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Herlyn-Wener-Wunderlich Sendromu:
Uterus Didelfis ile birlikte Obstriikte
Hemivajen ve Ipsilateral Renal Agenezi
Gosteren Bir Olgu Serisi

Herlyn —Wener-Wunderlich Syndrome:
Didelphic Uterus and Obstructed Hemivagina
with Ipsilateral Renal Agenesis: A Case Series

OZET Obstritkte hemivajen ve uterus didelphis nadir goriilen miillerian kanal anomalilerinden
olup, nadiren Henlyn-Werner-Wunderlich sendromu olarak da adlandirilir. Hastalar genellikle,
menarstan sonra, hematometrokolposa sekonder gelisen dismenore yakinmas: ile bagvururlar. Kli-
nigimizde, 2000 ile 2007 yillar1 arasinda uterus didelfis ile birlikte obstriikte hemivajen ve ipsilate-
ral renal agenezi tanisi 4 olguda konulmustur. Hastalarin tiimiine, septum rezeksiyonu yapilmistir.
Tedavi sonrasi biitiin hastalarda semptomlar gerilemistir. Bir olgumuz ise gebe kalmig ve miadinda
dogum yapmustir. Sonug olarak; Uterus didelfis ile birlikte obstriikte hemivajen tanisi nadiren ko-
nur, fakat akut veya kronik karin agrisi ile gelen kadin hastalarda ayirici tanida mutlaka disiiniil-
mesi gerekir. Cerrahi tedavi ile ¢ok iyi sonuglar alinir.

Anahtar Kelimeler: Werner sendromu; miillerian anomaliler; renal agenezi

ABSTRACT Uterus didelphys with obstructed hemivagina and ipsilateral renal agenesis is a rare
entity, sometimes referred to as Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome (HWW). Commonly repor-
ted to present after menarche with progressive dysmenorrhoea secondary to hematometrocolpos.
Four patients were diagnosed with uterus didelphys with obstructed hemivagina associated to ip-
silateral renal agenesis from 2000 to 2007. All of the patients eventually underwent definitive sur-
gical management involving transvaginal resection of the obstructing septum. All of patients have
been reported resolution of their presenting symptoms. One patient subsequently achieved a preg-
nancy resulting in a healthy term baby delivered. In conclusion; the diagnosis of uterus didelphys
with obstructed hemivagina is uncommon but should be considered in women presenting with
acute or recurrent abdominal pain. Surgical management is mostly very successful and results in res-
olution of symptoms.

Key Words: Werner syndrome, mullerian anomaly; renal agenesis
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iillerian kanallar (MK), disi ireme sisteminin primordial taslagidir.

MK’lar embriyo pelvik bolgesinde mezonefrik kanallar1 ventrale

dogru caprazlayip median diizlemde birbirine kaudal bolgede yak-
lagarak birlesir ve uterovajinal primordiumu olusturur. Kranial bolgedeki
birlesmemis kisimdan ise tuba uterinalar gelisir. Uterovajinal primordium-
dan, uterus, serviks ve vajenin 1/3 {ist kismu gelisir. Vajenin 2/3 alt kismu ise
irogenital siniisten kaynaklanir.!

Miillerian kanallarin fiizyonunun gerceklesmemesi sonucunda bicornis
veya didelphis uterus olusur. Tiim miillerian anomalilerinin %10'nu olus-
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turur.? Uterus didelfis olgularinin, yaklagik %15-
30’unda ayni tarafli hemivajen, vajinal septum ve
renal agenezi oldugu bildirilmistir.? Ik kez 1922
yilinda tanimlanmistir ve bazen Herlyn-Wender-
Wunderlich Sendromu olarak da adlandirilir.!

Calismamizda, klinigimizde tanisi konulan ve
tedavi edilen 4 uterus didelphis ile birlikte olan he-
mivajen ve ipsilateral renal agenezi olgusunu lite-
ratiir bilgileri esliginde sunduk.

