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GORAN LACKGREN

Hos nyfodda gossar ir retentio testis den van-
ligaste anomalin. Incidensen hos prematura
varierar mellan 10 och 30%, medan den hos
fullgingna nyfodda gossar ar mellan 3,5 och
6%. Vid 3 manaders dlder har ca 70% av de
frin fodelsen retinerade testiklarna vandrat
ner i skrotum, och frekvensen efter 1 rs dlder
ir1-1,8%.

Under de senaste tvi tre decennierna har man i
minga vistlinder noterat en kraftig 6kning av
antalet utforda operationer. Forklaringen till
detta ir sannolikt en mittlig 6kning av inci-
densen men framfor allt 6kad uppmirksamhet
pi tillstindet, forbittrad diagnostik samt dven
att ett stort antal retraktila och s. k. ascende-
rande testiklar har opererats.

Embryologi

Testikelns nedvandring ar en komplicerad
process som startar efter konsdifferentiering-
en under 8-10:¢ fosterveckan.

(Se dven kapitel 2.)

Redan 1762 publicerade Hunter sin tes om
testikelns nedvandring. Han anvinde termen
gubernaculum testis och menade med det den
mesenkymala vivnad som leder testikeln frin
det intraabdominella till det slutliga skrotala
liget. Den transabdominella passagen sker
mellan den 15:¢ och 26:¢ fosterveckan. Gu-
bernakulum 6kar i storlek och fister testikeln
nira inguinalregionen. Den forsta fasen av
nedvandringen dr beroende av den fetala testi-
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kelns sekretion av Miillerinhiberande hormon
(MIH) och sannolikt inte androgenbetingad.

Den andra, inguinoskrotala fasen, som dger
rum mellan 7:¢ och 9:¢ fostermdnaden, dr
diremort androgenberoende. Testikeln “vand-
rar” nu ned mot sin slutliga position i skro-
tum. Passagen genom inguinalkanalen tar ba-
ra nigra dagar, medan den fullstindiga ned-
vandringen i pungen sker under de f6ljande
fyra veckorna.

Orsaker

Retentio testis kan vara en komponent i flera
olika kliniska syndrom, ofta tillsammans med
framfor allt kromosomrubbningar eller ut-
vecklingsrubbningar som Downs syndrom,
Prader—Willis syndrom, Kallmanns syndrom
och Prune Belly-syndromet. Retentio testis
forekommer ocksd i en 6kad frekvens vid med-
fodda missbildningar, t.ex. hypospadi, rygg-
mirgsbrick och bukviggsdefekter. Majorite-
ten av pojkar med retentio testis har dock inga
andra licr, och orsakerna dr !
i huvudsak okinda. En normal manlig kromo-
psattning samt en normal
produktion frin testiklarna r nodvindiga for
en normal manlig kénsdifferentiering och tes-
tikelnedvandring. Retentio testis kan darfor
upptrida hos pojkar med olika rubbningar i
gonadotropin- eller androgeninsondringen.

Primir testikelanomali eller inkomplett diffe-
rentiering av epididymis kan vara foljden av en
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intrauterin brist pd hormoner eller en defekt i
potl hypofys—; In. Detta
kan vara en orsak till sivil testisretention som
skador pa framfor allt kénscellerna, vilket i sin
tur kan ge framtida subfertilitet eller till och

med tumorutveckling.

h

Den vanligaste orsaken till retentio testis ar
dock sannolikt defekter i gubernakulums ut-
veckling, nedvandring eller vidhiftning. Den-
na process dr sannolikt androgenberoende,
bide direkt och indirekt, och kan vara orsak
till saval ektopiskt lokaliserad testikel som ikta
retention,

Indelning

De olika formerna av retentio testis indelas
med avseende pi liget (figur 14.1).

Akta retinerade testiklar har hejdats utmed
den normala nedvandringsvigen. Fenomenet
kan vara antingen unilateralt (70%) eller bila-
teralt (30%). Majoriteten av de unilaterala fal-
len ir hogersidiga (60%) och liget pa testikeln
kan vara intraabdominellt (10%), inguinalt
(30%) eller utanfor anulus externus (60%).

