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RI~SUMI~ 

Le syndrome de la persistance des d~riv~s mull~riens 
est une anomalie h~r~ditaire caract~ris~e par la non 
r~gression des canaux de Muller. II se traduit par la 
presence d'un uterus et/ou de trompes et de la partie 
sup~rieure du vagin chez un sujet masculin ayant un 
caryotype 46 XY. 

Nous en rapportons quatre observations ; I'&ge de nos 
patients varie 20 mois ~ 43 ans. La d~couverte de ces 
structures a ~t~ faite en per operatoire Iors d'une cure 
chirurgicale d'une ectopie testiculaire bilat~rale chez 
deux patients et Iors d'une cure chirurgicale d'une 
volumineuse hernie inguinale chez les deux autres ; 
ces structures ont ~t~ enlev~es dans deux cas et laiss~es 
en place dans les deux autres. L'abaissement des deux 
testicules a ~t~ r~alis~ dans les 4 cas. 

Mots cl~s : deriv6s mull#riens, hormone antimull#rienne, 
cryptorchidie, hernie inguinale 

I. INTRODUCTION 

Le syndrome de la persistance des derives mulleriens 
ou pseudo hermaphrodisme m&le interne (PHMI) serait 
dQ a un defaut de secretion, ou d'action d'une hormone 
testiculaire secretee par les cellules de Sertoli, dite 
hormone antimullerienne ou MIF (Mul ler ian Inhibit ing 

Factor). Cette malformation concerne les sujets de 
type masculin ayant un caryotype 46XY. Ces derives 
mulleriens pourraient etre en position inguinale ou intra 
abdominale. 

Cette malformation rare est interessante & etudier car 
elle pourrait poser au chirurgien un probleme de tactique 
chirurgicale. 

A la lumiere de quatre observations et d'une revue de 
la litterature, nous proposons d'etudier les 
caracteristiques etiopathogeniques, cliniques, cytoge- 
netiques, anatomo-pathologiques et therapeutiques 
de cette malformation. 

II. OBSERVATIONS 

Cas n~ 

F.J., un jeune gar()on &g6 de 14 ans, s'est pr6sent6 avec 
une ectopie testiculaire bilaterale. L'examen physique 
a trouve des caracteres sexuels secondaires bien 
developp6s, une bourse droite vide et une volumineuse 
hernie inguino-scrotale gauche, le reste de I'examen 
est sans particularit& L'echographie abdomino- 
pelvienne a montre la presence, du c6te gauche, de 
deux formations testiculaires dont I'echostructure et le 
volume sont normaux ; I'une est en position sus crurale 
pelvienne et I'autre est en position scrotale. 

A I'intervention, menee par voie inguinale gauche, un 
premier testicule a ete isole en position inguinale 
profonde avec un cordon court, ensuite, a I'ouverture 
du peritoine un deuxieme testicule intraperitoneal a 
ete decouvert et, juste a c6te de lui, il existe une masse 
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rappelant un uterus, de 4x3x2 cm de taille et paraissant 
intimement adherente aux canaux deferents, d'oQ la 
decision de la garder en place awes I'avoir biopsiee 
(F igure  1). Par ailleurs, I'exploration inguinale du cSt~ 
droit n'a pas trouve de testicule. Les deux testicules 
ont ete abaisses au niveau des bourses. 

L'examen anatomopathologique de la biopsie de la 
masse a mis en evidence un tissu musculaire lisse en 
faveur d'un myometre uterin ; ceci a evoqu6 le 
diagnostic du syndrome de PHMI. Le caryotype 
demande a ete de type 46XY. 

Gas  n ~ 2 

E.K., un adulte de 43 ans, marie depuis 10 ans et p~re 
de deux enfants, avait subi une orchidectomie gauche 
il y a 20 ans pour testicule cryptorchide d'aspect 
atrophique. II a ete admis en urgence pour une hernie 
inguinale droite etranglee ; I'examen physique a trouve 
une masse inguinale droite ferme, douloureuse et 
irreductible, le testicule droit etait en place et les 
caracteres sexuels secondaires etaient bien developpes. 

L'exploration chirurgicale trouve un sac herniaire 
contenant une anse intestinale avec une bonne vitalite, 
celle ci a ete reintroduite sans probleme dans la cavite 
peritoneale. Toutefois, apres resection du sac herniaire 
et dissection des elements du cordon, on a individualise 
dans la region inguinale une masse de consistance 
ferme, rappelant I'aspect d'un uterus, qu'on a resequee. 
Le testicule droit, exteriorise de la bourse, etait normal. 
Les suites operatoires ont ete simples. 

