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Persistan millerian duktus sendromu ve bu zeminde gelismis multipl
leiyomyom: Olgu sunumu
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GIRIS

Persistan mullerian duktus sendromu (PMDS), fenotipik ve genotipik olarak normal erkeklerde uterus,
fallop tupleri ve vaginanin Ust kisminin gelisimiyle karakterize nadir bir hastaliktir. Antimdallerian
hormonun (AMH) eksikligi nedeniyle millerian duktusun regrese olamamasi sonucu ortaya ¢ikar. Male
(%80-90) ve female tip olarak iki anatomik varyanta sahiptir. Male tipin bir alt formu olan herni uteri
inguinalis (HUI), daha sik olup uterus ve fallop tiiplerini iceren inguinal herni ve kontralateral
kriptoorsidizm ile karakterizedir. Nadiren, uterusta leiyomyom gelisebilmektedir. Burada, multipl
leiyomyomun eslik ettigi HUI tipinde PMDS olgusu sunulmaktadir.

OLGU

57 yasinda, erkek hasta. 3 ay 6nce gastrointestinal stromal timor 6ykisl mevcut. Sag inguinal herni
nedeniyle opere edilen hastada, inguinal kanalda skrotuma uzanan kitle eksize edildi. Makroskopik
incelemede; 10,5x10x6,5 cm boyutunda, lumenli organ goériniminde, 1,5-5 cm duvar kalinli§i olan
olusum belirlendi. Duvarinda 0,8-5 cm caplarda, leiyomyom benzeri multipl nodul izlendi. Mikroskobik
incelemede; luminal ylzey genelde endometriyal, kismen endoservikal 6zellikte epiteli ve hiposellller
stromasi olan mukozayla értiliydii. immunohistokimyasal calismada, epitelyal doku PAX8, ER ve PR icin
pozitif boyandi. Duvarda tanimlanan noduler lezyonlar hem histopatolojik, hem de immunfenotipik
olarak leiyomyom &ézelligindeydi. Urolojik konsiltasyonda, hastanin sol testisinin inguinal kanalda
oldugu belirlendi. Olgu, HUIi tipinde PMDS ve bu zeminde gelismis multipl leiyomyom olarak
degerlendirildi.

SONUC

AMH’'nin eksikligi sonucu regrese olamamis millerian duktustan tlireyen yapilarin varligiyla karakterize
PMDS’li erkeklerde testosteron diizeyleri normal oldugundan fenotipik ve genotipik 6zellikler dogaldir.

Molekdller temeli heterojen olan bu sendromda belirlenen gen mutasyonlarinin hormon sentezinde ya da
aktivasyonunda yetersizlik veya hedef organlardaki direncle iliskili oldugu dislnilmektedir. Ailesel
olgular da bildirilmistir.
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PMDS’nin bir alt tipi olan HUI, uterus ve fallop tlplerini iceren inguinal herni ve kontralateral
kriptoorsidizm ile karakterizedir. Uterus duvarinda, nadiren, leiyomyomlarin gelisebildigi bildirilmektedir.

Bizim olgumuz da, multipl leiyomyom gelisimi ile komplike olmus HUI tipinde bir PMDS olgusuydu.

PMDS, kriptoorsidizm ile iliskili testis timoéri gelisme riski ve kalitimsal 6zelli§gi nedeniyle klinik 6neme
sahip bir hastaliktir.

Anahtar Kelimeler :Persistan miillerian duktus sendromu, Antimullerian hormon, Kriptoorsitizm

page2/2


http://www.tcpdf.org