Ektopiskt beligna testiklar ligger utanfor
den normala nedvandringsvigen, framfor allt i
den extrafasciella inguinala fickan mellan
externusaponeurosen och den subkutana viv-
naden. De vandrar normalt genom den yttre
inguinalmynningen men ligger sig sedan ex-
traskrotalt. En fibros obstruktion vid inging-
en till skrotum och anomalier i gubernakulum
har angivits som forklaring. Perineala, prepe-
nila, femorala och abdominella ligen ar myck-
et ovanliga.

Retraktila testiklar, som madste skiljas frin de
ikra retinerade, kan foras ner och spontant
stanna kvar i skrotum till dess kremasterreflex-
en utloses. Den retraktila testikeln dr normal

i storlek och konsistens och har sannolikt
normal funktion, och tillstandet skall inte
behandlas.

Ascenderande testiklar ir testiklar som vid
fodelsen har varit nedvandrade, men som se-

nare retraheras till ett patologiskt lige. Denna
retraktionsbendgenhet dr som storst dd kre-
masterreflexen ar som mest uttalad, nimligen i
4-5-arsdldern.

Klinik och foljder

Pa forsoksdjur orsakar experimentell kryptor-
kism en mycket pitaglig degeneration av kons-
cellerna. Hos minniska har ett flertal studier
pavisat skadliga férandringar i sivil konsceller
som Leydig- och Sertoliceller. Den retinerade
testikeln utvecklas inte normalt, och dessa for-
andringar har visats i tidig lder. Huruvida
detta beror pd en primir dysgenesi i testikeln
eller ar sekundért till det anomala laget dr dnnu
inte helt klarlagt. Om det dr en tidig skada i
testikeln som ett resultat av det felaktiga liget
kan naturligtvis en tidig behandling bevara
konscellerna och forbittra framtida fertilitet.
Om 4 andra sidan de flesta retinerade testiklar
ar primirt dysgenetiska kommer sekundira
forandringar inte att dga rum forrén efter
pubertetens intrade.

De viktigaste foljderna av retentio testis ar in-
fertiliter och malignitet. Dessutom ir en reti-

Retraktil
testikel

a) Intraabdominellt beligen
b) Beligen i inguinalkanalen

©) Beldgen utanfor anulus externus
d) Ektopiskt belégen

Figur 14.1. Skiss som visar olika lagen hos
icke nedvandrade testiklar.



nerad testikel mer utsatt for trauma genom sitt
anomala lige samt [6per storre risk for torsion.

Infertilitet

Vid ensidig retentio testis har 20-40% av pati-
enterna och vid dubbelsidig 50-70% av pati-
enterna nedsatt fertilitet trots behandling med
anatomiskt gott resultat. Variationerna mellan
resultaten i olika studier beror bl.a. pd att olika
definitioner av infertilitet och subfertilitet har
anvints samt att olika antal patienter med re-
traktila, normala testiklar kan ingd. Alla aktu-
clla studier ar gjorda pa patienter som operera-
des for tvi eller tre decennier sedan, dd man
vanligen opererade i 5-10-drsildern. Vi vet
dirfor annu inte om en mycket tidig opera-
tion, dvs. fére ett drs dlder, kan forbittra
framtida fertilitet.

De omfattande morfologiska studierna, som
har pavisat en tidig skada i konscellsutveck-
lingen, kan emellertid tala for att en mycket
tidig behandling skulle kunna vara gynnsam
for framtida fertilitet,

Malignitet

Det ir vil kint att retentio testis ir en av de
storsta riskfaktorerna for att utveckla testikel-
cancer. (Se dven kapitel 17.) Under senare r
har ett flertal studier pavisat en risk som ar
5-10 ginger storre dn i en normalpopulation,
och det forefaller vara en sirskilt okad risk for
de patienter som har bilateral retention samt
for dem som har intraabdominella testikelld-
gen. Det finns ocksd en 6kad risk i de testiklar
som inte behandlas fore puberteten. For 6v-
rigt forefaller det inte vara nigon siker korre-
lation mellan dlder vid behandling och tumér-
utveckling, men vi vet dnnu inte vad effekten
av en tidig behandling innebir.

