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Herlyn-Werner-Wunderlich Sendromu

Herlyn-Werner-Wunderlich Syndrome:
Case Report

OZET Herlyn-Werner-Wunderlich sendromu (HWWS), Miillerian kanal anomalilerinin nadir go-
riilen bir varyantidir. Klasik triadi: kér hemivajina, uterin didelfis ve ipsilateral renal agenezidir. Kli-
nik prezentasyonu genellikle menars ile baglayan, progresif olarak artan ve hematokolposa sekonder
gelisen siddetli dismenoredir. Sebebi ve etiyopatogenezi bilinmemekte birlikte, erken tan1 ve tedavi
komplikasyonlarin 6nlenmesi ve fertilitenin korunmasinda 6nemlidir. Bu ¢caligmada, dig merkezde
pelvik kitle saptanmasi nedeni ile klinigimize refere edilen, dismenore 6ykiisii olan, 18 yasindaki
bekar olguda tanisin1 manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ile koydugumuz HWWS sunulmus-
tur. Bu sendrom siddetli dismenore, pelvik kitle ve renal agenezi ile bagvuran geng kadinlarda akla
gelmelidir. MRG, HWWS'nun tamisinda ¢ok degerli bir goriintiileme yontemidir. Vajinal septu-
mun rezeksiyonu hem agrinin ortadan kaldirilmasinda hem de komplikasyonlarin 6nlenmesinde en
uygun tedavi yontemidir.

Anahtar Kelimeler: Hematokolpos; manyetik rezonans goriintiileme; kalitsal renal agenezis;
endometriyoz

ABSTRACT Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome (HWWS) is a rare variant of Miillerian duct
anomalies. The classic triad of this syndrome: obstructed hemivagina, didelphys uterus and ipsilat-
eral renal agenesis. It typically presents with severe and progressive dysmenorrhea starting after
menarche that was determined secondary to hematocolpos. Although the exact cause and patho-
genesis of the syndrome are uncertain; the diagnosis and treatment at an early stage can prevent
complications and preserve fertility. Herein we describe the case of 18-year-old who presented
with dysmenorrhea and pelvic mass and that we confirmed the diagnosis with magnetic resonance
imaging (MRI). When unilateral renal agenesis, severe dysmenorrhea and pelvic mass coexist in a
young girl, physicians should remember HWWS. MRI is a very suitable diagnostic tool in order to
perform the correct diagnosis. Vaginal septum resection is the best treatment method for reducing
pain and preventing the complications.

Keywords: Hematocolpos; magnetic resonance imaging; hereditary renal agenesis;
endometriosis

erlyn-Werner-Wunderlich sendromu (HWWS), Miillerian kanal
anomalilerinin nadir goriilen bir varyantidir; uterin didelfis, kor
hemivajina ve ipsilateral renal agenezi ile seyretmektedir. Obs-
tritkkte hemivajina, ipsilateral renal agenezi bas harflerinden olusan OH-
VIRA sendromu olarak da adlandirilmaktadir. {1k kez 1922 yilinda rapor
edilmigtir. Gergek insidansi bilinmemekle birlikte tahmini olarak %0,1-3,8
arasindadir.! HWWS'nin, gebeligin yaklasik 9. haftasinda Miillerian kanal-
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larin lateral ve vertikal fiizyon anomalisine bagh
olarak gelistigi diigtintilmektedir.? Klinik prezen-
tasyonu genellikle menars ile baglayan, progresif
olarak artan ve hematokolposa sekonder olarak ge-
ligen siddetli dismenoredir. K6r hemivajina tanisi
konulmadigi zaman endometriyoz, pelvik inflama-
tuar hastalik, komplike ovaryan kistler gibi diger
pelvik hastaliklardan ayirici tan1 yapilmasi zor ola-
bilmektedir. Oncelikli olarak Miillerian kanal ano-
malilerinin tanisinda ultrasonografi (USG) ilk
tercih olmasina ragmen kesin tani i¢in manyetik
rezonans goruntilleme (MRG) 6nerilmektedir.?

Bu ¢aligmada dig merkezde pelvik kitle saptan-
masl nedeni ile klinigimize refere edilen, dismenore
oykisii olan, 18 yasindaki bekér olguda tanisini
MRG ile koydugumuz HW WS sunulmustur.

