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El sindrome de conducto miilleriano persistente
(PMDS) es una forma de seudohermafroditismo
masculino hereditario caracteristico en el Schn-
auzer miniatura en el que los machos presentan
una constitucion cromosémica XY, testiculos y
derivados ductales miillerianos bilaterales: ovi-
ductos, titero y vagina craneal.

CASO CLINICO: Frodo es un perro macho de
raza Schnauzer miniatura de 5 afios de edad crip-
torquido bilateral, que presenta un episodio de
decaimiento, fiebre (39.5°C), diarrea, dolor a la
palpacién abdominal y tenesmo. Analiticamente
presentaba leucocitosis (45%106), aumento de
urea, creatinina y fosfatasa alcalina. En el uriand-
lisis encontramos hematuria, piuria, abundantes
células de descamacién, hematies y leucocitos.
En la ecograffa detectamos prostatomegalia con
hiperecogenicidad generalizada y quistes de con-
tenido liquido de tamano variable compatible con
prostatitis y posibles abscesos. Los testiculos se
localizaron en zona abdominal caudal junto a un
tejido no identificable.

Procedemos a la esterilizacién como tratamiento
sintomdtico de la prostatitis. En la cirugia encon-
tramos un tejido muscular semejante a un ttero
ademds de ambos testiculos atréficos. Enviamos
muestras a histopatologia confirmédndose la exis-
tencia de un parénquima testicular con signos de
vacuolizacion y atrofia de las células germinales
y reducida espermatogénesis sin signos neopld-
sicos, asi como un tejido bien diferenciado y
canalicular recubierto internamente por mucosa
de cardcter endometrial y rodeada en capas con-
céntricas por tejido muscular con cardcter de mio-
metrio. La determinacién de hormonas sexuales

ofreci6 el siguiente resultado:

e Beta-estradiol: 73.7 pg/mL

¢ Progesterona: 0.56 ng/mL

* Testosterona: 80.6 ng/dL

2 semanas después, Frodo ya no muestra ningtin
sintoma de dolor a la defecacion y las heces son
completamente normales ademds de que su ana-
litica se normaliza con leucocitos en (12*106). 4
semanas después de la cirugia, la préstata muestra
un parénquima homogéneo y una imagen ecogra-

ficamente normal.

La diferenciacion sexual comienza in ttero y con-
tinda a lo largo del desarrollo hasta llegar a la ma-
durez sexual dividiéndose en 3 fases principales:
sexo cromosémico, gonadal y fenotipico. Una
alteracion a cualquier nivel provoca alteraciones
en el desarrollo sexual.

El sexo cromosémico describe el complemento
cromosémico sexual ( XX o XY) que se establece
en la fecundacién.

El sexo gonadal es la asignacion de tejido gonadal
bipotencial como testiculo u ovario dependiendo
de qué gen se exprese.

El testiculo fetal se desarrolla a partir de la géna-
da indiferenciada tras la expresion del gen SRY
(gen relacionado con la expresién del cromosoma
Y) que induce la formacidn de las células de Ser-
toli y de Leydig.

Las células de Sertoli producen la sustancia in-
hibitoria miilleriana (MIS), que produce la re-
gresion de las estructuras de Miiller como los
cuernos uterinos, ttero y segmento anterior de la
vagina. Esta hormona pertenece a la familia de
los factores de crecimiento y actia a través de
receptores especificos. Posteriormente la testos-

terona producida en las células de Leydig permite
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el crecimiento del conducto de Wolf, conducto
deferente, vesicula seminal, préstata, pene, uretra
peneana y escroto.

El seudohermafroditismo masculino (3) consiste
en la presencia de genitales internos o externos
con un grado variable de feminizacién (2) en un
macho con una constitucién cromosémica XY y
testiculos. Etiolgicamente se reconocen 2 pa-
tologfas : el Sindrome de Conducto Miilleriano
Persistente (PMDS) y un defecto en la masculini-
zacion dependiente de andrégenos (2).

El PMDS es una forma de seudohermafroditismo
que afecta al Schnauzer miniatura(2) y consiste
en la presentacion de oviductos (estdn unidos a
los testiculos que pueden tener una localizacién
abdominal, inguinal o escrotal), ttero y vagina
craneal en un macho con pene y préstata. La
transmisién de este defecto tiene una base de
transmision genética recesiva, a dos posibles ni-
veles (1y2):

* PMDS tipo I: debido a una mutacién en el gen
que codifica para la sintesis de la hormona anti-
miilleriana (MIS).

* PMDS tipo II: debido a una mutacién en el gen
que codifica para la sintesis de los receptores de
la MIS (MISR2).

Estudios recientes trataron de demostrar si el
PMDS en el Schnauzer miniatura se debfa a mu-
taciones en la MIS o en sus receptores, demos-
trandose mediante técnicas inmunohistoquimicas
la presencia de MIS bioactiva en el tejido testi-
cular de machos afectados y sanos, concluyendo
que el defecto se encuentra en la respuesta de los

receptores para la MIS.
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