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Olgu Sunumu
Case Report

Testis Tiimorlii Persistan Miillerian Kanal Sendromu:
Olgu Sunumu

The Persistent Mullerian Duct Syndrome with Testicular tumor: A Case Report

BHiiseyin Cihan Demirel', Cevdet Serkan Géokkaya', Siileyman Bulut', Binhan Kagan Aktas’,
Aysel Colak? Sezer Kulacoglu? Ciineyt Ozden', Ali Memis?

' Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Uroloji Klinigi, Ankara.

2 Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Patoloji Klinigi, Ankara.

3 Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Uroloji Klinigi, Ankara, Kafkas Universitesi Tip Fakiiltesi Uroloji Anabilim Dali, Kars.

Ozet

Persistan Mdillerian kanal sendromu (PMKS), uterus, fallop tlpleri ve
vajenin Ust 2/3" U gibi yapilarin normal fenotipli bir erkekte bulunmasi ile
karakterize nadir bir sendromdur. Sendrom siklikla tek tarafli inmemis
testis, karsi tarafta herni uteri inguinalisin oldugu erkek formu ya da
daha nadir ovaryan pozisyonda yer alan bilateral inmemis testis ve
Mullerian yapilarin oldugu disi formu seklinde ortaya c¢ikar. Bu yazida
testis timorli PMKS'li bir hasta sunulmaktadir.
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testis timoru
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Abstract

Persistent Mullerian duct syndrome (PMDS) is a rare syndrome cha-
racterized by the presence of such structures of uterus, fallopian tu-
bes and top 2/3 of the vagina in a male with normal phenotype. The
syndrome is frequently seen in male form characterized by unilateral
undescended testis and contralateral hernia uteri inguinalis or more
rarely seen in female form characterized by Mullerian structures and
bilateral undescended testes localized in ovarian position. In this paper,
we report a patient with both PMDS and testicular cancer.

Keywords: Persistent Mullerian Duct Syndrome, testicular cancer, un-
descended testis
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Giris

Persistan Mdllerian kanal sendromu (PMKS), Miiller ka-
nalinin regresyona ugramamasl sonucu, uterus, fallop
tUpleri ve vajenin Ust 2/3" U gibi yapilarin 46 XY karyo-
tipli normal fenotipli bir erkekte bulunmasi ile karakteri-
ze nadir bir sendromdur. Bu sendrom fetustaki sertoli
hicrelerinden Mllerian Inhibitér Faktér (MIF) saliniminin
eksikligi veya bu hormona hedef organ duyarsizligi so-
nucu gelisir’. Siklikla otozomal resesif gegcmekle birlikte,
X'e bagl resesif kalitimi da rapor edilmistir. Erkek pso-

dohermafroditizminin nadir bir formu olan bu sendroma
transvers testikiller ektopi, herni uteri inguinalis ve cok
nadir olarak testis veya Muller kanali kalintilarinin timor-
leri de eslik edebilir?. Bu olgu sunumunda testis timorli
PMKS'li bir hasta tartisildi.

