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 A rare cause of cryptorchidism, the persistence 
of müllerian ducts syndrome

Summary  : The Persistent Müllerian Ducts Syndrome 
(PMDS) is a rare congenital syndrome. It is one of abnor-
malities of genito-sexual development that is found on the 
normally virilized boy (46XY). It is characterized by the 
development of both Wolf structures and Müller duct. The 
pathophysiology can be explained by an action deficit  of 
the anti-müllerian hormone (AMH). Its clinical presentations 
vary depending on the localization of the testis and the 
associated symptoms. Its discovery is mostly fortuitous and 
generally made in per-operative surgery of cryptorchidism 
or inguinal hernia. Treatment should be surgical. It relies 
on two aspects : ensuring the testicular descent and per-
forming the excision of the müllerian duct. The follow-up is 
identical to the cryptorchid testes and the fertility problems 
will be influenced by the surgical procedure as well as the 
timing of the treatment.
Keywords : Orchidectomy - Crytorchidism - Anti- 
müllerian hormone -  Persistent Müllerian Duct Syn-
drome

Résumé : Le syndrome de persistance des canaux mul-
lériens (PMDS) est un syndrome congénital rare donnant 
des anomalies du développement génito-sexuel chez le 
garçon normalement virilisé (46XY). Il se caractérise par 
le développement à la fois des structures de Wolf et des 
canaux de Müller. Sa physiopathologie s’explique par un 
défaut d’action de l’hormone anti-müllérienne (AMH). Il 
existe différentes présentations cliniques qui varient en 
fonction de la localisation du testicule et des symptômes 
associés. Sa découverte est fortuite et généralement faite 
en per-opératoire d’une chirurgie de cryptorchidie ou d’her-
nie inguinale. Le traitement doit être chirurgical. Il repose 
sur deux aspects : assurer la descente testiculaire et réali-
ser l’exérèse des canaux müllériens. Le suivi est identique 
à celui d’un testicule cryptorchide et le risque de trouble de 
la fertilité varie en fonction de l’âge de prise en charge et 
du geste chirurgical.
Mots-clés : Cryptorchidie - Hormone anti-müllérienne 
– Orchidopexie - Syndrome de persistance des canaux 
de Müller
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le syndrome de persistance des  
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Introduction

Le syndrome de persistance des canaux de 
Müller (PMDS) est une forme rare et autoso-
mique récessive de trouble de la différenciation 
sexuelle qui affecte les individus masculins nor-
malement virilisés et qui présentent un caryo-
type 46XY. Ce syndrome se caractérise par le 
développement simultané des structures déri-
vées des canaux de Wolf et celles dérivées 
des canaux de Müller donnant l’utérus et les 
trompes de Faloppe. Son incidence est mal 
connue et sa découverte est, le plus souvent, 
fortuite, lors d’une cure de hernie inguinale ou 
de cryptorchidie.

Cas clinique

Nous rapportons le cas d’un enfant de un 
an souffrant d’une cryptorchidie primaire droite. 

Il présente un phénotype masculin normal, 
avec un scrotum normalement développé, 
mais avec un tableau de bourse vide à droite. 
A l’examen clinique, le testicule droit n’est 
pas palpé. A gauche, le testicule est palpé au 
niveau de l’orifice superficiel du canal ingui-
nal avec une hydrocèle gauche concomitante. 
L’examen échographique confirme l’absence 
de structure testiculaire au niveau scrotal et 
inguinal droit.

Une laparoscopie exploratrice a donc été 
réalisée et confirme la cryptorchidie droite. Le 
testicule droit est retrouvé au niveau de l’orifice 
inguinal profond gauche (Figure 1a). Le testi-
cule gauche est au niveau de l’orifice inguinal 
superficiel gauche avec un canal péritonéal-
vaginal perméable. Les deux sont reliés par 
des structures müllériennes correspondant aux 
trompes de Fallope et à un utérus.

Pour corriger cette anomalie, nous réalisons, 
d’abord, un abord inguinal gauche pour sortir 
l’utérus et les deux testicules (Figure 1b). 

Après hystérectomie avec dissection minu-
tieuse des canaux déférents, nous réalisons 
une orchidopexie classique du côté gauche. Le 
testicule droit est replacé en intra-péritonéale et 
repositionné sous contrôle laparoscopique au 
niveau de l’orifice inguinal droit. Enfin, nous réa-
lisons une orchidopexie droite par abord ingui-
nal (Figures 1c, 1d).
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Les résultats anatomopathologiques confir-
ment le diagnostic. La prise de sang au lende-
main de l’opération ne permet pas de retrouver 
d’hormone anti-müllérienne (AMH) dans le sang 
du jeune patient. 

