3 mm boyut-
lu, hipoekoik sol testis ile uyumlu gortinim dikkati ¢ek-
ti. Ust iiriner sistem USG’si, rutin kan tetkiki ve idrar tet-
kiki sonuglar1 normaldi. Bilateral orsiopeksi operasyonu
planlandi. Sag inguinal kesiyle inguinal kanal agild1. Ka-
nalin orta seviyesinde yaklasik 2x1 cm gapli testis ve her-
ni kesesi tespit edildi. Kese agild1 ve i¢inde 1x0,5 cm. bir
testis dokusu daha gozlendi. Testisler arasinda 2 cm enin-
de liimenli, mesane posteriyorundan prostatik loja uza-
nan, traksiyonuyla perinede gamzelesme olugturan bir
doku tespit edildi. Hastada PMKS ve TTE oldugu dii-
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Resim a: Atrofik uterusa ait histopatolojik kesitte atrofik endo-
metium, subendometrial gland ve miyometrium dokusu goriil-

mektedir.

stintilerek yaklagik 7x2 cm liimenli doku dikkatli bir di-
seksiyon sonrasi proksimalinden eksize edildi, patolojiye
gonderildi. Sag testise orsiopeksi yapildi. Transvers yerle-
simli ektopik sol testis atrofik ve vaz deferens uzunlugu
yetersiz oldugundan orsiektomi yapildi, patolojiye gon-
derildi. Inguinal herniorafiyle operasyon tamamlandi.
Ameliyat sonrasi komplikasyon gelismedi.

Histopatolojik incelemede; liimenli dokunun atrofik
endometrium ve tuba uterinalar1 olan uterus oldugu, at-
rofik testisin immatiir yapida, epididim ve vas deferensin
normal yapida oldugu gézlendi (Resim a, b).

Hasta postoperatif 3. giin taburcu edilerek kromozom
analizi, hormon tetkiki ve genetik danisma amaciyla ileri
bir merkeze yonlendirildi.

Tartisma

Erkeklerde cinsel farklilagma fetal hayatin 8.haftasin-
dan itibaren testisten salgilanan testosteron ve MIF tara-
findan kontrol edilmektedir. Testosteron Wolf kanali iize-
rine etki ederek bu kanalin epididim, vaz deferens ve vezi-
kiila seminalise farklilasmasina sebep olur. MIF ise Miil-
lerian kanalin regresyona ugramasini saglar. MiF'nin uy-
gun zamanda salgilanmamasi, miktarinin az olmasi veya
hedef organin bu hormona cevap vermemesi gibi sebep-
ler ender bir hermafroditizm tipi olan PMKS'nin ortaya
¢ikmasina neden olmaktadir (4).

Sendrom ya kismen inmis testisler ve herni uteri in-

guinalisin oldugu erkek tipi (%90) ya da ovaryan pozis-
yonda yer alan bilateral intraabdominal testisler ve miil-
lerian yapilar oldugu disi tipi (%10) seklinde ortaya ¢1-
kar. Teshis genellikle cerrahi eksplorasyon sirasinda bek-
lenmedik bir sekilde miillerian yapilar ile karsilagildigin-
da konur (5). Her iki formda da kisi erkek fenotipi ve 46,
XY genotipindedir. MIF seviyesinin PMKS tanisinda fay-
dali olabilecegi ileri stirtilmiistiir. Fakat daha sonra yapi-
lan galismalarda MIF seviyesinin puberteden sonra hizla
distiigii gozlemlenmis ve bu 6l¢timiin sadece 2 yas altin-
daki hastalarda faydali olabilecegi belirtilmistir (6). TTE
de etiyolojisi kesin olarak bilinmeyen ve ender goriilen
dogumsal bir bozukluktur. TTE olusumuyla ilgili teori-
ler arasinda; testikiiler adezyon, inguinal kanalda defekt
olmasi, aberran gubernakulum olmasi, gelismekte olan
testisin Wolfian kanala yapismasi veya var olan Miilleri-
an yapilardan birisinin testisi traksiyona ugratmasi say1-
labilir (7). Bizim olgumuzda da TTEnin regrese olmayan
miillerian yapilarin traksiyonuna bagl oldugunu diisiin-
mekteyiz.

PMKSnin cerrahi tedavisi tartigmalidir. Ctinka Miil-
lerian artiklari birakmanin da eksize etmenin de belir-
li bir morbiditesi vardir. Eksize etmenin en 6nemli ris-
ki ameliyat sirasinda yapilan diseksiyonun vaz deferens
ve testikiiler damarlara zarar vermesidir. Bu ytizden Miil-
lerian yapilar ¢ikarilacaksa ¢ok sabirli ve dikkatli olun-
malidir. Miillerian yapilar1 ¢ikarmamanin da potansiyel

riskleri vardir. Bunlar arasinda endometrium kanseri, ay-
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Resim b: Atrofik testise ait histopatolojik kesitte immatiir semi-
nifer tibiiller gorillmektedir.
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lik hematiiri ataklari, tiriner staz ve ejakiilator kanal tika-
niklig1 sayilabilir (8). Bizim olgumuzda da miilerian yapi-
lar dikkatli bir sekilde testis ve eklerinden ayrilarak ute-
rus distal bolgeden eksize edilip ¢ikarilmistir. Bu tiir has-
talarda basta seminom, koriokarsinom, embriyonal kar-
sinom ve teratom olmak tizere bir¢ok testis timorii rapor
edilmigstir ve bu olgularda testikiiler timor gelisme riski-
nin diger intra abdominal testislerde oldugu gibi %15 ci-
varinda oldugu bildirilmistir (8). TTE’li hastalarda trans-
septal orsiyopeksi bir cerrahi tedavi secenegidir (4). An-
cak Vas deferens genellikle kisadir ve alt segmenti sikica
rahim duvarina yapisik ya da gémiiliidiir (1). Bizim olgu-
muzda da ektopik ve atrofik olan sol testisin vaz deferen-
sinin kisa olmasi sol orsiektomi ve sag orsiyopeksi karar1
vermemize neden olmugtur.

Sonug olarak bilateral inmemis testis ve hipospadias
tanist almig hastalarda nadiren de olsa PMKS ve TTEnin
de bulunabilecegi akilda bulundurulmalidir. PMDS olgu-
larinda cerrahi amag miillerian yapilarin testis ve eklerine
zarar vermeksizin dikkatli bir sekilde ¢ikartilmasi ve tes-
tislerin palpe edilebilir duruma getirilmesidir.
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