L'examen de piece operatoire a trouve une masse 
charnue mesurant 6x2,5x2,5cm ayant I'aspect d'un petit 
uterus. A la coupe, elle etait centree d'un fin canal de 
5 cm de long. L'examen histologique de cette masse a 
montre qu'elle etait composee essentiellement d'un 
myometre forme de faisceaux de cellules musculaires 
lisses et regulieres. Cette formation est centree par un 
canal tapisse par un endom~tre et renfermant des 
glandes endometriales tubuleuses ; celles-ci sont 
tapissees d'un epithelium cylindrique basophile et 
pseudostratifie (Figure 2). ,&, I'etude immunohisto- 
chimique, ces glandes paraissent fortement marquees 
par les anticorps anti recepteurs & la progesterone et 
aux oestrogenes et elles reposent sur un chorion 
cytogene dense. Le caryotype a ete de type 46 XY. 

Gas  n ~ 3 

H.A., un nourrisson age de 20 mois, sans antecedents 
pathologiques, a ere admis pour une cure chirurgicale 
d'une cryptorchidie bilaterale. L'examen physique a 
trouve, a droite une bourse vide et b gauche une 
cryptorchidie avec une hernie inguinale par persistance 
du canal peritoneo-vaginal associe. 

L'intervention a ete faite par incision inguinale ; a gauche, 
un premier testicule a ete isole, il a paru au sein d'une 
tunique vaginale hypertrophiee reliee a un gros sac 
herniaire. L'ouverture de ce sac a permis I'issue d'un 
autre testicule. Par ailleurs la liberation et I'exploration 
de la region inguinale ont trouve un aspect typique d'un 
uterus avec deux trompes (Figure 3). Une resection 
complete de la formation uterine et des deux trompes 
a ete realisee en meme temps que la fixation du premier 
testicule dans la bourse gauche. L'autre testicule, bien 
libere, a ete transfere et abaisse dans la bourse droite. 
Les suites operatoires ont ete simples. 

L'examen de la piece d'hysterectomie a trouve un uterus 
mesurant 3,5xl ,5x0,8 cm, une trompe mesurant 3 cm 
de long et 0,8 cm de diametre. Le caryotype a et6 de 
type 46XY (Figure 4). 

C a s  n ~ 4 

M.A., ~ge de 24 ans, celibataire, sans antecedents 
pathologiques particuliers, a et6 admis pour cure d'une 
hernie inguino-scrotale gauche. L'examen physique a 
trouve une masse inguinale ferme, non douloureuse, 
impulsive a la toux et reductible. Les deux bourses ont 
paru rides. 

L'exploration chirurgicale a mis en evidence un gros 
sac herniaire avec un large orifice inguinal profond. 
L'ouverture du sac a trouve en plus de I'epiploon, une 
formation rappelant un uterus associee a deux gonades, 
dont une volumineuse ressemblant a un testicule et 
une autre, petite, simulant plutSt un ovaire ; ces deux 
gonades sont intimement accolees au sac herniaire ; 
elles ont 6te biopsiees, puis le sac herniaire a ete refoule 
dans la cavite abdominale. L'uterus et les deux gonades 
ont ete abaisses dans la bourse gauche (Figure 5). 

L'examen des deux biopsies a montre qu'il s'agissait, 
en fait, de deux testicules avec une nette reduction de 
la spermatogenese ; le spermogramme, fait en post 
operatoire, a mis en evidence une oligoasthenospermie 
severe avec une numeration de 5000 spermatozo'ides 
par ml et une mobilite nulle. Le caryotype a ete de type 
46XY. 

I I I .  D I S C U S S I O N  

Le syndrome de la persistance des derives mulleriens, 
ou pseudo hermaphrodisme male interne (PHMI) avait 
ete decrit en premier par Nilson en 1939 [15]. II s'agit 
d'une variete rare des ambigu'ites sexuelles, caractedsee 
par la non regression des canaux de MQIler chez un sujet 
male normal [1, 16]. Ce syndrome semble a transmission 
autosomique recessif et serait de a des mutations du 
gene de I'hormone antimullerienne (19p13.3-p13.2) ou 
de son recepteur (12q13) [3, 4, 9, 11]. 
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Figure 1 : Prdsence de deux testicules ~ gauche avec une 
masse mddiane rappelant un utdrus. 