Olgu Sunumu
Kirk yedi yasinda erkek hasta, Temmuz 2011'de 2 aydir

olan karin sol alt kadraninda agn ve 8 kilo kaybi sikayeti
ile klinigimize basvurdu. Hasta, evli, 1 yildir aspermik ve
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primer infertil idi. Ozgecmisinde ve soygecmisinde dzel-
lik yoktu. Fizik muayenede; penis ve skrotum dogal, bila-
teral nonpalpabl testis, karin sol alt kadran ve orta hatta
sert, immobil ve palpabl kitle tespit edildi. Biyokimyasal
testlerinde sadece serum laktat dehidrogenaz (LDH) du-
zeyi 419 IU/L (normal 98-192 |U/L) (ylUksek) olarak sap-
tandi. Hemogram degerleri normaldi. Hormonal analizde;
beta human koryonik gonodotropin (B-hCG) dlzeyi 28,52
mIU/mL (normal 0-5 mIU/mL) (ylksek), alfa fetoprotein
(AFP) dizeyi 4,91 ng/mL (normal 0-9 ng/mL) (normal), to-
tal testosteron dizeyi ise 0,69 ng/mL (normal 1,75-7,81
ng/mL) (distk) olarak saptandi. Radyolojik degerlendir-
mede; Akciger grafisi normaldi. Skrotal Ultrasonografide
her iki testis ve epididim izlenmedi. Torako-Abdomino-
pelvik Bilgisayarli Tomografide (BT) bilateral akciger pa-
rankimleri normaldi, sol bobrekte pelvikalisyel yapilarda
dilatasyon, paraaortik, aortokaval, renal vaskuler ¢ikis du-
zeyinden baslayan ve iliak ayrim dizeyine kadar devam
eden, kismen sol ana iliak yapiy! ¢cevreleyen multilobule
konglemere lenfadenopati pakeleri ile uyumlu kitleler
ile pelvik boslugu doldurup sag inguinal kanala dogru
uzanan pelvik kitle tespit edildi (Resim 1). Bu bulgularla
intraabdominal testis tumord disundlen hasta eksplore
edildi. Operasyonda; PMKS ile iliskili vagen, uterus, fal-
lop tlpleri ve bu yapilara yapisik atrofik sag testis ve sol
testisten kaynaklanan solid kitle (yaklasik 11 c¢cm) tespit
edildi (Resim 2). Sol testikUler kitle ile birlikte tim Mul-
lerian kanal yapilari ve sag testis eksize edildi. Cikarilan
kitlenin patolojik degerlendirmesinde; makroskopik ola-
rak sol testis kesitlerinin tamamen timadrden olustugu
(11.5x9.5x8 cm) ve mikroskopik incelemede seminom
ve tUmor hicrelerinin tunika vajinalise kadar uzanim gos-
terdigi, sag testiste seminifer tubdllerde atrofi ve hyali-
nizasyon tespit edildi (Resim 3). Paratestikller bolgede
epididim ve tuba uterina, inaktif endometriyum, kronik
servisitis bulgulari gdsteren uterin kavite ve serviks ute-
ri mevcuttu. Operasyon sonrasi 4 kir BEP (Bleomisin,
Etoposit, Cisplatin) kemoterapi onkoloji klinigi tarafindan
uygulandi. Kemoterapi 6ncesi ¢ekilen flor-18 floradeok-
siglukoz pozitron emisyon tomografide (PET-BT) multilo-
bule, konglomere aksiel kesitlerde ¢api 16 cm’lik retrope-
ritoneal kitlede yogun metabolik aktivite (SUV=standart
uptake value:14.5) olarak tespit edildi (Resim 4). Kemo-
terapi sonrasi hastanin biyokimyasal ve hormonal testleri

normaldi. Abdominopelvik BT'de paraaortik, aortokaval
alani dolduran en blyugu 27x35 mm boyutlarinda, kong-
lomerasyon gdsteren lenfadenopatiler tespit edildi. Ke-
moterapiden 1 ay sonra gekilen flor-18 floradeoksiglukoz
PET'de bobrek hilusu dlzeyinden baslayarak paraaortik
alanda iliak bifurkasyona kadar uzanan, aksiyel kesitler-
de capi*® cm olarak olcilen yumusak doku dansitesinde
minimal metabolik aktivite (SUVmax:3.04) tespit edildi
(Resim 4). PET ile elde edilen bulgular kemoterapi son-
ras! inflamatuar slreg ile uyumlu oldugundan hastaya ek
tedavi verilmeden izlemi uygun goralda.

Resim 1:

A) Abdominopelvik BT'de konglemere retroperitoneal
lenfadenopatiler.

B) Pelvik bolgede 11 cm ¢apinda solid kitle

Resim 2:
PMKS ile iliskili vagen, uterus, fallop tlpleri ve bu yapilara
yapisik atrofik sag testis ve sol testisten kaynaklanan solid

kitle
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Resim 3:

Sitoplazmik sinirlari secilebilen, yer yer vezikile sitoplazmali,
belirgin ntkleolld hicrelerden olusan sol testikller seminom
(x20)

Resim 3:

A) Kemoterapi 6ncesi Flor 18 deoksiglukoz PET'de yogun
metabolik aktivite (SUV:14.5) gOsteren retroperitoneal kitle
B) Kemoterapi sonrasi PET'de yogun metabolik aktivite
(SUV:3.04) gosteren retroperitoneal kitle.