I OLGU SUNUMU

On sekiz yagsindaki bekar olgu; agrili adet goérme ve
dis merkezde yapilan USG’de kist saptanmasi ne-
deni ile iiniversitemiz kadin hastaliklar1 ve dogum
poliklinigine bagvurdu. Olgunun dismenore sika-
yeti vard1 ve adetleri diizenliydi. Son menstriias-
yon tarihi ii¢ hafta 6nce idi. Nisan 2014 tarihinde
adneksiyal kitle nedeni ile sol salpingoooferektomi
yapilmisti. Patolojisi kaze6z nekroz ve graniiloma-
toz infiltrasyon gelmesi iizerine over tiiberkiilozu
tanistyla olgu 6 ay medikal tedavi almisti. Olgunun

yapilan fizik muayenesinde suprapubik hassasiyet

ve normal vulva, aniis ve “hymen” izlendi. Bekar
olmasi nedeni ile olgunun vajinal degerlendirmesi
yapilamadi. USG’de sag over normal, sol adneksi-
yal alanda 13 cm’lik hematokolposla uyumlu kitle
ve ¢ift endometriyal ekojenite izlendi. MRG’de ¢ift
uterus, solda 13 cm’lik hematokolpos, sol endo-
metrial kavitede siv1 izlendi. Sol endometriyal ka-
vite igerisindeki siv1 pelvisteki hematokolpos ile
baglantili olarak saptandi (Resim 1, 2). Sol bobrek
agenezisi mevcuttu. Sol over izlenmedi. Olgu lito-
tomi pozisyonunda genel anestezi altinda operas-
yona alindi ve solda obstritkte hemivajenin
introitustan protrude gériintimi izlendi (Resim 3).
Obstriikte hemivajen cerrahi insizyonla agilarak
hematokolpos bosaltildi; yaklasik 1.000 cc hemo-
rajik mayi geldi. Ardindan vajinal septum rezeke
edildi. Postoperatif izleminde sorun olmayan olgu,
onerilerle taburcu edildi.

I TARTISMA

Miillerian kanal anomalileri, fetal hayatin 6-9. haf-
talar1 boyunca Miillerian kanal gelisimindeki basa-
risizhiga bagh olarak ortaya ¢ikan disi genital
traktin konjenital anomalileridir. Miillerian kana-
lin gelisimi organogenez, fiizyon ve septal rezorp-
siyondan olusan 3 asamada gerceklesmektedir. Bu
agsamalardaki bir duraksama Miillerian fiizyon ano-
malilerine neden olmaktadir. Organogenez asamasi

kaynakli patolojiler Miillerian agenezi veya uni-

RESIM 1: A. Aksiyel planda T2 agirlikli pelvik manyetik rezonans gériintiilemede uterus sag (beyaz ok) ve sol kornulari (it beyaz ok) birbirlerinden uzaklasmis,
solda daha belirgin olmak tizere her iki endometriyal kavitede sivi gdrilmektedir. Siyah ok vajen proksimalindeki siviyi, cift siyah ok sag overi gostermektedir. B.
Aksiyel planda T1 agirlikli goriinttide sol kornu ve vajendeki hemorajik sivi (beyaz oklar) hiperintens izlenmektedir.
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RESIM 2: A. Sagital planda T2 agirlikli pelvik manyetik rezonans gériintilemede vajende genislemeye yol agmis mesane (siyah ok) ve beyin omurilik sivisina
gore hafif hipointens hematokolpos (yildiz) gériilmektedir. B. Hematokolpos yag baskili T1 agirlikli gdrintiide hiperintens (yildiz) izlenmektedir.

RESIM 3: A. Obstriikte hemivajinanin hematokolposa sekonder olarak vajinal introitustan protriizyonu. B. Obstrikte hemivajenin drenaji igin uygulanan cer-

rahi insizyon.

kornat uterus; fiizyon asamas: kaynakl patolojiler
bikornat uterus veya uterus didelfis; septal rezorp-
siyon agamas1 kaynakl patolojiler ise septat uterusa
neden olmaktadir.* Miillerian kanal anomalilerine
%20-25 oraninda iiriner sistem anomalileri de eglik
etmektedir. Wolf kanal gelisiminde bir kusur mev-
cut ise o tarafin bobrek ve toplayici sistemi gelige-
meyecegi gibi, uterusta da flizyon anomalileri
meydana gelebilmektedir.” Yaygin olarak kullani-
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lan miillerian kanal anomalileri Buttram ve Gib-
bons tarafindan 6 gruba ayrilmigtir.® Obstriiktif he-
mivajen, uterus didelfis ve ipsilateral renal agenezi
birlikteligi HWWS olarak adlandirilmaktadir.
HWWS tip 3 Miillerian anomalinin mezonefrik
kanal anomalisi ve vajinal septumla birlikte goriil-
mesidir. Zhu ve ark., HWWS ic¢in yeni bir klasifi-
kasyon sistemi tanimlamiglar ve bu klasifikasyon
sisteminin, sekonder pelvik endometriyoz ve pel-
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vik inflamasyon gelismeden sendromun erken tani
ve tedavisinde ¢ok yararli olacagini savunmuslar-
dar.’

