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Persistan Miillerian Kanal Sendromu:
Kriptorsidizmin Nadir Bir Nedeni

Persistent Miillerian Duct Syndrome:
A Rare Etiology of Cryptorchidism

oz

Amag:

Persistan Miillerian kanal sendromu (PMKS) olduk¢a nadir goriilen ve genellikle insidental
olarak tani konulan erkek cinsel gelisim bozuklugudur. Anti-Miillerian hormon (AMH) veya
reseptoriindeki bir mutasyon sonucu Miillerian kanal yapilarinin regrese olmamasiyla karakter-
izedir. Cocukluk ¢aginda kriptorsidizmin eslik ettigi, eriskin donemde ise buna bagli olarak
infertilite ve artmus testis kanseri ile iliskili olan PMKS’un erken dénem tan1 ve tedavisi oldukg¢a
6nemlidir. Fenotip olarak erkek karakterde bireyde ¢ogunlukla kriptorsidizm i¢in yapilan arastir-
malar veya cerrahi tedavi sirasinda fark edilir. Bilgisayarli tomografi (BT) veya manyetik
rezonans gorlintiileme (MRG) taniya yardimci olabilir ancak siipheli olgularda tanisal
laparoskopiden faydalinabilir. Calismamizda hematospermi ve inguinal agri ile klinigimize
bagvuran ve laparoskopi sirasinda mesane siiperiorunda Miillerian kanal yapilarinin bulunmasiy-
la tan1 konulan yirmi bir yasinda erkek hasta sunulmustur.

Anahtar Sozciikler: Miillerian Kanal, Testis, Kriptorsidizm

ABSTRACT

Persistent Miillerian duct syndrome (PMDS) is a male sexual differentiation disorder which is
very rare and usually diagnosed incidentally. It is characterised by unregressed Miillerian duct
remnants in males, due to mutations in Anti-Miillerian hormone and/or its receptor genes. In
childhood, PMDS is related with cryptorchidism and infertility and increased testicular cancer in
adulthood, therefore rapid onset diagnosis and treatment is very important. PMDS is usually
recognised in patients which are phenotpically male, during investigations or surgery for
cryptorchidism. Computed tomography (CT) or magnetic resonance imaging (MRI) can be
useful for diagnosis, however, diagnostic laparoscopy may be performed in suspicious cases. In
our study, twenty-one years old male is presented, who was admitted to the outpatient clinic with
hematospermia and inguinal pain, and Miillerian duct remnants were seen above bladder during
diagnostic laparoscopy.

Key Words:
Miillerian Ducts, Testis, Cryptorchidism

GIRIS

Persistan miillerian kanal sendromu (PMKS) 46-XY kromozomuna sahip, fenotip olarak erkek
karakterdeki bireyde Anti-Miillerian hormon (AMH) veya reseptoriindeki genetik mutasyon
sonucu uterus, fallopian tiipleri, serviks ve vajen tist kisminin bulunmasiyla karakterize, oldukca
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nadir gortilen bir 46-XY cinsel gelisim bozuklugudur (1).
AMH’un iretilmemesi veya reseptoér duyarsizli§i sonucu
Miillerian kanal yapilar1 regrese olmamis ve testosteron
iretimi devam ettiginden eksternal virilizasyon tamamlan-
mustir. Infantlarda genellikle uni/bilateral kriptorsidizm ve
inguinal herni ile birliktedir ve cogunlukla cerrahi sirasinda
insidental  olarak  fark edilir.  Eriskinlik ¢aginda
kriptorsidizme bagl infertilite ve malignite nedeni olabilir.
Bu nedenle hastaligin erken tani ve tedavisi dnemlidir.

OLGU SUNUMU

Yirmi bir yasinda erkek, makroskopik hematospermi ve sol
inguinal agr1 ile klinigimize basvurdu. Hasta erkek fenotipin-
de olup virilizasyonu tamamlanmisti. Hastada hipospadias ya
da mikropenis bulunmamaktaydi. Sistemik muayenede
belirgin patoloji yoktu.

Skrotal muayenede sag testis skrotumdaydi ve 7 cc dlciildii.
Sol testis skrotumda veya inguinal kanalda palpe edilmedi.
Sabah a¢ karna bakilan serum total testosteron diizeyi 5,
ng/ml (Normal aralik: 2,1-8,7 ng/ml), Liiteinlestirici Hormon
(LH) diizeyi 6,1 ng/ml ve Folikiil Stimiile Edici Hormon
(FSH) diizeyi 16 ng/ml (Normal aralik: 1,4-18,1 ng/ml)
saptandi. Semen analizi azospermi ile uyumluydu ve silme
eritrosit mevcuttu. Bunun iizerine pelvik manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) planlandi.

