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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de persistencia del conducto de Miller es un trastorno hereditario poco
comun, caracterizado por la regresion incompleta de las estructuras de los conductos de Miiller, en un
individuo con rasgos fisicos y genéticos masculinos.

Objetivo: Describir la presentacion y el tratamiento quirtrgico en un paciente con sindrome de
persistencia del conducto de Mller.

Caso Clinico: Paciente masculino de 18 afios de edad, que acude a consulta externa de cirugia general

por presentar criptorquidia izquierda, hidrocele derecho y una sinequia del pene al escroto. Durante el
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acto quirurgico se constata la presencia de un ovario con trompa de Falopio del lado izquierdo, sin la
presencia del Utero. Se realizé ooforectomia con salpingectomia, ademas de una hidrocelectomia del lado
derecho y la liberacion del pene; que quedo en posicion funcional. El diagndstico se realizo en una etapa
temprana de la vida, sin evidencia de malignidad durante su seguimiento.

Conclusiones: El conocimiento del cirujano general sobre el sindrome de persistencia del conducto de
Miiller es limitado debido al reducido numero de casos y la variedad de presentaciones, por tanto, deben
tener un alto nivel de sospecha de este sindrome al evaluar a individuos con criptorquidia.

Palabras clave: conductos paramesonéfricos; criptorquidismo; trastornos del desarrollo sexual.

ABSTRACT

Introduction: Persistent Millerian Duct Syndrome is a rare inherited disorder characterized by
incomplete regression of Mllerian duct structures in an individual with male physical and genetic traits.
Objective: To describe the presentation and surgical treatment in a patient with persistent Mullerian duct
syndrome.

Clinical Case: An 18-year-old male patient who attended the general surgery outpatient clinic due to left
cryptorchidism, right hydrocele and a synechiae from the penis to the scrotum. During the surgical
procedure, the presence of an ovary with a fallopian tube on the left side without the presence of the
uterus was confirmed. An oophorectomy with salpingectomy was performed, in addition to a
hydrocelectomy on the right side and the release of the penis, leaving it in a functional position. The
diagnosis was made early in the patient's life, with no evidence of malignancy during follow-up.
Conclusions: The knowledge of general surgeons about persistent Mullerian duct syndrome is limited
due to the small number of cases and the variety of presentations. Surgeons should have a high level of
suspicion for this syndrome when evaluating individuals with cryptorchidism.

Keywords: cryptorchidism; disorders of sex development; Mullerian ducts.
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INTRODUCCION

El sindrome de persistencia del conducto de Mdller (SPCM) es un trastorno hereditario poco comun

caracterizado por la regresion incompleta de las estructuras de los conductos de Miiller, como las trompas
de Falopio, el Utero y la parte superior de la vagina, dentro de un individuo que exhibe rasgos fisicos y
genéticos masculinos tipicos (46, XY).®

El SPCM incluye patrones de herencia ligada al cromosoma X, autosdmica dominante y autosémica
recesiva. Alrededor del 85 % de las personas afectadas portan mutaciones en el gen de las sustancias
inhibidoras de Miiller en el cromosoma 19p13 o en el gen MISR Il en el cromosoma 12g13.2%

La complejidad y la variabilidad anatémica del SPCM, representan importantes desafios para el
diagnostico. La prevalencia de esta enfermedad no esta bien establecida, dada su rareza, con menos de
400 casos documentados, desde el afio 2012 hasta el 2023.(12345

Por los elementos antes descritos, se decidié describir la presentacion y el tratamiento quirdrgico en un

paciente con sindrome de persistencia del conducto de Mller.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 18 afios de edad, con color de piel negra y antecedentes de salud aparente, que
acudio a la consulta externa de cirugia general por presentar aumento de tamafio de la bolsa escrotal del
testiculo derecho, la cual se encontraba adherida al pene.

Al examen fisico se constatdé aumento de volumen de la bolsa escrotal derecha, con la presencia de liquido
y una sinequia al pene (Fig. 1). No se evidenci¢ testiculo en la bolsa escrotal, ni en el canal inguinal del

lado izquierdo.

http://scielo.sld.cu
https://revmedmilitar.sld.cu

Bajo licencia Creative Commons QOO


http://scielo.sld.cu/
https://revmedmilitar.sld.cu/
https://creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/4.0/

Fig. 1 - Aumento de volumen del testiculo derecho con una sinequia peno-escrotal.