Tartisma

Jordan ve arkadaslarinin ilk kez 1895 vyilinda transvers
testikUler ektopili bir olguda saptadiklari PMKS 1939 yi-
linda Nilson tarafindan bir sendrom olarak animlanmis
olup, giinimize kadar 150'den fazla rapor edilmistir®.
Erkeklerde cinsel farklilasma fetal hayatin 7. haftasindan
sonra testislerden salgilanan testosteron ve MIF ile kont-
rol edilmektedir. Testosteronun etkisi ile Wolf kanalindan
epididim, vaz deferens ve vezikiilo seminalis gelisir. MIF
ise Mullerian kanalin regresyonunu saglar. Ondokuzun-
cu kromozomun kisa kolunda yer alan MIF genindeki

bozukluga bagli olarak MIF'in salgilanmamasi ya da he-
def organin bu hormona yanit vermemesi gibi sebepler
PMKS'nin ortaya cikmasina neden olurlar*. PMKS'nin 2
anatomik formu tanimlanmistir. En yaygin gortlen erkek
formu (%80-90) tek tarafli inmemis testis, karsi tarafta
herni uteri inguinalis ile karakterizedir. Bu formun iki tipi
vardir. Ilk tipte bir taraftaki testis inmis, uterusun ayni ta-
raf kosesi herniye olmus ve ipsilateral fallop tlpU de in-
guinal kanal icindedir. Diger tipte ise transvers testikiler
ektopi vardir ve her iki testisin, tUm uterusun ve fallop
tdplerinin herniasyonu seklinde gorulidr. PMKS'nin kadin
formu ise vakalarin % 10-20'sinde gordldr. Bilateral krip-
toorsidizm; uterusun yaninda ve round ligamanlara fikse
ovaryan pozisyonda yer alan testisler ile karakterizedir®.
Hastamizda PMKS'nin kadin formuna uyan ic genital yapi
tespit edildi.

Miillerian yapilarin  mobilitesi klinik prezentasyonda
onemlidir. Teshis genellikle inguinal herni veya inmemis
testis cerrahisi sirasinda muillerian yapilar ile karsilasiima-
slyla konur. Aslinda PMKS bir kriptoorsidizmn durumudur
ve tum abdominal kriptoorsidizm olgularinda oldugu gibi
testis tumort gorilme riski %15 civarindadir. Bu olgular-
da embriyonal karsinom, yolk sak timaort ve teratom gibi
timorler gorilebilse de PMKS durumunda gelisen testis
timorlerinin yaklasik %50'sini testislerin uzun sire ka-
rin icerisinde kalmasi nedeniyle seminom olusturur 67,
Ayrica PMKS olgularinda uterus artigindan gelisen seffaf
hicreli kanser gibi MUller kanali artigindan gelisen timor-
ler de bildirilmistir®. Bizim olgumuzda tani aninda bilateral
testislerin palpe edillememesi, serum B-hCG ve LDH du-
zeyinin yUksek olmasi, abdominopelvik BT'de retroperi-
tonel lenfadopatiler ve pelvik kitlenin tespit edilmesi bize
intrabdominal testis tUmortnt dusdndirse de, eksplo-
rasyonda beklemedigimiz sekilde PMKS ile iliskili yapi-
larla karsilastik. Hastanin preoperatif serum testosteron
dlzeyinin disuk olmasi ve operasyonda sag testisin at-
rofik gdériinimU nedeniyle bilateral abdominal orsiektomi
uygulandi. Ek olarak PMKS ile iliskili yapilardan gelisebile-
cek tumor riski nedeniyle bu yapilarda eksize edildi.

Sonug¢ olarak intraabdominal testis timord dasinUlen
hastalarda nadiren de olsa PMKS ile birlikte olabilecegi
akilda bulundurulmalidir. Bu vakalarda tumorll testis ile
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birlikte PMKS ile iliskili yapilarinda eksizyonu uygun teda-
vi segenegidir.
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