Pelvik MRG’da sol testis izlenmedi, sag testis skrotumdaydi.
Sag seminal vezikiil, vas deferens ve prostat orta hat
yapilarinda patoloji izlenmedi. Mesane sag iist paramedyan
konturda 15x5x25 mm boyutunda homojen hipointens kitle
lezyonu izlenmesi {izerine tanisal laparoskopi planlandi
(Sekil 1).

Sekil 1: Mesane sag iist paramedyan konturda 15%25*25 mm boyutlu
homojen hipointens kitle lezyonu

Tanisal laparoskopide orta hatta mesane siiperiorunda uterus
ve fallopi tiipleri goriildii. Solda testisin vaskiiler yapilari
inguinal kanala girmekteydi ancak testis dokusu izlenmedi
(Sekil 2). Mullerian kanal yapilarmin eksizyonuna gerek
goriilmedi ve operasyon sonlandirildi. Daha sonra yapilan
karyotip analizi 46,XY olarak raporlandi.
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Sekil 2: Orta hatta mesane siiperiorunda izlenen uterus ve fallopi tiipleri

Postoperatif iiciincii ayda kontrole gelen hasta makroskopik
hematosperminin tekrarlamadigini1 belirtti. Ancak semen
analizinde siral1 eritrosit ve azospermi goriildii. Serum total
testosteron diizeyi diigiik (1,94 ng/ml), LH diizeyi normal
(10,06 ng/ml), FSH diizeyi yiiksek (25,2 ng/ml) ol¢ildii.
Herhangi bir sikayeti olmayan hastaya kendi istegi iizerine
hormon replasman tedavisi verilmedi.

TARTISMA

Erkek eksternal genitalya gelisiminde dihidrotestosteron
(DHT) ve AMH rol oynamaktadir. Gestasyonun 8 ve
12.haftalarinda DHT penis, penil iiretra ve skrotumun
gelismesini saglarken AMH Miillerian kanal yapilarinin
gerilemesinde rol oynar. Bu regresyon gestasyonun 6 ve
8.haftasinda  sertoli  hiicrelerinden AMH  salinimiyla
gerceklesir. Bu haftadan sonra Miillerian kanal yapilari
AMH’a duyarsiz hale gelir (2).

PMKS AMH’un sentezi veya fonksiyonundaki bozulma
sonucu meydana gelir. Normal erkek karyotipine sahip birey-
de Miillerian kanal artiklarinin bulunmasiyla karakterizedir
(3). 1lk olarak 1939 yilinda Nilson tarafindan herni uteri
inguinale adiyla erkek psddohermafroditizminin nadir bir
nedeni olarak tamimlanmistir. Temel olarak AMH sentez
defekti veya AMH-reseptor-2 genindeki bir mutasyon sonucu
gelisir. Ancak hastalarin %12°sinde gen mutasyonu izlen-
memis olup idiopatik PMKS olarak tanimlanmistir. X’e
bagli, otozomal dominant veya otozomal resesif gegis
gosterilmigtir (4). Olgumuzda aile dykiisii bulunmamaktadir.
PMKS insidanst aydinlatilamamis olup vaka serileri mevcut-
tur. Hastalarin Wolff kanal yapilar1 tam geligmistir. Fenotipik
ve karyotipik olarak erkektir (5). Sekonder seks karakterleri-
nin gelisimi yeterli oldugundan tani genellikle ¢ocuklarda
insidental olarak orsiyopeksi i¢in yapilan goriintiilleme veya
laparoskopiyle konur. Erigkin donemde genellikle infertilite
nedeniyle yapilan arastirmalar ve inguinal herni operasyonu
sirasinda cerrahin Miillerian kanal yapilarimi fark etmesi
sonucu tani konabilir. Literatiirde karin agris1 ve jinekomasti
ile bagvuran hastalar da mevcuttur (1). Smith-Harrison ve
ark. 2015 yilinda yaptiklar1 olgu sunumunda hormon seviyesi
normal olan 25 yasindaki bir erkekte siklik hematiiri ile
prezentasyon bildirmiglerdir (6). Hematospermi ise hemen
hemen hi¢ bildirilmemis olup olgumuzun temel basvuru
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nedenidir.

