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RESUMO
A síndrome da persistência do ducto Mülleriano é uma forma rara de 

pseudo-hermafroditismo em homens, causada pela deficiência na 

liberação intrauterina de hormônio anti-mülleriano (HAM), bem como 

defeitos no seu receptor. Nesta síndrome congênita, um homem com 

genótipo 46XY e fenótipo normal apresenta órgãos genitais femininos 

(útero, trompas de falópio e terço superior da vagina) derivados dos 

ductos de Müller na vida fetal.

HISTÓRICO CLÍNICO
Paciente masculino em investigação de infertilidade, com história 

prévia de orquidectomia esquerda para testículo não descido. No 

exame clínico, os testículos não eram palpáveis no saco escrotal. 

Desenvolvimento normal do pênis e uretra, bem como dos caracteres 

sexuais secundários, como bigode, barba, pelos pubianos e axilares. 

Os detalhes da cirurgia não estavam disponíveis.

ACHADOS RADIOLÓGICOS
A ressonância magnética mostrou estrutura pélvica com morfologia 

semelhante ao útero e colo uterino (figura 1), com três zonas 

definidas e terço superior da vagina em fundo cego, posterior à 

bexiga, em contiguidade com a superfície posterior da próstata 

e à vesícula seminal esquerda hipoplásica (figuras 2 e 3). Havia 

mínima quantidade de líquido no interior da cavidade endometrial. 

Os testículos, ductos deferentes, ductos ejaculatórios, epididímos e 

vesícula seminal direita não foram visibilizados. Nenhuma estrutura 

consistente com a morfologia ovariana foi observada. A próstata 

(figura 4) e o pênis (figura 5) apresentavam tamanho e morfologia 

normais. Alterações pós cirúrgicas relacionadas a orquidectomia 

esquerda para testículo não descido, eram observadas na região 

inguinal esquerda (figura 6).

DISCUSSÃO
A síndrome da persistência do ducto Mülleriano (SPDM) representa 

uma forma rara de pseudohermafroditismo em homens, com 

transmissão autossômica recessiva e poucos casos com possível 

herança ligada ao X, causada pela deficiência na liberação intrauterina 

de hormônio anti-mülleriano (HAM), bem como defeitos no seu 

receptor. Nesta síndrome congênita, um homem com genótipo 46XY e 

fenótipo normal apresenta órgãos genitais femininos (útero, trompas 

de falópio e terço superior da vagina) derivados do ducto de Müller na 

vida fetal. Em um desenvolvimento fetal masculino habitual, os ductos 

de Müller e Wolff estão ambos os presentes na sétima semana de 

gestação. O ducto de Wolff se desenvolverá normalmente, formando 

os órgãos reprodutores masculinos; e posteriormente, o ducto de 

Müller irá regredir a partir da ação do HAM produzido pelas células de 

Sertoli do feto masculino. A testosterona produzida pelos testículos 

fetais apresenta efeito local direto nos ductos wolffianos, incluindo a 

diferenciação em epidídimos, ducto deferente e vesículas seminais, 

e a formação do seio urogenital e da genitália externa masculina 

requer conversão in situ da testosterona em dihidrotestosterona. 

No paciente com a SPDM, o HAM não é liberado; portanto, o feto 

irá formar órgãos reprodutores masculinos e femininos derivados 

do ducto de Wolff e Müller, respectivamente. Existem tem 2 tipos 

anatômicos na SPDM: masculino e feminino. O tipo masculino é 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 herniação de testículos e estruturas Müllerianas no mesmo 

saco herniário na região inguinal). A variante feminina da SPDM 

é ainda menos comum (10-20%), caracterizada pela presença de 

útero fixo na pelve e ambos os testículos em meio aos ligamentos 

redondos. Muitos casos de SPDM podem ser difíceis de diagnosticar 

ou ainda subdiagnosticados devido à raridade da entidade, sendo 

que existem menos de 300 casos na literatura, diagnosticados 

predominantemente em pacientes com menos de 10 anos de idade. 

O diagnóstico é frequentemente incidental durante o reparo de hérnia 

inguinal ou em cirurgias para testículos não descidos. A história 

clínica e estudo genético auxiliam no diagnóstico, principalmente na 

distinção com outros distúrbios intersexuais. Cariótipo e avaliação 

da resposta testicular à estimulação da gonadotrofina coriônica são 

essenciais para verificar o sexo genético e a existência de tecido 
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testicular funcional.

LISTA DE DIFERENCIAIS
• Disgenesia gonadal mista;

• Hérnia inguinal com qualquer conteúdo herniário;

• Cistocele escrotal.

DIAGNÓSTICO
• Síndrome da Persistência do Ducto Mülleriano.

APRENDIZADO
A SPDM é uma condição rara, diagnosticada incidentalmente durante 
o tratamento cirúrgico de hérnia inguinal ou testículo não descido, cujo 
principal método diagnóstico é através da imagem pré-operatória, como 
por ressonância magnética. É de extrema importância nos familiarizarmos 
com esse distúrbio incomum e suas formas de apresentação distintas, para 
um adequado planejamento pré-operatório e prevenção de complicações 
futuras, como infertilidade masculina e transformação maligna testicular.
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IMAGENS

Figura 1 - RM coronal T2 mostra estrutura alongada pélvica à esquerda, com morfologia semelhante ao útero e distensão da cavidade endometrial.
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Figuras 2 e 3 - RM coronal T2 mostra que a estrutura alongada pélvica à esquerda, com morfologia semelhante ao útero e distensão da cavidade endometrial, 
apresentava contiguidade mostra vesícula seminal esquerda hipoplásica (seta) junto à base prostática (*).
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Figuras 2 e 3 - RM coronal T2 mostra que a estrutura alongada pélvica à esquerda, com morfologia semelhante ao útero e distensão da cavidade 
endometrial, apresentava contiguidade mostra vesícula seminal esquerda hipoplásica (seta) junto à base prostática (*).
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Figura 4 - RM axial T2 próstata com aspecto morfológico normal.



Brad Cases - Brazilian Radiological Cases 2023, 2(4): 461-468 467

Fong, M.S.;
Brazilian Radiological Cases
BRAD CASES

Figura 5 - RM sagital T2 pênis com aspecto morfológico habitual.



468

Fong, M.S.;

Brad Cases - Brazilian Radiological Cases 2023, 2(4): 461-468

Brazilian Radiological Cases
BRAD CASES

Figura 6 - RM axial T2 alterações pós cirúrgicas na região inguinal esquerda, relacionadas à orquiectomia ipsilateral.


