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Ozet

Abstract

imperfore hemivajen ile beraber uterovajinal duplikasyon
nadir bir mdllerian flzyon anomalisidir. Bu kompleks genital
malformasyona ayni tarafli renal agenezinin eslik ettigi durum
Herlyn-Werner-Wunderlich sendromu olarak adlandiriimaktadir.
Pubertal adolesanlarda ve yetiskin kadinlarda klinik prezentasyon
genellikle obstriikte hemivajene sekonder hidrometrokolposun yol
actigi kitle etkisi ve pelvik agridir. Menstruasyona ragmen gelisen
hematokolpos tanida yanilgiya sebep olabilmektedir. Kesin tanida
altin standart laparotomi olmakla birlikte uterovajinal anatomiyi
detaylandirmada pelvik manyetik rezonans gdrintileme (MRG)
%100’e yakin dogruluk gdstermektedir. Biz bu olgu sunumunda
pubertal dénemde siklik siddetli pelvik agri ile kendini gosteren
Herlyn-Werner-Wunderlich sendromu olgusuna ait ultrasonografi
(USG) ve MRG bulgularini sunmayr amacladik. (Haseki Tip Bllteni
2014; 52: 60-3)

Anahtar Kelimeler: Herlyn-Werner-Wunderlich, hematokolpos,
manyetik rezonans gortntlleme, pelvik agri, puberte

Uterovaginal duplication with imperforated hemivagina is a rare
type of Mullerian anomaly. If ipsilateral renal agenesis is associated
with this complex genital malformation, it is called Herlyn-Werner-
Wunderlich syndrome. Clinical presentations of this syndrome
include pelvic pain and mass effect due to obstructed hemivagina
in pubertal adolescents and adults. Hematocolpos, even after
menstruation period, leads to misdiagnosis. Laparotomy is the gold
standard for the diagnosis, however, magnetic resonance imaging
has an accuracy upto 100% in evaluating uterovajinal anatomy.
In this article, we aimed to present ultrasonographic and magnetic
resonance imaging findings in a patient with Herlyn-Werner-Wun
derlich syndrome who presented with cyclicpelvicpain. (The Medical
Bulletin of Haseki 2014, 52: 60-3)
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Giris

Genitolriner organlarin gelisimi embriyolojik yasamin
6. haftasinda baslar. Bu haftada olusabilecek bir duraksama
mullerian kanal anomalilerine neden olabilmektedir (1).
Genel popllasyonda millerian anomalilerin - gérilme
sikhgl yaklasik %0.1-3.8 olmakla birlikte rekirren abortus
olgularinda bu oran %8-%10 arasindadir (2,3). imperfore
hemivajen, uterus didelpis ve ipsilateral renal agenezi
birlikteligi Herlyn-Werner-Wunderlich sendromu (HWW)
olarak bilinmekte olup ilk olarak 1922'de tanimlanmistir
(3). Mullerian anomaliler arasinda rastlanma orani
yaklasik 1/2.000 ile 1/28.000 arasindadir (4). Biz bu
yazimizda oldukga nadir rastlanan bir HWW olgusunun
ultrasonografi (USG) ve manyetik rezonans gorintileme
(MRG) bulgularini sunmayi amacladik.

Olgu

Uc aydan beri dizensiz adet goéren ve her adet
doneminde siddetli pelvik agri tarif eden 13 yasinda kiz
hasta pelvik agri sebebiyle klinigimize basvurdu. Hasta
virgo oldugu icin vajinal muayenesi yapilamadi. Yapilan
abdominal USG incelemesinde birbiri ile baglantisi
gorllemeyen cift endometriyal kavite, sag hemifundusta
hematometra ve sad tarafli proksimal vajen limeninde
ileri derecede dilatasyona yol agan hematometrokolpos
saptandi (Resim 1). Ek olarak olgunun sag bobregi
izlenmedi. Detayli anatomik degerlendirme amaciyla
yapllan MRG tetkikinde uterus didelfis anomalisi ve
mesane posteriorunda, mesaneyi anteriora deplase eden
T1 agirlikli kesitlerde hiperintens ve T2 agirlikli kesitlerde
en genis aksiyel boyutunda 50 mm'ye ulasan, minor
pelvisi dolduran, izo-hipointens hemorajik-proteinéz mayi
ile uyumlu kistik yapi mevcuttu. Bu kistik yapi yalnizca
sag tarafli hemiuterusla istirakli olup atrezik bir vajinal
kanal ile sonlanim gostermekteydi. Sol taraf hemiuterus
ve endometrial kavite normaldi. Her iki overin goérindmi
dogal idi. Sag bobrek MRG'de de saptanamadi ve renal
agenezi olarak yorumlandi (Resim 2). Hasta HWW