Hutson ve ark. PMKS’un {i¢ anatomik formunu tanimlan-
mistir. Grup A disi tip PMKS olarak adlandirilir ve bilateral
kriptorsidizmle iliskilidir. Cogunlukla testisler broad
ligamanin igerisinde over pozisyonunda yer alir. En sik
goriilen Grup B unilateral kriptorsidizmin eslik ettigi erkek
tip PMKS’dur. Vakalarin %80-90’1n1 olusturan bu formda bir
testis skrotumdayken Miillerian kanal yapilari ve bazen de
diger testis inguinal kanalda herni kesesinde ya da skrotumda
yer alir. Grup C ise yine erkek tip PMKS olup bu formda her
iki testis Miillerian kanal yapilariyla ayni herni kesesi i¢inde
yer alir (7). Olgumuz Grup C PMKS formunda olup sag testis
skrotumda palpe edilmis, tanisal laparoskopide Miillerian
kanal yapilar1 mesane siiperiorunda izlenmis ve sol testis
goriilememistir.

Testikiiler kanser riski artmis olup %18 oraninda goriilmekte-
dir. Malign dejenerasyon riski primer kriptorsidizmden
yiiksek degildir. En sik goriilen kanser seminomdur ancak
mikst germ hiicreli tiimdr, koryokarsinom, gonadoblastom ve
nadiren yolk sak tiimorii de bildirilmistir. Mullerian kanal
yapilarmnin malign transformasyonu nadir olup %3,1-8,4
olarak belirtilmistir (8).

Bilateral kriptorsidizmli erigkin hastalarda da PMKS olabi-
lecegi akilda bulundurulmalidir. Eriskin dénemde infertilite
en sik goriilen komplikasyondur. Vakalarin biiyiik ¢cogun-
lugunda azospermi vardir. Infertilitenin PMKS undan ziyade
kriptorsidizmden kaynaklandig1 diigiiniilmektedir. Unilateral
kriptorsidizmli hastalarin dogal yollarla veya yardimci iireme
teknikleriyle ¢ocuk sahibi olabildigi bildirilmistir (4).
Hastamizin semen analizi azospermi ile uyumlu olup hormon
profili normal saptanmistir.

Tanida endokrinolojik belirteclerden yararlanilabilir. Diigiik
AMH ve normal androjen diizeyi AMH gen mutasyonunu
diistindiirir. Normal AMH seviyesi ise AMH-reseptor 2
mutasyonu ile iligkili olabilir ancak idiopatik PMKS’ unu
ekarte ettirmez. Siipheli vakalarda bilgisayarli tomografi ve
MRG tantya yardimecir olabilir ancak Miillerian kanal
artiklarinin yapisal ve anatomik olarak olduk¢a degiskenlik
gostermesi taniyt zorlastirabilir. Bu durumda diyagnostik
laparoskopi uygulanabilir (9).

Tedavide esas amag infertilite ve malignite riski nedeniyle
kriptorsidizmin  diizeltilmesidir. Erken orsiopeksi ile
testikiiler dejenerasyonun oniine gecilmesi fertilite agisindan
onem arz etmektedir. Giincel verilerle operasyonun yagamin
ilk y1illarinda yapilmasi onerilmektedir (10). Miillerian kanal
yapilari, diisik de olsa malign transformasyon riski ve
testisin inisine engel olusturmasi durumunda eksize edilebil-
ir. Bazi cerrahlar vas deferense zarar vermemek adina Miille-
rian kanal artiklarinin birakilmasini 6nermektedir. Testisin
indirilemedigi durumlarda malignite riski nedeniyle orsiyek-
tomi diistintilmelidir (3). Olgumuzda sol tarafta testis dokusu
izlenmediginden Miillerian dokular birakilmistir. Ameliyat
sonras1 hasta bilgilendirilmis ve hasta istegi dogrultusunda
Miillerian kanal yapilariin alinmasina gerek goriilmemistir.

SONUC

PMKS infertilite ve testikiiler maligniteyle kendini gdstere-
bilen, oldukg¢a nadir goriilen 46-XY cinsel gelisim bozuk-
lugudur. Erkek dis genitalya ve sekonder seks karakterleri
gelisimi tam oldugundan tani atlanabilir. Genellikle
kriptorsidizm ve inguinal herni cerrahisi sirasinda fark edilen
PMKS nadiren hematiiri, hematospermi veya karin agrisi gibi
semptomlarla da kendini gosterebilir. Eriskin ¢cagda infertilit-
eye sebep olabilir ve normal popiilasyona gore malignite riski
artmistir. Bu yiizden erken tani ve tedavisi Onemlidir.
Glintimiizde hastaligin daha iyi anlagilmasi ve ayirict taninin
daha iyi yapilmasiyla, tanida siiphe duyulmasi halinde tek
seansli cerrahi prosediirler oldukca pratik hale gelmistir.
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Tiim katilimcilarin haklar1 korunmus ve Helsinki Deklara-
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