HWWS, genellikle pubertal donemde menarg1
takiben hematokolposa sekonder gelisen siddetli
pelvik agr1 ve pelvik kitle ile kendini gostermekte-
dir. HWWS'li hastalar, bizim olgumuzda da oldugu
gibi genellikle normal menstriiasyona sahiptir.
HWWSnin dismenore disinda spesifik bir semp-
tomu yoktur. Cogu hasta menars: takiben 2 ay-1 yil
arasinda tami alir. Fizik muayenede sag tarafta daha
sik olmak tizere tek tarafli pelvik kitle saptanir.®
Ancak bizim olgumuz, sol obstriikte hemivajen ve
sol hematokolposa bagli pelvik kitle ile prezente
olmustur. Piyohematokolpos, piyosalpenks, piyo-
peritonit gibi enfektif siirecler, retrograd mens-
triasyona sekonder endometriyoz ve pelvik
adezyonlar karsilagilabilecek komplikasyonlar ara-
sindadir.”!° Endometriyoz bu sendromun sik gorii-
len bir komplikasyonudur. Nedeni, obstriiksiyona
sekonder meydana gelen retrograd menstriiasyon-
dur. Bu yiizden endometriyozu olan hastalar Miil-
lerian anomali agisindan iyi degerlendirilmelidir.
Bu sendromun erken tani ve tedavisi hastada ile-
ride gelisebilecek sekonder endometriyoz ve infer-
tilitenin 6nlenmesinde olduk¢a 6nemlidir.

Genitotiriner anomaliden siiphelenildiginde ta-
nida ilk planda USG kullanilmaktadir. HWWS’de
USG degerlendirmesinde proksimal vajina veya ute-
rin serviks seviyesinde siv1 ekojeniteleri ile baglan-
tili goriinen uterin didelfis, obstritkte hemivajen
nedeni ile kavitelerden birinde siv1 koleksiyonu iz-
lenebilir. Bizim olgumuzda oldugu gibi pelviste
mikst ekojenitede kistik bir goriiniim saptanabilir.?
USG’de uterin didelfis ile birlikte anormal vajinal
veya uterovajinal sivi koleksiyonunun saptanmasi
durumunda HWWS akla gelmelidir. Siv1 koleksiyo-
nunun oldugu tarafta bobrek agenezisinin saptan-
mas: taniy1 desteklemektedir. Taniy: kesinlestirmek
ve uterovajinal anatomiyi detaylandirmak i¢in pelvis
MRG %100’ yakin dogruluk gostermektedir.®!
MRG, uterus konturlarinin, uterin kavitenin ve va-
jinal septumun seklinin, siv1 koleksiyonunun natii-
riiniin belirlenmesinde, eglik eden endometrioz,
adezyon, inflamasyon gibi komplikasyonlarin sap-
tanmasinda ayrintih bilgiler saglamaktadir. Bu ¢alis-
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mada kesin tanisin1 MRG ile koydugumuz HWW
sendromu olgusu sunulmustur.

Tedavi segenekleri igerisinde en ¢ok kullani-
lan yontem, bizim de olgumuzda uyguladigimiz va-
jinal septumun rezeksiyonudur. Vajinal septum
rezeksiyonu vajinal yolla yapilabilecegi gibi hasta-
nin ve ailesinin “hymen”in korunmasini istemesi
durumunda histeroskopik olarak da yapilabilmek-
tedir.’? Bu tedavi semptomlarin diizelmesi ve
komplikasyonlarin 6nlenmesinde ¢ok etkilidir.
Nadir olarak, vajinal septum rezeksiyonunun he-
matometra gelisimini engellemede yeterli olmadig:
durumlarda hemihisterektomi gerekebilmektedir.'
Yine, servikal atrezi ile komplike olan hastalarda,
septum rezeksiyonu obstriiksiyona bagli bulgular
iyilestirmeyeceginden hemihisterektomi uygulan-
malidir.” Cerrahi tedavinin uygulanamadig: hasta-
larda hematometra ve hemato-kolpos gelisimini
6nlemek amaciyla menstriiasyon siipresif ilag teda-
visi uygulanmalidir.! Literatiirde cerrahi tedavi gor-
miis hastalarda yaklasik %87 oraninda fertilite
bildirilmigtir.'* Gebelik bildirilen opere HWWS has-
talarinda patolojik gebelik veya gebelige bagh komp-
likasyon saptanmamuistir. Primer infertilite saptanan
hastalarda ise mevcut uterin anomaliden ziyade
cerrahi tedavi oncesi retrograd menstriiasyona se-
konder gelisen endometriyoz ve intraperitoneal en-
feksiyon gibi diger sebepler diisiiniilmelidir.

Sonug olarak; HWWS nadir olarak goriilse de
siddetli dismenore ile bagvuran ve tedaviye yanit
vermeyen geng yastaki hastalarda akla gelmelidir.
Tanis1 semptomlar, fizik muayene ve USG ile ko-
nulmakta, MRG ile kesinlestirilmektedir. Vajinal
septumun rezeksiyonu, komplikasyonlarin énlen-
mesi ve fertilitenin korunmasinda en uygun tedavi

yontemidir.

Cikar Catigmasi

Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi veya finansal destek bil-
dirmemigtir.
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