Figure 2: Aspect histologique d'une cavit~ utdrine: prdsence 
d'une muqueuse renfermant des glandes endomdtriales 
reposant sur un myomdtre (HE x 40). 

Figure 3 : Libdration du testicule droit et du testicule gauche, 
la masse utdrine est repdrde par des ills. 

Figure 4 : R~section complete de I'ut~rus et des deux 
trompes. 

Figure 5 : Dissection du cordon du testicule gauche, le 
testicule droit est tr~s adherent ~ I'ut~rus. 
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En effet, pendant la vie intra-uterine, la differenciation 
sexuelle normale depend de deux facteurs : I'hormone 
antimOllerienne, secretee par les cellules de Sertoli 
entre la neuvieme et la douzieme semaine de gestation, 
et la testosterone, qui est secretee par les cellules de 
Leidig entre la huitieme et la seizi~me semaine de 
gestation [8, 19]. Lors d'une mutation du gene codant 
pour la MIF ou du gene codant pour son recepteur, les 
canaux de MUller pourraient se differencier en deux 
trompes, un uterus et la partie superieure d'un vagin ; 
de meme la migration des deux testicules vers les 
bourses serait compromise. En revanche, les derives 
Wollfiens semblent se developper normalement sous le 
contrele de la testosterone et forment alors les deux 
epididymes, les deux canaux deferents et les deux 
vesicules seminales [11, 19]. 

Deux types anatomiques peuvent se presenter [19] : 

1. le type rn~le : c'est le plus frequemment observe, 
il est dit ~ hernie inguinale de I'uterus ~ : dans ce cas, 
sur le plan clinique on note toujours la presence d'un 
testicule dans le scrotum. L'uterus et sa trompe sont 
situes au niveau du canal inguinal. Dans certains cas, 
le testicule controlateral et son canal se trouvent dans 
le sac herniaire. Cela correspond & notre observation 
n ~ 2. 

2. Le type femel le : il se caracterise par une 
cryptorchidie bilaterale. Les testicules sont en position 
dite <{ ovarienne >> avec un uterus en position 
anatomique normale. Cela correspond a nos 
observations n~ 3 et 4. 

L'~ge de decouverte varie de quelques jours a 75 ans, 
et s'observe le plus souvent a I'~ge adulte [16]. Parfois 
cette anomalie reste latente et ne serait qu'une 
decouverte autopsique [16, 20]. L'&ge de nos patients 
varie de 20 mois & 43 ans. 

Le diagnostic est fait generalement d'une fa(~on fortuite 
par la decouverte d'un uterus ou de trompes dans le 
canal inguinal Iors de la cure chirurgicale d'une hernie 
inguinale (observations n~ et 4), a I'occasion d'un 
abaissement chirurgical d'une ectopie testiculaire surtout 
croisee (observation n~ Iors d'une laparoscopie 
diagnostique pour testicule non palpable [2], et enfin, 
plus rarement, Iors d'un bilan etiologique d'une infertilite 
[4, 10, 19]. Dans ce dernier cas, I'echographie 
abdominale peut etre d'un grand apport diagnostique 
en montrant des organes genitaux internes de type 
feminin, surtout u n uterus qui peut apparaftre sous 
forme d'une masse globulaire mal identifiee [12]. L'IRM 
peut affiner le diagnostic, en montrant une structure 
tubuleuse qui etend de la region inguinale vers la cavite 
pelvienne, et qui est faite de trois couches concentriques 

; ces couches sont respectivement, en mode T2, de 
la plus interne vers la plus externe, un hypersignal, un 
hyposignal puis un hypersignal, et elles correspondent 
ainsi a I'endometre, la zone jonctionnelle et le myometre 
externe [17]. 

Par ailleurs, le PHMI a 6te souvent, mais inconstamment, 
associ6 a une azoospermie [2]. En effet, nous rapportons 
un cas de fertilite putative chez le patient de I'observation 
n~ mais pour I'observation n~ on a constate une 
oligoasthenospermie severe confirmee par une 
diminution de la spermatogenese a la biopsie testiculaire. 

