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OzET

Persistan malleryan kanal sendromu (PMKS), malleryan kanal artklannen retansiyonu de karakterize nadir bir her-
mafroditizm tipider, Bu vakalar normal virlize erkek hastalar olmakla birfikte, tiateral inmemig testis veya unilateral
testikiler ektopi de ighili kontrlateral inguinal hemni gazienebilir, Uterus, tuba uterina gibi milleryan kanal artiklan
genellikle cerrahl sirasinda tespit edilie. Bu olgu sunumunda ingusnal hemi operasyonu sirasinda gikanlan materyalin
patolopk incelemesi sonrass PMKS tanis konan bir hasta tartrgimaktadir.

ANAHTAR KELIMELER: Persistan malleryan kanal sendromu, inguinal hesni, inmemig testis

SUMMARY

The perustent mullerian duct syndrome Is a rare type of hermafroditism, which is characterized by the retention of
mullerian derivatives. Patients with persistent mullerian duct syndrome are normally virilized males with either
bilateral cryptoorchadism or unilateral testicular ectopia associated with inguinal hernia on the contralateral side. The
presence of uterus and tubes Is usually discovered duning surgery. Herein we discuss a case operated for inguinal
hernia and found out to be persistent mullerian duct syndrome after the examination of the operation material.

Key Wonros: Persistent mullerian duct syndrome, inguinal hernia, cryploovchidism

Giris hibe edici ctkenin (MIE) salimiminda veya hedef doku-
Persistan millleryan Kanal sendromu (PMKS), i1k dela da h:l h"“‘f:,"k um;cu ::hr'i:;:::ﬂnm.'m ':::d"' 9;0'
1939 yilinda Nilson tarafindan tansmlanmuy, “herms ute- i e i Bl R il 8oVl B eI,
i inguinale™ ismiyle de amilan nadir bir hermafroditizm memiy testis, mguinal herni veya nadiren transvers tes-
tipidir.” Normal gariiniimli erkek hastada uterus, tuba tikuler ektopi eglik edebilir. Tam g:nflllklc ameliyat s1-
uterina ve vajinamn 1/3 iist kisim gibi milleryan yapi- "“;;"h mullcz:‘yapli:ln;nh:::!l :::::" l::om"' edil
lann varh@ivia Karakterize psodohermafroditizm for- R i N g n:,\ opses : Lol
aher Ken mulleryan yaplarla Karpilagilan 21 yagindaki bir
Fetal hayatta milleryan yapilann regrese olmasini PMKS olguse tmipiraitader:
saglayan Sertoli hiserelerinden salgilanan mulleryan in-
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nedemyle 7 yayinda amehyat oldu-
fu fakat fayda gormedi@r ogrenildi.
Daha oncekr ameliyata ait herhanga
bir belgeye ulagilamadi, Hastamin
fiziksel incelemesinde erkek sekon-
der seks karakterlenine sahip oldu-
gu. penis goriiniimiiniin ve boyutu-
nun normal oldugu gonildd (Resim
7). Aynca hastada muayenede sag
mguinal herms saptionds, Sag testisin
skrotumda bulunmadigy, ingunal
Kanal seviyesinde oldugu gorilda
Hastayn sag ingumal eksplorsyon
yapilds.

Yapilan eksplorasyonda sagda
indirekt ingunal hemi ve inguinal
kunal wersinde sad testisin oldugu
gozlends
pulpe edilememesi nedeniyle sag
testisten malignite ihtimali nedeniy-

Sol testisin muayenede

le biyopst vapilarak skrotumda ha-
zirhanan subdartos poguna yerlesn-
rildi. Eksplorasyonun devaminda
mesane posteriorunda 4 x 3 cm bo-
yutlannda thbiler bir yapr eksize
edildi. Operasyon suhasuda ek bir
patolojiye rastlanmads. Ameliyat
sonrasy istenmeyen yan etk olmadi.

Testisten amehiyat strasinda ah-
nan biyopsi sonueu “Senoli-cell-
only sendromu™ olarak geldi. Tubu-
ler yapimin histopatolojik inceleme-
stoase endometriyum benzeri glan-
duler  epitelyum, miyometriyum
benzen ditz kas dokusn rudimenter
uterus olarak rapor edildi. Testoste-
ron, FSH, LI ve prolaktin seviyele-
n normal diizeyde olan hastanmin se-
men analizi azospermi olarak rapor
edildy, Penfenk Kandan yapilan kar-

Resim 1.

Hastann postoperatd goeLnmu
Penis dogal gdrunumde
Preoperatif donemde ingunal
bolgede olan sa) testisun
sk1otuma ndrikdd: gociimekte

peralt deremde
kontrol amaciy gekilen
kontrasth pelvik 8T Pelnk
bolgede rerhang Inr
patolapye rastlanmad
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yotp analizi 46, XY olarak tespit
edildi. Hastaya bulgular spginda
persistan milleryan kanal sendromu
teshisi Konuldu. Hastamin amelivat
sonrast gekilen pelvik bilgisayirh
tomografisinde miilleryan kanal ar-
g olabilecek ek bir olusuma mst.
lanmads (Rexim 2).