Les résultats génétiques confirment une 
mutation au niveau du gène de AMH respon-
sable d’un arrêt de transcription du gène et, 
donc, un déficit de production d’AMH. 

Discussion et traitement

Entre la huitième et la dixième semaine de 
gestation, l’hormone anti-müllérienne (AMH), 
sécrétée par les cellules de Sertolli, entraîne 
une régression des canaux de Müller chez les 
individus de sexe masculin. Des reliquats müllé-
riens, comme l’utricule prostatique, l’hydatide de 
Morgani ou le veru montanum, peuvent cepen-
dant persister (1).

Figure 1. Images per-opératoires.  
a) situation initiale du côté gauche; b) situation après traction sur la trompe droite et utérus;  

c) situation initiale du côté droit; d) situation après orchidopexie droite.
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La physiopathologie de ce syndrome s’ex-
plique dans près de 85 % des cas par un déficit 
d’action de l’AMH (2). Ceci peut se faire à deux 
niveaux, soit par une mutation inactivatrice du 
gène (19p13.3) de l’AMH (3), soit par une muta-
tion inactivatrice du gène du récepteur mem-
branaire sérine/thréonine kinase de l’AMH ou 
AMHR (4). Un des moyens de diagnostic est de 
doser le taux sanguin d’AMH qui sera effondré 
en cas de mutation du gène de l’AMH, et pas 
dans les autres cas. 

Il existe différentes présentations cliniques, 
classées par Hutson (Figure 2) et qui varient 
en fonction de la localisation du testicule et des 
symptômes associés (hématurie, hernie, hydro-
cèle,…) (5). L’hématurie, surtout en fin de mic-
tion, s’explique par la communication de l’utérus 
avec l’urètre au niveau du veru montanum. 

Dans 60 à 70 % des cas, les deux testicules 
sont en position intra-abdominale (type féminin 
ou cryptorchidie bilatérale) (Figure 2a). Dans 20 
à 30 % des cas, on retrouve un testicule dans 
un sac herniaire ou dans le scrotum, avec une 
cryptorchidie controlatérale et persistance d’un 
canal péritonéo-vaginal ouvert (Figure 2b). Pour 
finir, dans moins de 10 % des cas, les deux tes-
ticules sont dans le même hémi-scrotum (ecto-
pie testiculaire transverse) (Figure 2c) (6).

La découverte du PMDS est, le plus souvent, 
fortuite et, généralement, faite en per-opéra-
toire d’une chirurgie de cryptorchidie ou d’her-
nie inguinale. L’échographie ou l’IRM peuvent 
apporter également une aide au diagnostic (7).

Le traitement doit être chirurgical et, de pré-
férence, par laparoscopie (8). Il repose sur 
deux aspects. D’abord, il faut assurer la des-
cente testiculaire dans la bourse pour diminuer 
le risque de cancérisation et assurer une meil-
leure surveillance testiculaire, ainsi que favori-
ser une meilleure fertilité et fonction testiculaire 
(9). Ensuite, il convient de réaliser l’exérèse des 
canaux müllériens  afin de diminuer le risque de 
cancérisation de ces structures. Une attention 
toute particulière devra être faite dans la dissec-
tion des canaux déférents, généralement forte-
ment adhérents. Le suivi est identique à celui 
d’un testicule cryptorchide (10) et les problèmes 
de fertilité vont être influencés par le geste 
chirurgical et l’âge de prise en charge. Des cas 
d’hémospermie ont été décrits chez des sujets 
âgés (11).

Conclusion

Le syndrome de persistance des structures 
müllériennes est un syndrome rare responsable 
de cryptorchidie, le plus souvent suite à un 
déficit d’action de l’AMH. Il peut donner diffé-
rentes présentations cliniques, mais le diagnos-
tic est le plus souvent posé en per-opératoire 
d’une chirurgie laparoscopie pour cryptorchi-
die. Le traitement sera chirurgical et a pour but 
de replacer le testicule en bonne position, en 
tenant compte d’une dissection parfois difficile 
des structures déférentielles.

Figure 2. Classification de Hutson : les trois présentations possibles du syndrome de persistance 
des canaux müllériens. A) (60-70 %) scrotum vide bilatéralement. B) (20-30 %) hernie inguino- 

scrotale unilatérale avec un seul testicule. C) (10 %) hernie inguino-scrotale unilatérale avec deux 
testicules (représentation réalisée par le Prof. P. Bonnet).
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