IOLGU SUNUMLARI

OLGU 1

24 yasinda, nulligravid hasta, klinigimize siddetli
kasik agrisi sikayeti ile bagvurdu. Oykiisiinde ag-
rilarinin yaklagik 9 yildir mevcut oldugu ve adet-
15 olan hastanin adetleri diizenli idi. Hastanin si-
kayetleri i¢cin oral kontraseptif ve nonsteroidal
antiinflamatuvar (NSAID) ilaglar kullandig: fakat
cocuk istedigi i¢in ilaglar: son 5 aydir biraktig:
ogrenildi. Istenilen tam kan sayimi ve tam idrar
tahlilinde patolojik bulgu saptanmadi. Yapilan
pelvik muayenesinde sag adneksiyel alanda yak-
lagik 4x5 santim boyutlarinda mobil agril kitle
palpe edildi. Transvajinal ultrasonografisinde, sag
adneksiyel alanda yaklasik 5x6 santim boyutla-
rinda, vajina yan duvarina uzanan kistik kitle ve
uterus didelfis saptandi. Taniy1 dogrulamak ama-
c1 ile iist abdomen ve pelvik manyetik rezonans
goriintileme (MRG) istendi. MRG sonucunda,
sag renal agenezi, sol renal kompansatuar hiper-
trofi, uterin ve vajinal duplikasyon ve sag atrofik
vajinada siv1 koleksiyonu (hematokolpos ve he-
matometra) tespit edildi. Hastaya, uterus didelp-
his ile birlikte olan hemivajen ve ipsilateral renal
agenezi tanisi kondu. Kendisine ve ailesine hasta-
Iik hakkinda bilgi verildi ve onamlar1 alindiktan
sonra diagnostik laparoskopi ve vajinal septum
rezeksiyonu uygulandi. Laparoskopi sirasinda
pelvik bolgede evre I-1I ile uyumlu endometriyo-
zis odaklar1 goriildi. Operasyon sonrasi hasta,
nefroloji klinigine yonlendirildi. Postoperatif d6-
nemdeki 6 yillik takiplerde hastanin diizenli adet
gordiigii ve kasik agris1 olmadig: belirlendi. Has-
ta operasyondan 2 yil sonra miadinda dogum yap-
t1.
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OLGU 2

19 yasinda, nulligravid hasta, klinigimize siddetli
sag kasik agris1 ve karinda sigkinlik sikayeti ile bas-
vurdu. Oykiisiinde agrilarinin yaklagik 3 yildir
mevcut oldugu ve adetleri sirasinda siddetlendigi
ogrenildi. Ilk adet yas1 15 olan hastanin adetleri dii-
zenli idi. Hastanin daha 6nce takiplerinin yapildi-
g1 merkezde over kisti nedeniyle 6 ay oral
kontraseptif kullandi1 6grenildi. Istenilen tam kan
sayimi ve tam idrar tahlilinde patolojik bulgu sap-
tanmadi. Yapilan ultrasonografisinde, sag adnek-
siyel  alanda yaklagitk olarak 4x5 santim
boyutlarinda heterojen ekolu kitle ve uterus didel-
fis saptand: (Resim 1a). Taniy1 dogrulamak amaci
ile pelvik MRG istendi. MRG sonucunda, sag renal
agenezi, sol renal kompansatuar hipertrofi, uterin
ve vajinal duplikasyon ve sag atrofik vajinada siv1
koleksiyonu (hematokolpos ve hematometra) tes-
pit edildi (Resim 1b,1c). Hastaya, uterus didelphis
ile birlikte olan hemivajen ve ipsilateral renal age-
nezi tanisi kondu. Hastaya ve ailesine hastalik hak-
kinda bilgi verildi ve onamlar:1 alindiktan sonra
diagnostik laparoskopi ve vajinal septum rezeksi-
yonu uygulandi. Operasyon sonrasi hasta, nefroloji
klinigine yonlendirildi. Postoperatif donemdeki 6
yillik takiplerde hastanin diizenli adet gordiigii ve
kasik agris1 olmadig tespit edildi.

OLGU 3

18 yasinda, virgo hasta karin ve kasik agrisi sika-
yetleri ile klinigimize bagvurdu. 11k adetini 14 ya-
ozellikle adet
donemlerinde arttigini belirtti. Hastanin daha 6n-

sinda gormiisti. Agrisinin

1] 47 . BEHH 37 . 9HH

F3.75 & 74 IF &

RESIM 1a: Sag adneksiyel alanda yaklagik olarak 4x5 santim boyutlarinda
heterojen ekolu kitle.
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RESIM 1b: T1 agirlikli aksial planda, sagda yerlesimli (ok ile isaretli) uterin
horn isthmusu diizeyinden baslayarak servikal kanali ve vajen sag latera-
linde bulunan hematokolpos.

RESIM 1c: Uterus didelphis gOrunuml iki ayri uterin horn izlenmekte (oklar).

ce gittigi merkezlerde pelvik kitle ve dismenore ne-
deniyle tedavi aldig1 6grenildi. Yapilan ultrasonog-
rafik tetkikinde, sag adneksiyel bolgede 71x82 mm
boyutlarinda kalin cidarh kistik kitle ve iki adet
uterus izlendi (Resim 2a). Uterus didelphis ile bir-
likte olan hemivajen ve ipsilateral renal agenezi
6n tanisi ile hastadan IVP (intravenéz piyelografi)
istendi. IVP ile sag bobrek izlenemedi, sol bobrek-
te ise kompensatuar hipertrofi saptandi. Hastaya ve
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ailesine hastalik hakkinda bilgi verilip onamlar
alindiktan sonra diagnostik laparoskopi ve vajinal
septum rezeksiyonu uygulandi. Operasyon sonrasi
hasta, nefroloji klinigine yonlendirildi. Postopera-
tif donemdeki 4 yillik takiplerde hastanin diizenli
adet gordiigu ve kasik agrisi olmadig: tespit edildi.
Olgunun postoperatif dénemde yapilan ultraso-
nografisi Resim 2b’deki gibidir.

