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Ahead of DOI

A sindrome da persisténcia do ducto Mlleriano é uma forma rara de pseudo-hermafroditismo
em homens, causada pela deficiéncia na liberacao intra-uterina de hormonio anti-Mulleriano
(HAM), bem como defeitos no seu receptor. Nesta sindrome congénita, um homem com
genotipo 46XY e fendtipo normal apresenta érgaos genitais femininos (Utero, trompas de falopio
e terco superior da vagina) derivados dos ductos de Miller na vida fetal.

Historico Clinico

Paciente masculino em investigacao de infertilidade, com histdria prévia de orquidectomia
esquerda para testiculo ndo descido. No exame clinico, os testiculos ndo eram palpéveis no
saco escrotal. Desenvolvimento normal do pénis e uretra, bem como dos caracteres sexuais
secundarios, como bigode, barba, pélos pubianos e axilares. Os detalhes da cirurgia ndo

estavam disponiveis.

Achados Radiolégicos


http://bradcasesold.brad.org.br/pt/Cases/CaseDetails/67

A ressonancia magnética mostrou estrutura pélvica com morfologia semelhante ao Utero e colo
uterino (figura 1), com trés zonas definidas e terco superior da vagina em fundo cego, posterior
a bexiga, em contiguidade com a superficie posterior da préstata e a vesicula seminal esquerda
hipoplasica (figuras 2 e 3). Havia minima quantidade de liquido no interior da cavidade
endometrial. Os testiculos, ductos deferentes, ductos ejaculatorios, epididimos e vesicula
seminal direita ndo foram vizibilizados. Nenhuma estrutura consistente com a morfologia
ovariana foi observada. A préstata (figura 4) e o pénis (figura 5) apresentavam tamanho e
morfologia normais. Alteracdes p0s cirdrgicas relacionadas a orquidectomia esquerda para
testiculo ndo descido, eram observadas na regido inguinal esquerda (figura 6).

Discussao

A sindrome da persisténcia do ducto Milleriano (SPDM) representa uma forma rara de pseudo-
hermafroditismo em homens, com transmissdo autossémica recessiva e poucos casos com
possivel heranca ligada ao X, causada pela deficiéncia na liberagéo intra-uterina de hormonio
anti-Mulleriano (HAM), bem como defeitos no seu receptor. Nesta sindrome congénita, um
homem com genotipo 46XY e fendtipo normal apresenta 6rgdos genitais femininos (Utero,
trompas de falépio e terco superior da vagina) derivados do ducto de Muller na vida fetal. Em
um desenvolvimento fetal masculino habitual, os ductos de Miiller e Wolff estdo ambos
presentes na sétima semana de gestacdo. O ducto de Wolff se desenvolvera normalmente,
formando os 6rgaos reprodutores masculinos; e posteriormente, o ducto de Muller ira regredir a
partir da acdo do HAM produzido pelas células de Sertoli do feto masculino. A testosterona
produzida pelos testiculos fetais apresenta efeito local direto nos ductos wolffianos, incluindo a
diferenciacdo em epididimos, ducto deferente e vesiculas seminais, e a formacao do seio
urogenital e da genitalia externa masculina requer conversao in situ da testosterona em di-
hidrotestosterona. No paciente com a SPDM, o HAM néo ¢é liberado; portanto, o feto ira formar
orgaos reprodutores masculinos e femininos derivados do ducto de Wolff e Miller,
respectivamente. Existem tem 2 tipos anatémicos na SPDM: masculino e feminino. O tipo
masculino € mais comum (em até 90% dos casos), classificado em duas subcategorias: hérnia
uterina inguinal (em sua maioria com criptorquidia unilateral e hérnia inguinal contralateral -
figura), e ectopia testicular transversa (rara, com herniacéo de testiculos e estruturas
Mullerianas no mesmo saco herniario na regido inguinal). A variante feminina da SPDM ¢ ainda
menos comum (10-20%), caracterizada pela presenca de utero fixo na pelve e ambos os
testiculos em meio aos ligamentos redondos. Muitos casos de SPDM podem ser dificeis de
diagnosticar ou ainda subdiagnosticados devido a raridade da entidade, sendo que existem
menos de 300 casos na literatura, diagnosticados predominantemente em pacientes com
menos de 10 anos de idade. O diagnéstico € frequentemente incidental durante o reparo de
hérnia inguinal ou em cirurgias para testiculos ndo descidos. A histdria clinica e estudo genético
auxiliam no diagnastico, principalmente na distingdo com outros distarbios intersexuais.
Cariotipo e avaliagdo da resposta testicular a estimulacdo da gonadotrofina coribnica sao
essenciais para verificar o sexo genético e a existéncia de tecido testicular funcional.

Lista de Diferenciais

- Disgenesia gonadal mista.
- Hérnia inguinal com qualquer contetdo herniario.
- Cistocele escrotal.



Diagndstico
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Aprendizado

A SPDM é uma condicgéo rara, diagnosticada incidentalmente durante o tratamento cirargico de
hérnia inguinal ou testiculo ndo descido, cujo principal método diagndstico é através da imagem
pré-operatoria, como por ressonancia magnética. E de extrema importancia nos familiarizarmos
com esse disturbio incomum e suas formas de apresentacao distintas, para um adequado
planejamento pré-operatério e prevencéo de complicacdes futuras, como infertilidade masculina
e transformacgao maligna testicular.

Referéncias

- 1. Alharbi K N. Radiological Findings in Persistent Millerian Duct Syndrome: Case Report
and Review of Literature. J Radiol Case Rep. 2017 Mar; 11(3): 7-14.

- 3. Dekker H. Best Cases from the AFIP. RadioGraphics. Mar 1 2003; 23 (2).

- 4. Aw L D. Persistent Mullerian Duct Syndrome: a rare entity with a rare presentation in
need of multidisciplinary management. International braz j urol, 2016. 42(6), 1237-1243.

- 2. Singh R. MRI findings of Persistent Mullerian Duct Syndrome: A Rare Case Report. J Clin
Diagn Res. 2017 Jun; 11(6): TDO5-TDO6.

- 5. Picard J. The Persistent Mullerian Duct Syndrome: An Update Based Upon a Personal
Experience of 157 Cases. Sex devel journ 11 3 (2017): 109-125 .11 3 (2017): 109-125.

- 6. Ferreira DM et al. Magnetic resonance imaging of the vagina Radiol Bras. 2015
Jul/Ago;48(4):249—-259 249 0100-3984

Imagens



Figura 1 - RM coronal T2 mostra estrutura alongada pélvica a esquerda, com morfologia
semelhante ao utero e distenséo da cavidade endometrial ().




Figuras 2 e 3 - RM coronal T2 mostra que a estrutura alongada pélvica a esquerda, com
morfologia semelhante ao Utero e distensdo da cavidade endometrial, apresentava contiguidade
mostra vesicula seminal esquerda hipoplasica () junto a base prostatica (*).



Figuras 2 e 3 - RM coronal T2 mostra que a estrutura alongada pélvica a esquerda, com
morfologia semelhante ao Utero e distensdo da cavidade endometrial, apresentava contiguidade
mostra vesicula seminal esquerda hipoplasica () junto a base prostatica (*).

Figura 4 - RM axial T2 préstata com aspecto morfolégico normal ().




Figura 5 - RM sagital T2 pénis com aspecto morfolégico habitual ().



Figura 6 - RM axial T2 altera¢gdes pos cirurgicas na regido inguinal esquerda, relacionadas a
orquiectomia ipsilateral ().

Videos

Nenhum resultado econtrado