Seminom ir den vanligaste tumorformen,
och den upptrider i 20-40-irsildern, dvs. i
den normala riskdldern. Tumérutvecklingen
kan sannolikt bero pd primira dysgenetiska
forandringar men ocksd pd sekundira forind-
ringar pd grund av det retinerade liget. Carci-
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noma in situ i testikeln, vilket kan vara ett for-
stadium till seminom, finns i kad frekvens
hos patienter som tidigare opererats for reten-
tio testis och speciellt om testikeln dr hypo-
plastisk. Det ir sdlunda viktigt med noggrann
kontroll av dessa fall i vuxen dlder, framfér alle
om testikeln ir mindre dn normalt, och palpa-
S ller bér regelbund 2

efter puberteten.

g

Diagnostik och utredning

Milet med undersokningen ir att lokalisera
testiklarna och bestimma den ligsta positio-
nen utmed nedvandringsvigen samt att skilja
ut de dkta retinerade testiklarna frin de retrak-
tila. Retentio testis definieras som det tillstind
dir testikeln inte kan mobiliseras distalt om
penisbasen. Undersokningen skall ske i en
varm och harmonisk miljé med patienten i tre
ligen: sittande, liggande och stiende. Defini-
tiv diagnos stalls littast efter tre minaders
slder da effekeen av cirkulerande gonadotropi-
ner frin modern har upphért.

Icke palpabln testiklar

De flesta testiklar som dr beligna i eller strax
utanfor inguinalkanalen villar sallan nigot
diagnostiskt problem, men for att lokalisera de
testiklar som inte kan palperas mdste andra

di isk dersoknir der anvin-

das.

Unilateral testisaplasi cller agenesi forekom-
mer hos ca 20% nir testikeln inte kan pal-
peras.

Vid bilateralt icke palpabla testiklar skall alltid
forst en hCG-belastning utforas (1 500 IE
dagligen under tre dagar). En kraftig forhoj
ning av testosteron visar att fungerande testi-
kelvivnad finns. Om belastningen ir negativ
skall den upprepas. Bilateral kryptorkism hos
nyfodda skall alltid foranleda utredning; i den
skall ingd en kromosomanalys samt en urolo-
gisk och allmin undersokning.
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Laparoskopi ir den bista diagnostiska meto-
den nir testiklar inte kan palperas. Med stor
sikerhet kan intraabdominella testiklar lokali-
seras. Laparoskopi bor vara forstahandsmeto-
den. Om undersokningen inte kan pavisa nd-
gon testikel behover ingen ytrerligare utred-
ning goras.

Magnetisk resonanstomografi (MRT) kan
med relativt stor sikerhet lokalisera intraabdo-
minella testiklar och dr ay virde preoperativt,
Det forekommer emellertid falskt negativa
undersékningar, varfor MRT alltid skall foljas
av laparoskopi eller laparotomi.

Ultraljudsundersékning eller datortomo-

Hormonbehandling

I Sverige och minga andra linder har behand-
ling med hCG varit forstahandsalternativet
under minga &r. Hormonbehandling baserar
sig pd teorin att det kan vara en bristande
gonadotrop stimulans hos fostret som orsakar
den bristfilliga nedvandringen. hCG har LH-
effekt och paverkar testikelns Leydigceller till
en okad androgenproduktion, vilket leder till
okad tillvixt av penis, skrotum och funikel.
hCG har anvints sedan ménga dr med god kli-
nisk effekt. Emellertid varierar resultaten i oli-
ka studier mellan 10 och 80%. Denna varia-
tion dr med storsta sannolikhet beroende pi

grafi kan detek testiklar i i Ikanal
men inte intraabdominellt, och ir dirfor av
virde endast di testikeln kan déljas i den supra-
pubiska fertkudden.