Resim 1. a) B mod ultrason gorintisinde mesane posteriorunda
cift endometrial kavite izlenmektedir. Sag hemifundus limeninde
hematometra ile uyumlu ekojenik gorinim mevcuttu. b) B-mode
ultrason gorintusinde mesane posteriorunda hematokolposa ait
yogun i¢ ekolu dilate vajen secilmektedir
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tanisi alarak agrilarini gidermek amaciyla operasyona
alindi. Dorsolitotomi pozisyonunda, anestezi altinda sag
hemivajen septumu insize edilerek her iki vajina birlestirildi.
Sol uterusun drenajinin saglanmasiyla hastanin yakinmalari
ortadan kalktl. Post operatif ikinci ayinda menstruasyon
gérmeye baslayan hastanin ilk menstruasyon sonrasinda
yapllan MRG tetkikinde sag tarafli hemivajendeki
hematokolposun geriledigi izlendi (Resim 3). Hastanin 6
aylik takibinde herhangi bir sikayeti olmadi, menstruasyon
sikluslar diizenli ve agrisiz idi.

Tartisma

Mallerian kanalin gelisimi organogenez, flizyon ve septal
rezorpsiyondan olusan 3 asamada gerceklesmektedir. Bu
asamalardaki bir duraksama mdllerian flizyon anomalilerine
neden olmaktadir.  Organogenez asamasi kaynakli
patolojiler millerian agenezi veya unikornat uterus; flzyon
asamasl kaynakli patolojiler bikornat uterus veya uterus
didelfis; septal rezorpsiyon asamasi kaynakli patolojiler
ise septat uterustur (1,5). Mdllerian kanal anomalilerine
%20-%25 oraninda Uriner sistem anomalileri de eslik
etmektedir (6). Yaygin inanilan teoriye gdre fetal dénemde
Wolf kanallari, Muller kanallarinin flizyonunda kilavuzluk
gorevi Ustlenmektedir. Bu teori mullerian anomalilerine
Uriner sistem anomalilerinin eslik etme mekanizmasini da
aciklamaktadir. Wolf kanali gelisiminde bir kusur mevcut
ise o tarafin bobrek ve toplayici sistemi gelisemeyecedi gibi
uterusta da flzyon anomalileri meydana gelebilmektedir
(7,8). Uterus didelfis millerian kanallarin tam flzyon
defekti olmakla birlikte mdllerian anomalilerin yaklasik
%11'ini olusturur (9). Yaklasik %75 oraninda transvers

Resim 2. a) T2 agirlikl ya§ baskisiz pelvik koronal MR kesitinde;
hemorajik mayi ile dilate vajen secilmektedir. Vajen limeninde kan
UrUinlerine ait hipointens sinyal kayitlari alinmistir. Vajen superiorunda
sagda ve solda iki adet uterus korpusu ve sagda endometriuma
ait hiperintensite dikkati cekmektedirBu gorinim uterus didelfisi

dustndurmektedir. b) T1 adirlkli yag baskili MR kesitinde,
hemorajik mayi ile dilate vajen hiperintens yapi olarak izlenmektedir.
c) Koronal yag baskili T2 adirlikli kesitte sol bobrek normal
boyutta ve lokalizasyonda izlenirken sag bdbrek lokalizasyonunda
izlenmemektedir. d) Herlyn- Werner- Wunderlich sendromunda
anatomiyi anlatan sekil
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Resim 3. Post op T2 adirlkli yag baskisiz aksiyal MR kesitinde
hematokolpos gériintistiniin kayboldugu izlenmektedir. Dolu mesane
posteriorunda iki adet uterus korpusu ve endometriumlari secilmektedir