OLGU 4

14 yasinda, virgo hasta siddetli kasik ve karin ag-
ris1 nedeniyle klinigimize refere edildi. Takipleri-
nin yapildig: merkezde pelvik kitle tanisiyla 2 ay

once laparotomi uyguladig: 6grenildi. Laparotomi

21 aMH —=RETEHH.

RESIM 2a: Sag adneksiyel bolgede 71x82 mm boyutlarinda kalin cidarl kistik
kitle.

- Trank-uall; -

.| ol TR e st - P e
= s Lo = ek L, B I «7 1k
RESIM 2b: Operasyon sonrasi uterus didelfis gorintimii (iki ayri en-
dometriyum ve iki ayri kavite gorilmekte).
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sirasinda gozlemde sag hematokolpos ve hemato-
salpenks tespit edilmis ve sag taraftaki kavitenin
fundusundan insizyon yapilmis ve eski kan ile do-
lu oldugu saptanmis. Hastanin alinan dykiisiinde
agrilarin devam ettigi, ilk adet yaginin 12 oldugu
ve adetlerinin diizensiz oldugu 6grenildi. Fizik
muayenesinde tiim batini dolduran gobek {istiine
kadar uzanan yaklagik 12x13 santimlik kitle palpe
edildi. Yapilan ultrasonografisinde, uterusun in-
ferior bolgesinde sag lateral yerlesimli hemato-
metra ile uyumlu gorintii izlendi (Resim 3).
Uterus didelphis ile birlikte olan hemivajen ve ip-
silateral renal agenezi 6n tanisi ile hastadan IVP
istendi. IVP sonucunda, sag bobrek izlenemedi ve
sol bobrekte kompensatuar hipertrofi saptandi.
Hastaya ve ailesine hastalik hakkinda bilgi verilip
onamlar1 alindiktan sonra diagnostik laparosko-
pi ve vajinal septum rezeksiyonu uygulandi. Ope-
hasta,
yonlendirildi. Postoperatif déonemdeki3 yillik ta-

rasyon sonrasl nefroloji  klinigine
kiplerde hastanin diizenli adet gérdiigi ve kasik
agrisi olmadig: 6grenildi.

I TARTISMA

Miillerian kanallar embriyonel mezodermden se-
falokaudal yonde geliserek fallop tiiplerini, distalde
birleserek uterusu, serviksi ve {ist vajeni meydana
getirir. Millerian kanal anomalileri (MKA), miil-
lerian kanallarin gelismemesi, kismi veya tiimden
birlesmemesi sonucunda ortaya ¢ikan, %1-5 olgu-
da rastlanan patolojilerdir.* Kanallarin fiizyonu-
nun gerceklesmemesi sonucunda olusan uterus

[
HERSURENENT

RESIM 3: Uterusun inferior kesiminde sag lateral yerlesimli hematometra ile
uyumlu oldugu dtistinllen heterojen ekolu kitle.
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didelfiste, iki ayr1 serviks ve uterus bulunmakta-
dir.! Bu olgulara gesitli anomaliler de eglik edebi-
lir. Stassart ve ark. uterus didelfis, obstrukte
hemivajina ve ipsilateral renal agenezin spesifik
olarak birlikte gériilmesini, wolfian kanallardan bi-
risinin kaudal bolimtindeki anormal bir gelisme-
nin ayni taraftaki miillerien kanal gelisimini ikincil
olarak etkilemesi sonucu olabilecegini ile siirmiis-
lerdir.*

Fetal donemde Wolf kanallar1, Miiller kanal-
larinin ortada birlesmesi i¢in kilavuz gorevi go-
riirler. Eger wolf kanallarindan birisi yoksa,
metanefrik tiiberkiil, metanefrojenik mezoderm;
yani o tarafin bobregi ve toplayic: sistemi gelis-
mez. Aynizamanda kendi tarafindaki miiller ka-
nalina kilavuzluk yapamayacagindan uterus
didelfis ortaya ¢ikar.’ Bu teori ile miiller kanali
anomalilerine eglik eden iiriner sistem anomali-
lerinin olus mekanizmasi agiklanmis olur. Ano-
malinin goriilme olasili1 sag tarafta, sol tarafa
oranla iki kat daha fazladir.® Biz de olgularimizin
timiinde anomalilerin sag taraftan kaynaklandi-
gin1 gordiik.