Explorativ laparotomi, helst foregingen av
laparoskopi, som pavisat intraabdominell tes-
tikel leder till definitiv diagnos och slutbe-
handling,

Behandling

Milet for behandlingen av retentio testis dr att
testikeln skall fi ett normalt lige i skrotum och
att testikelns funktion skall bibehdllas. Be-
handlingen skall starta vid en dlder da chanser-
na till framtida fertilitet kan forbateras same
riskerna for malignitet kan minskas.

En retinerad testikel som inte behandlas fore
puberteten kommer att fa allvarliga skador i
konscellsutvecklingen med i de flesta fall en
total och bestiende utslagning av spermato-
genesen.

Det finns tvd skilda principer vid behandling
av retentio testis: dels hormonbehandling med
hCG och/eller GnRH, dels kirurgisk behand-
ling med orkidopexi.

p alet, dlder vid behandling och hur
minga svirdiagnostiserade retraktila testiklar
som har medtagits i respektive studier. hCG
har visat sig ha god effekt pé retinerade testik-
lar hos pojkar dver 4 dr, men dalig effeke i yng-
re dldrar. Dessutom har behandlingen bist ef-
feke pa de mer distalt belagna testiklarna men
mycket dalig effekt pi de hogre liggande. De
ascenderande testiklarna svarar mycket bra pa

behandling och ir likt orsaken
till de goda resultaten av bide hCG och
GnRH vid den dlder di retrakiliteten dr som
storst, nimligen vid 4-6-drsildern.

Under senare dr har GnRH-nasspray ocksi
anvants med varierande resultat. Flera studier
har emellertid visat hg frekvens av nedvand-
ring i tidig dlder vid kombinationsbehandling
med GnRH och hCG.

Rekommenderad hCG-behandling ar:

2-6 ir: 500 IE intramuskulirt 2 ginger i
veckan under 5 veckor.

6-10r: 1 000 IE intramuskulirt 2 ginger i
veckan under 5 veckor.

GnRH-spray ir dnnu inte godkind for
behandling av retentio testis i Sverige, men
doserna vid denna behandling ar 400 mg

3 ganger dagligen under 4 veckor.
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ioner till hormor g i

1. Symtomgivande brick
2. Ekropi

3. Tidigare operation i omridet



4. Tcke palpabel testikel
5. Patient dver 10 drs dlder.

En kortvarig behandling med hCG har inte
visat sig ge ndgra bestdende skadliga effekeer i
testikeln vare sig pd konsceller, Leydig- eller
Sertoliceller. Hormonbehandling har silunda
effeke pi retraktila testiklar och ascenderande
testiklar och har en plats vid diagnostiska sva-
righeter. I tveksamma fall kan sidan behand-
ling forhindra on6diga operationer. Efter ge-
nomgdngen hormonbehandling skall patien-
ten kontrolleras i anslutning till avslutad
behandling samt efter sex médnader. Ungefir
10-15% av lyckosamt behandlade fall retrahe-
ras till tidigare retinerade lige och skall di
opereras. De testiklar som inte vandrar ner
efter hormonbehandling skall opereras i an-
slutning till avslutad behandling. Man kan dd
ta vara pd den tillvixt som har skett, varigenom
operationen underlittas.

Kiruryisk behandling

Under senare dr har en tidig behandling av
retentio testis varit den forhirskande behand-
lingsstrategin. hCG har dilig effekr fore 4 drs
alder, varfor de flesta gossar som fods i dag
med retentio testis kommer att bli opererade.

Orkidopexi innebir att inguinalkanalen 6ppnas
och att testikeln och funikeln friprepareras i
ljumsken samt att testikeln fixeras i skrotum.
Hos de flesta pojkar med retentio testis finns
en Sppenstiende processus vaginalis, varfor
denna bricksick friprepareras och avligeras.
Direfter sker den mycket viktiga
retroperitoneala fridissektionen av ductus
deferens och karlstrang. Om testiklarna ligger
hogre upp i inguinalkanalen kan man ibland
vinna tillfredsstallande rorlighet genom att
transponera testikeln under epigastricakirlen
efter att ha Gppnat fascia transversalis. Fixe-
ringen av testikeln i skrotum sker i en yttre
eller inre Dartosficka.

