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RESUMO

A sindrome da persisténcia do ducto Miilleriano é uma forma rara de
pseudo-hermafroditismo em homens, causada pela deficiéncia na
liberagao intrauterina de hormonio anti-miilleriano (HAM), bem como
defeitos no seu receptor. Nesta sindrome congénita, um homem com
gendtipo 46XY e fendtipo normal apresenta 6rgaos genitais femininos
(utero, trompas de faldpio e tergo superior da vagina) derivados dos
ductos de Miiller na vida fetal.

HISTORICO CLINICO

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

ACHADOS RADIOLOGICOS

A ressonancia magnética mostrou estrutura pélvica com morfologia
semelhante ao Utero e colo uterino (figura 1), com trés zonas
definidas e ter¢o superior da vagina em fundo cego, posterior a
bexiga, em contiguidade com a superficie posterior da prostata
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 ejaculatérios, epididimos e
vesicula seminal direita ndo foram visibilizados. Nenhuma estrutura
consistente com a morfologia ovariana foi observada. A prostata
(figura 4) e o pénis (figura 5) apresentavam tamanho e morfologia
normais. Alteragbes pds cirurgicas relacionadas a orquidectomia
esquerda para testiculo nao descido, eram observadas na regido
inguinal esquerda (figura 6).

DISCUSSAO
A sindrome da persisténcia do ducto Miilleriano (SPDM) representa
uma forma rara de pseudohermafroditismo em homens, com

transmissao autossdmica recessiva e poucos casos com possivel

herangaligadaao X, causada pela deficiéncia naliberagado intrauterina
de hormoénio anti-miilleriano (HAM), bem como defeitos no seu
receptor. Nesta sindrome congénita, um homem com genétipo 46XY e
fendtipo normal apresenta érgaos genitais femininos (Utero, trompas
de faldpio e tergo superior da vagina) derivados do ducto de Miiller na
vida fetal. Em um desenvolvimento fetal masculino habitual, os ductos
de Miller e Wolff estdo ambos os presentes na sétima semana de
gestacao. O ducto de Wolff se desenvolvera normalmente, formando
os orgaos reprodutores masculinos; e posteriormente, o ducto de
Miller ira regredir a partir da agao 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
diferenciagao em epididimos, ducto deferente e vesiculas seminais,
e a formagao do seio urogenital e da genitalia externa masculina
requer conversao in situ da testosterona em dihidrotestosterona.
No paciente com a SPDM, o HAM nao é liberado; portanto, o feto
ird formar érgaos reprodutores masculinos e femininos derivados
do ducto de Wolff e Milller, respectivamente. Existem tem 2 tipos
anatomicos 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 herniagao de testiculos e estruturas Miillerianas no mesmo
saco hernidrio na regido inguinal). A variante feminina da SPDM
é ainda menos comum (10-20%), caracterizada pela presenga 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.
0 diagndstico é frequentemente incidental durante o reparo de hérnia
inguinal ou em cirurgias para testiculos nao descidos. A histéria
clinica e estudo genético auxiliam no diagndstico, principalmente na
distingao com outros disturbios intersexuais. Cariétipo e avaliagao
da resposta testicular a estimulacdo da gonadotrofina coriénica sao
essenciais para verificar o sexo genético e a existéncia de tecido
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testicular funcional.

LISTA DE DIFERENCIAIS APRENDIZADO

- Disgenesia gonadal mista; A SPDM ¢é uma condigao rara, diagnosticada incidentalmente durante
o tratamento cirdrgico de hérnia inguinal ou testiculo nao descido, cujo
principal método diagndstico é através da imagem pré-operatdria, como
por ressonancia magnética. E de extrema importancia nos familiarizarmos
B comessedisturbioincomum e suas formas deapresentagaodistintas, para
DIAGNOSTICO um adequado planejamento pré-operatorio e prevengao de complicagoes
+ Sindrome da Persisténcia do Ducto Millleriano. futuras, como infertilidade masculina e transformagdo maligna testicular.

+ Hérnia inguinal com qualquer conteddo herniario;

« Cistocele escrotal.
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IMAGENS

Figura 1 - RM coronal T2 mostra estrutura alongada pélvica a esquerda, com morfologia semelhante ao ttero e distensao da cavidade endometrial.

Brad Cases - Brazilian Radiological Cases 2023, 2(4): 461-468 463



cbr | BRAD CASES Fong, M.S-

* EDUCA Brazilian Radiological Cases

Figuras 2 e 3 - RM coronal T2 mostra que a estrutura alongada pélvica a esquerda, com morfologia semelhante ao ttero e distensao da cavidade endometrial,
apresentava contiguidade mostra vesicula seminal esquerda hipoplasica (seta) junto a base prostatica (*).
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Figuras 2 e 3 - RM coronal T2 mostra que a estrutura alongada pélvica a esquerda, com morfologia semelhante ao ttero e distensao da cavidade
endometrial, apresentava contiguidade mostra vesicula seminal esquerda hipoplasica (seta) junto a base prostatica (*).
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Figura 4 - RM axial T2 préstata com aspecto morfolégico normal.
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Figura 5 - RM sagital T2 pénis com aspecto morfoldgico habitual.
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Figura 6 - RM axial T2 alteragoes pds cirtrgicas na regiao inguinal esquerda, relacionadas a orquiectomia ipsilateral.
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