TARTISMA
Persistan mulleryan kanal sendro-
mu. 11k olarak 1939 yilinda Nilson
tarafinddan tanimlanan ve “hemi ute-
n omguinake™ ismi verilen, normal
diy genital organ gordindimiine sahip
ve 46 XY genotipli erkek hastalarda
milleryan kwsal artiklanmn bulun-
maniyla Karaktenize ender griilen
bir dogumsal bozukluktur.

Cinsel farkhlagma fetal hayatin
8, haftasida fetal testis tarafindan
silgilanan testosteron ve MIE tam-
findan kontrol edilir. Leydig hiicre-
leninden salgilanan testosteron, da-
ha sonra vas deferens ve epididime
dinigecek olan Wolf kanallarimm
devambhiligem ve dig g
nn  maskilenizasyonunu

1al organta-
siuflar,
Sentoli  hiicrelerinden  salgilanan
MIE ise uterus, tubalir ve vajinanin
ust 1/3 ks olugturacak  olan
milleryan kanalin regresyona ugra-
misin saglar, PMKS fizyopatoloji-
sinde MIE nin uygun zamanda sal-
gilanmamas:, miktanmn az olmas
veva hedef orgamn bu hormona ce-
vap vermemesi yatmaktadir.” MIE,
buytme ve farklilagma fakior alle-
siyle benzerlik gosterip, MIE geni
19. kromozomun kisa kolunda bulu-
nur.” MIE'nin reseptie proteini ise
12. kromozomun wzun kolundaki
bir gen tarafindan kodlanir.” Kisaca;
PMKS heterojen genetik gegighi bir
hastabk olup, otozomal resesif veya
X'e baghmls resesif gegiy gisterebi-
e, Olgumuzun aile hikiyesinde bir
Ozelhk yokiu

Clamette ve arkadaglan tarafin-
dan PMKS'Ii hastalar testislerin
yerlesimine gore 3 gruba aynlmig-

Cilt 46 Sayi 2
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ur: 1ogrup, hastalann %60-70%ni
hapsayip bu hastalurda bilateral in-
memiy s meveutur, 20 grup,
hastalanin % 20-30"unu igerir ve ek
tarafll inmemiy testis meveutiue 3
ve en nidir gordlen grup %10 hasta-
vikapsur ve trunsvers testikiler ek-
topi vardie.” Sundugumuz hasta, sol
inmemis testis nedenivie operasyon
anemnezi Ve meveut sag inmemis
testis nedeniyle de 1. gruba dahildir

Persistan malleryan kanal send-
romunun ayncr tanisida goz Gndin-
de bulunduralmas gereken hastalih
miks gonandal disgenezidir. Miks
gonadal disgenezide MIE salinmin-
daki bozuklugun yam sira testoste-
ron sal B da anormallikler
bulunmaktadir. Bunun sonucunda
mulleryan kanal artiklanmn meveus
diyetinin yane sira dhiy genital organ
geligiminde de bozukluk vardir, Bu
Tastalar 46 XO veya 46 XY kromo-
som yapisandadirlar, Sundugumuz
hastada diy genital organ geligimin.
de erkek vontnde herhangy bir bo-
cukluk saptanmidi. Karyotp analiz
sonucu da 36 XY olarak sonuglands,
Aynca hastaya yapilan hormon ana-
lizlerinde FSH, LH, testosteron ve
profuktin seviyeleri normal seviye-
lerde saptundi. Hastahgin patogene-
zinde rol ovnayan MIE nin seviye-
leninin dlgtminin yararh olabilece-
&1 ddyunalmuy. uncak daha sonea bu
voatemin 2 yayindan kiguk hasta-
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larda etkil olabilecegi ortaya kon-
mustur.’

Persistan mulleryan hanal send-
romiu hastalarda Karstlagilan sorun-
lar infertilite ve testikibler tmor ge-
Iigme nskidir. Bu hastalarda vinli-
zasyon normal olmasinn ragmen,
hemen hepsi infertildin, Infertilite-
nin sebebr testislenn yeterinee geli-
sememest ve mulleryan Kamal wrtik-
Tanmim ejakiilator kanala basisidar,
Bizim olgumuzda da yaplan sper-
miogramda hig sperm hiicresine
rastlanmadi, PMKS  hastalaninda
gorilen testikisler tumor geliyme
riskinin tlm intes abdominal testis-
lerdekine benzer (615) oldudu bil-
dirilmigtie.” Bu hastalar, gelisebile-
ceh seminom, horyohansinom, emb-
riyonel karsimom ve teratom gibi
testikiiler wimor risky agisindan
dmiir boyu takip edilmelidir, Bizim
hastarmizda milleryan yapilann gs-
kanlmas sirasinda vaz deferens ve
testikdler damarlara zurar verilme-
mesine Ozen gostenidi. Sag testis
bryopsisy vapilarak orylopehst igle-
mi yapilde Hastaya timdr geligme
riski anlanlarak takibine bagland.

Sonug olarak, inguinal hemiye
eslik eden unilateral veya bilateral
inmemiy testis olgulan PMKS ola-
bileceklen akikdn ttalarak operas-
yon dncesi iyt degerlendirilmeli,
operasyon sicasinda dikkathi disek-
siyon yapdmal ve gonadal yapilar-

dan biyopst almarak sonuglanyla
vakm takip editmehidirler,
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