Ante la sospecha de un testiculo no descendido se procedi6 a indicar una ecografia abdominal, para
evidenciar una criptorquidia unilateral. Se efectu6 una ultrasonografia abdominal que informé la
presencia de una coleccion de liquido entre las capas de la tdnica vaginal del testiculo derecho, que
confirm el diagndstico de un hidrocele y un posible testiculo intraabdominal del lado izquierdo.

Se indicaron examenes complementarios para realizar la cirugia correctora de las lesiones; los cuales no
presentaron alteraciones.

Se evallo el paciente por el especialista en anestesia y planifico el acto quirtrgico. La estrategia
quirurgica consistié en el abordaje del testiculo intraabdominal, para realizar su exéresis, asi como
hidrocelectomia derecha, para independizar el pene de su adherencia al escroto derecho.

Bajo anestesia raquidea, se realiz6 incision oblicua en la fosa iliaca izquierda e hipogastrio; se procedid
a la apertura de la cavidad abdominal por planos; se identificé la masa intraabdominal como un ovario

con trompa de Falopio del lado izquierdo, sin la presencia del utero (Fig. 2).
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Fig. 2 - Incision oblicua en fosa iliaca izquierda e hipogastrio; presencia de un ovario y trompa de Falopio

izquierda.

Se realiz6 ooforectomia con salpingectomia, ademéas de una hidrocelectomia del lado derecho y la

liberacion del pene, que quedd en posicidn funcional (Fig. 3).

Fig. 3 - Hidrocelectomia del lado derecho con liberacién de la sinequia peno-escrotal.

El informe de anatomia patolégica confirmé que las estructuras resecadas correspondian con ovario y
trompa de Falopio. Se mantuvo en seguimiento en la consulta externa de cirugia general y endocrinologia

durante 2 afios, con buena evolucion médico quirdrgica.

COMENTARIOS

El sindrome de persistencia del conducto de Miller o conducto paramesonéfrico es un tipo de
pseudohermafroditismo, que se presenta en los hombres. Es una enfermedad familiar autosémica
recesiva del desarrollo sexual, que con frecuencia se asocia con antecedentes de consanguinidad. Dado
que la enfermedad esta determinada genéticamente, los hermanos de los pacientes afectados también
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deben someterse a examenes diagnosticos.®® En el caso descrito, los familiares no aceptaron ser

estudiados.

La principal presentacion clinica del sindrome es la criptorquidia, asociada con el hallazgo, a menudo
inesperado, de estructuras mallerianas residuales. La ubicacion anatomica de los testiculos y los
derivados millerianos y la naturaleza unilateral o bilateral de la criptorquidia, se han descrito en 3
presentaciones clinicas principales: criptorquidia bilateral, criptorquidia unilateral y ectopia testicular
transversal.(®":®)

Las complicaciones més importantes del SPCM son la infertilidad y el riesgo, infrecuente, de
degeneracion maligna de los derivados testiculares y miillerianos.?®

El caso actual fue diagnosticado de forma incidental, lo cual coincide con diversos reportes y revisiones
de la literatura contemporéanea.®” Los cirujanos deben ser conscientes de este sindrome, ya que puede
manifestarse durante los procedimientos de rutina. Esta afeccion a menudo se detecta durante examenes
médicos, por trastornos testiculares en su descenso unilateral o bilateral,*1) por hernias inguinales o
durante la reparacion de una hernia incisional.® De igual forma, se describen formas de presentacion adn
menos frecuentes, que varian desde adenocarcinoma prostatico®% hasta sindrome de ovario
poliquistico.®

En la revision realizada se evidenci6 que el rango etario de los pacientes oscilaba desde los 14 afios hasta
la quinta década de la vida.*>819 Para salvaguardar la fertilidad, se recomienda la orquidopexia en
pacientes pediatricos. Por el contrario, en el grupo de mayor edad se recomienda la orquiectomia como
medida de precaucion contra la mayor susceptibilidad al carcinoma testicular.®)

El el presente articulo se describié una presentacion infrecuente, en la que la criptorquidia unilateral, el
hidrocele y la sinequia del pene a la bolsa escrotal, fueron concomitantes. El diagnéstico se realizd en
una etapa temprana de la vida del paciente, sin evidencia de malignidad durante su seguimiento.

El conocimiento del cirujano general sobre el sindrome de persistencia del conducto de Miiller es
limitado debido al reducido nimero de casos y la variedad de presentaciones, por tanto, deben tener un

alto nivel de sospecha de este sindrome al evaluar a individuos con criptorquidia.
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