En realite, la decouverte de ces organes feminins chez 
un homme demeure une surprise pour le chirurgien. 
IIs peuvent se presenter sous differents aspects : une 
bandelette fibreuse mediane retro vesicale [18], un 
uterus isole [16], une ou deux trompes isolees [6], un 
uterus avec une ou deux trompes [18], et enfin, un 
uterus avec deux trompes et la partie superieure d'un 
vagin [21]. 

Le traitement de la PHMI consiste ~ la suppression de 
ces derives en pratiquant une salpingectomie proximale 
; une dissection minutieuse des canaux deferents de la 
paroi laterale de I'uterus sera menee avec conservation 
du pedicule du myometre et une hysterectomie 
corporeale avec ou sans le vestige cervical. Les 
testicules, ainsi liberes, peuvent etre alors abaisses et 
fixes au niveau des bourses [19, 20]. Cette technique 
a ete realisee dans les observations n~ et n~ D'autres 
auteurs preferent la conservation de tout ces derives car 
elle protege la fertilite, en evitant la section accidentelle 
du canal deferent au moment de la dissection [5, 6, 7, 
13, 18]. 

En revanche cette technique conservatrice exposerait 
au risque d'une compression extrinseque, d'une 
cancerisation testiculaire qui serait liee plutSt a I'ectopie 
testiculaire mal corrigee ou meme bien faite [14, 16, 
19] et & la degenerescence carcinomateuse de ces 
derives [19, 20]. Ces derniers ont ete Iongtemps 
consideres comme denues de tout potentiel malin. En 
effet Shinmura et al. ont rapporte le premier cas d'un 
adenocarcinome a cellules claires developpe au depend 
d'un uterus hypoplasique chez un homme de 67 ans [20]. 
De meme Romero et al. ont decrit un cas d'adenocar- 
cinome de type endocervical, developpe au niveau du 
col de I'uterus chez un homme de 39 ans [19]. 

Par ailleurs I'orchidectomie bilaterale avec traitement 
hormonal substitutif serait indiquee en cas d'atrophie 
testiculaire associee a une spermatogenese absente 
et/ou quand leur abaissement dans le scrotum s'avere 
impossible du fait de la brievete du cordon spermatique 
[19]. Enfin une surveillance & long terme est necessaire 
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pour depister une deg6n6rescence neoplasique possible 

du testicule chez les sujets surtout jeunes et qui avaient  

b6n6fici6 d'une orchidopexie.  

IV, CONCLUSION 

La ddcouverte de vestiges d'organes gdnitaux 
internes feminine chez un homme reste toujours 
une surprise pour le chirurgien et pose des 
controverses th(~rapeutiques quelque soit I'&ge de 
ddcouverte de cette malformation, 

Chez I'enfant et I'adulte fertile, lee ddrives mulldriens 
devraient ~tre enlev(~s tout en pr~servant lee canaux 
ddfdrents, 

Chez I'adulte infertile, I'orchidectomie bilatdrale 
peut ~tre rdalisde en cas d'atrophie testiculaire en 
raison du risque de cancdrisation secondaire aussi 
bien des ddrives mulldriens que des testicules, 
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ABSTRACT 

Persistent mullerian duct syndrome: report of four 
cases 

Hammadi FAKHFAKH, Lobna AYADI, Ines SAMET, 
Kamel CHABCHOUB, Mohamed NJEH, Salah 

BOUJELBEN, Ali BAHLOUL, Tahya BOUDAWARA, 
Mohamed Nabil MHIRI 

Persistent mullerian duct syndrome is a relatively rare 
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inherited defect of sexual differentiation characterised by 
failure of regression of the mullerian ducts in males. In 
affected individuals, the uterus and tubes are present 
due to a defect of synthesis or action of antimullerian 
hormone normally produced by testicular Sertoli cells. 

The authors report four cases with a mean age of 20 
years. All patients were phenotypically normal males, 
with bilateral cryptorchidism in two cases and unilateral 
irreducible inguinal mass in the other two cases. The 
mullerian ducts were removed in two cases and left in 
place in two cases as they were intimately adherent to the 
vas deferens. Long-term follow-up was decided due to the 
risk of malignant transformation of these remnants 
recently described in literature. 

According to the authors, the best management of these 
structures is excision and orchidopexy. In the case of 
adult infertility with testicular atrophy, gonadectomy and 
androgen replacement therapy are recommended. 

Key-words: mullerian remnants, anfimullerian hormone, 
cryptorchidism, inguinal hernia 
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