vajinal septum eslik etmektedir (1). Overlerin gelisiminin
mullerian kanal ile iliskisi bulunmamasi sebebiyle bu tip
hastalarda ovaryen fonksiyonlar normaldir (10). Obtriktif
hemivajen, uterus didelfis ve ipsilateral renal agenezi
birlikteligi HWW sendromu olarak adlandirilir (Resim 2d)
(4). HWW sendromu genellikle pubertal dénemde menarsi
takiben hematokolposa sekonder gelisen siddetli pelvik agri
ve pelvik kitle ile kendini gostermektedir (11,12). Ancak
prepubertal dénemde de saptanan olgular bildirilmistir (13).
Piyohematokolpos, piyosalpenks, piyoperitonit gibi enfektif
sliregler, retrograd menstruasyona sekonder endometriozis
ve pelvik adezyonlar karsilasilabilecek komplikasyonlar
arasindadir (11,12,16-18). Endometriozis gelisimi siklik
pelvik agri olusmunda da rol oynamaktadir. Menstruasyona
ragmen gelisen hematokolpos tanida yanilgiya sebep
olabilmektedir. HWW sendromu tamamen semptomsuz
da seyredebilmektedir. Karaca ve ark. vajinal septum
rezeksiyonu Oncesi term gebelige ulasan ve bu déneme
dek semptomsuz seyreden bir HWW vakasi bildirmislerdir
(14). Tanida ilk planda USG, BT ve histerosalpingografi
kullaniimaktadir. Kesin tanida altin standart laporotomi
olmakla birlikte uterovajinal anatomiyi detaylandirmada
pelvis MRG %100°e yakin dogruluk gdstermektedir
(15). Tedavi secenekleri arasinda vajinal septumun acik
vajinal kanal ile agizlastirimasi ve hemihisterektomi
bulunmaktadir. Vajinostomi vajinal yolla yapilabilecegi
gibi hastanin ve ailesinin himenin korunmasini istemesi
durumunda, komplikasyon gelisen veya uterin yapinin
duzeltiimesi planlanan olgularda vajinal midahale yerine
laparotomik yaklasim da tercih edilebilmektedir (6,16).
Drenajin saglanamadigi vakalarda retrograd menstruasyona
sekonder gelisebilecek endometriozis riskini azaltmak ve
Ureme fonksiyonlarini korumak amaciyla cerrahi yaklasim
geciktiriimeden uygulanmalidir (16-18). Cerrahi tedavinin
uygulanamadidi olgularda hematometra ve hematokolpos
gelisimini 6nlemek amaciyla menstruasyon supresif ilac
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Resim 4. a) Post op T2 adirlikli yag baskisiz aksiyal MR kesitinde

hematokolpos  gorlntlsinin  kayboldugu izlenmektedir. Dolu
mesane posteriorunda iki adet uterus korpusu ve endometriumlari
secilmektedir. b) Post opT2 agirlikli yag baskisiz sagital MR kesitinde
sag vajeni mesane ve rektum arasinda normal kalibrasyonda
izlenmektedir. Vajen superior kesimde sag uterus ile devamlilik
gOstermektedir

tedavisi uygulanmalidir. Literatlrde cerrahi tedavi gormus
hastalarda yaklasik %87 oraninda fertilite bildiriimektedir.
Gebelik bildirilen opere HWW olgularinda patolojik gebelik
veya gebelige bagl komplikasyon saptanmamistir (6). Primer
infertilite saptanan olgularda ise mevcut uterin anomaliden
ziyade cerrahi tedavi Oncesi retrograd menstruasyona
sekonder gelisen endometriozis ve intraperitoneal
enfeksiyon gibi diger sebepler distinilmelidir (6,18).

Sonug

Sonu¢ olarak, o6zellikle menstruasyon sonrasi alt
abdominal agri ve pelvik kitle yakinmalari olan pubertal-
prepubertal kizlarda uterus didelfis ve hematokolpos akla
getirilmelidir. Preoperatif planlama acisindan anotomik
yaplilarin net bir sekilde ortaya cikarilmasinda pelvik MRG
onemli rol oynamaktadir. Erken tani ve tedavi gelisebilecek
komplikasyonlari dnlemekte olup fertilitenin korunmasini
saglamaktadir.
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