Miillerian kanal anomalilerine siklikla puber-
teden sonra tani konur; bunun nedeni meydana
gelen semptomlarin adetler ile olan iliskisidir. Has-
talar, genellikle alt abdominal veya pelvik, akut ve-
ya kronik agrn ile kliniklere bagvururlar. Yapilan
fizik muayenelerinde agrili pelvik kitle bulunabilir.
Dogru tan1 koymak oldukea giictiir ¢iinkii; tek ute-
rin hornda obstriiksiyon mevcut ise hastalar diger
horndan diizenli adet goriirler ve adet sirasinda
dongiisel agr1 olusur. Bu durum genellikle primer
dismenore ile karisir ve hastaya NSAID, oral kont-
rasepsiyon veya leuprolid baglanir. Bu ilaglar da
adeti baskiladigindan, kismi tedavi saglanir ve tani
gecikir.> Zurawin ve ark. yaptiklar1 ¢aligmada, 8
uterus didelphis ile birlikte olan hemivajen ve renal
agenezi olgusunu incelemigler ve hastalarin
%100’inin baslangicta yanlis tani ve tedavi aldik-
larini belirtmiglerdir. Bizim ¢aligmamizdaki hasta-
larda da ilk tan1 ve tedavi dogru olmayip, hastalarin
dogru tan1 almas1 gecikmistir.

Obstriiksiyon nedeniyle meydana gelen ret-
rograd menstruasyona bagl olarak hastalarda, he-
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matometra, hematosalphenks ve endometriyosis
goriilme olasilig1 artmigtir. Ayrica olugsan hemo-
metra veya hematosalpenkse bagl enfeksiyon sik-
Iig1 da artmigtir.* Zurawin ve ark.nin serisinde
hastalara yapilan laparoskopi sonucunda, olgularin
%37’sinde endometriyozis, enfeksiyon ve adezyo-
na gozlenmistir. Bizim serimizde ise bir hastada
{olgu 1} evre I-1I oldugu disiiniilen endometriyo-
zis odaklar1 goriilmiistiir. Tedavide odaklara elek-
trokoagiilasyon uygulanmuistir.

Uterus didelfis, MKA icinde gebelik progno-
zunu en az etkileyen anomalilerden biridir. Hei-
nonen ve ark. yaptiklar1 caligmada, 39 uterus
didelfis olgusunu incelemisler ve %89 canli dogum
orani bildirmislerdir.? Serimizdeki bir hasta da ge-
be kalmig ve miadinda dogum yapmustur.

Miillerian kanal anomalilerinin tanisinda
radyolojik yontemler 6zellikle cerrahi girisim ge-
reken olgularda, transabdominal ya da histeres-
kopik yoldan yaklasim kararinin verilmesinde
o6nem tasimaktadir. Bu amagla, histerosalpingog-
rafi (HSG), ultrasonografi (USG) ve manyetik re-

HERLYN-WENER-WUNDERLICH SENDROMU: UTERUS DIDELFIS ILE BIRLIKTE OBSTRUKTE HEMIVAJEN...

zonans goriintiileme kullanilabilir. Son yillarda
MRG yo6ntemi, gerek anomalinin tipini dogru ta-
nimlamada, gerekse anomaliye sekonder gelise-
bilecek ilave patolojileri saptamada 6n plana
¢ikmaktadir.” Cameron ve ark. 12 uterus didelfis,
obstrukte hemivajina ve ipsilateral renal agenezi
olgusunu degerlendirdikleri yazilarinda 11 olgu-
da taniyi sadece pelvik USG ile koyduklarini bil-
dirmiglerdir.® Serimizdeki hastalarin tanisinda
hem USG hem de MRG yodntemleri kullanilmis-
tir. Bu spesifik anomali i¢in literatiirde 6nerilen
tedavi sekli, aradaki vajinal septumun rezeksiyo-
nudur."*#? Bizim serimizdeki 3 hastanin da teda-
visi bu sekilde yapilmistir. Tedavi sonrasi
hastalarin yapilan takiplerinde yakinmalarinin
ortadan kalktig1 gozlenmistir.

Sonug olarak; tekrarlayan, farmakolojik tedavi-
den fayda gérmeyen, kasik ve karin agrisi sikayetleri
olan hastalarda, miillerian kanal anomalileri diigii-
niilmelidir. Tan1 i¢in USG ve MRG kullanilmalidir.
Sagaltimda, reprodiiktif potansiyeli koruyucu kon-
servatif tedaviler ilk planda diigtiniilmelidir.
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