De komplikationer som kan upptrida ir fram-
for allt iatrogena skador pé testikelkirl eller
ductus deferens. Vissa studier har visat hog
frekvens av testikelatrofier, och med nuvaran-
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de rekommendationer om operation i tidig
dlder stalls 6kade krav pa den kirurgiska tekni-
ken for att risken for iatrogena skador skall
kunna minskas.

De hogt inguinalt eller intraabdominellt be-
ligna testiklarna kan ofta inte mobiliseras ner i
skrotum med traditionella operationstekniker
utan kriver en mer omfattande intraabdomi-
nell exploration. Féljande operationsmetoder
kan bli aktuella.

Tvastegsorkidopexi

Vid forsta operationen utférs en omfattande
intraabdominell fridissektion samt mobilise-
ring av testikeln till gynnsammast mojliga
lige. Den andra operationen utférs sex mina-
der senare. Det har dé ofta skett en tillvixt av
kiirlstringen och testikeln kan oftast foras ned
i skrotum vid denna andra operation. Vid den-
na finns dock en betydande risk for iatrogena
skador pé kirlen eller ductus deferens.

Fowler-Stephens orkidopexi

Testikelkirlen delas hogt upp vid avgangen
frin aorta och vena cava, men ductus deferens
och gubernakulum bibehills med forhopp-
ning om att kollateralcirkulationen darifrin
skall vara tillfyllest. Emellertid r denna opera-
tion forenad med en stor risk for testikelatrofi.
Ert tvastegsforfarande har visat sig ge betyd-
ligt béttre resultat. D4 delas vid ett forsta in-
grepp testikelkirlen och testis limnas kvar pd
sin plats sd att en tillfredsstillande kollateral
cirkulation kan utvecklas. Vid nista operation
kan testikeln sedan liggas ned i botten pa
skrotum. Det férsta ingreppet kan numera
med fordel utféras laparoskopiskt.

Mikrovaskulir autotransplantation

Utvecklingen av mikrokirurgisk teknik har
gjort att dven autotransplantation av testikeln
ir méjlig vid intraabdominella ligen. Karlen
delas hogt upp samt anastomoseras till arteria
och vena epigastrica inferior. Denna metod ir
endast limplig om béda testiklarna ligger
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abdominellt och man i varje fall vill bevara en
testikel for endokrin funktion nar andra meto-
der inte dr tillimpliga.

Orkidektomi

Indikation for orkidektomi foreligger vid
unilateral retentio testis om testikeln ligger
intraabdominellt och dr hypoplastisk samt di
traditionella operationer misslyckats och testi-
keln dr hypoplastisk.

Sammangattning

Bascrat pa de experimentella studier som pévi-
sat uttalade skador pa konscellerna i retinerade
testiklar pd olika forsoksdjur och pd de minga
Kliniska studier dir man funnit en minskning
av antalet konsceller i retinerade testiklar re-
dan fran 1/2-1 ars alder har en tidig behand-
ling anmodats for att méjligen forbittra fram-
tida fertilitet och minska risken for malignitet.

Dirfor bor behandling starta efter 6 minaders-
till 1 drsdldern enligt foljande rekommendatio-
ner:

1. Inled med kombinationsbehandling
GnRH/hCG under 3+ 3 veckor. Om ned-
vandring inte sker skall patienten opereras
fore tvd rs dlder.

2. Om diagnosen stills senare bor man ge
hCG-behandling under 3-5 veckor, varefter
operation bor ske inom 4-6 veckor efter av-
slutad hormonbehandling om nedvandring
uteblir.

Behandlingsresultatet bor kontrolleras efter
sex minader samt vid 5 drs dlder och, om detta
ar normalt, en ny kontroll vid 10 érs dlder och
sedan efter genomgéngen pubertet. I samband
med denna sista kontroll skall patienten lira
sig att palpera sina testiklar. Dessutom sker en
diskussion om framtida fertilitet. Riskpatien-
terna, de med hypoplastiska testiklar, skall
kontrolleras regelbundet dven i vuxen alder.
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