Renal Agenezi ile Seyreden iki Obstriiktif
Mullerian Anomali Vakasi -Olgu Sunumu
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Ozet

Amag: Renal agenezi ile seyreden miillerian anomalisi olan iki
vakanin klinik prezentasyonu, tetkikleri ve tedavisi sunul-
mus, literatiir 1918inda olgular gdzden gegirilmistir.

Olgu Sunumu: Tek tarafli servikal agenezisi ile seyreden uterus
didelfis ve tek tarafli imperfore vagen ile seyreden uterus
didelfisi olan iki olgu sunuldu. Her iki olguda anomalinin
oldugu tarafta renal agenezi mevcuttu ve operasyon esnasin-
da pelviste yaygin yiizeyel endometriotik odaklara rastlanil-
di. Vakalarin tedavisinde semptomlar1 ortadan kaldiracak ve
reprodiiktif yetenegi koruyacak konservatif operasyon baga-
ril1 bir sekilde yapildi.

Sonuc¢: Miillerian anomalili vakalarda reprodiiktif potansiyeli
koruyucu konservatif tedaviler ilk planda degerlendirilmeli-
dir. Kiz ¢ocuklarda unilateral renal agenezi varliginda
genital anomali, genital anomali varliginda da unilateral
renal agenezi ve birlikte vezikoureteral reflii agisindan de-
gerlendirilmesi gereklidir.

Anahtar Kelimeler: Miillerian anomali, uterus didelfis,
Obstruktif vaginal septum, Servikal agenezi,
Renal agenezi
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Summary

Background: Two cases of obstructive miillerian anomaly with
ipsilateral renal agenesis is described.

Cases: Two cases with uterus didelphis, unilateral cervical agen-
esis and uterus didelphis, unilateral imperforated vagina
cases with ipsilateral renal agenesis are described. Pelvic
endometriosis was observed in both of the patients. We per-
formed conservative surgery which allows complete relief
of symptoms and preserving reproductive capacity.

Conclusion: Reconstructive surgery for patients with miillerian
duct anomalies will restorate normal menstruation and pre-
serve reproductive potential. The need for careful investiga-
tion of patients with genital malformations to include com-
plete urologic studies, vice versa is stressed.

Key Words: Miillerian anomalies, Uuterus didelphys,
Obstructive vaginal septum, Cervical agenesis,
Renal agenesis
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Miillerian sistemin konjenital anomalileri oldukga sik
goriilen bir sorundur. Miillerian kanaln flizyonunda bir
defekt prevelansinin %0.1 olduguna inamlmaktadir fakat
postnatal incelemeler, bu prevelansin %2-3’lere kadar ¢ikti-
g gostermektedir (1,2). Uretkenlik cagindaki kadinlardaki
prevelanst 1:200 ile 1:600 kadin olarak bildirilmistir (1).
Miillerian kanal anomalilerine siklikla iiriner sistem anoma-
lileri de eslik eder. Miillarian anomalisi olan olgularda
%29.8 oraninda renal agenezi saptandif bildirilmistir (3).

Yazimizda, nadir goriilen miillerian anomalilerden,
adodlesan doneminde tan1 koydugumuz ve basarili bir sekil-
de koreksiyonunu yaptigimiz bir tarafta servikal agenezisi
olan uterus didelfis olgusu ile unilateral imperfore vagen
ile birlikte seyreden uterus didelfis olgularin1 sunduk.
Unilateral renal agenezi olan kizlarda, pelvik semptomlarin
varliginda genital sistem incelemelerinin ayrintili yapilmasi
gerektigini vurguladik.
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Olgu I: 16 yasinda, virgo, nulligravid hasta karin
agris1 yakinmasiyla basvurdu. Ik adetini 14 yasinda
gormiistii. Yapilan ultrasonografik tetkikinde uterusun
inferior kesminde sol lateral yerlesimli, serviks
lokalizasyonunda 60x60 mm boyutlarinda hipoekoik
kitlesel lezyon tespit edildi. Sol bdobrek izlenemedi.
Yapilan MRI tetkikinde uterin ve vaginal duplikasyon, sol
atrofik vaginada sivi kolleksiyonu ve sol renal agenezi
tespit edildi. Sol bobrek ve vaskiiler yapilar izlenmedi.

Pediatrik Nefroloji Bilim Dali tarafindan izleme
alinan hastada voiding sistoiireterografi (VSUG)’de sagda
1. dereceden reflii saptandi. Dimerkaptosiiksinik asit
(DMSA)’da sag bobrekte yer yer skar alanlar1 mevcut idi.
24 saatlik toplanan idrarinda nonnefrotik diizeyde
proteiniiri saptanan olguda proteiniirinin nedeninin; rezerv
bobrekte nefron basina diigen renal is ylikiiniin artmasinin
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dogal sonucu olarak gelisen glomeriiler hiperfiltrasyon ve
hemodinamik yiiklenme nedeniyle gelisen glomeriiler
hasarlanma oldugu diisiiniildi. DMSA’da belirlenen skar
alanlari, hastada mevcut olan vezikoiireteral reflii
nedeniyle tekrarlayan akut piyelonefrit ataklarmin sekeli
olarak degerlendirildi. Bu skar alanlarindan, endikasyonu
olmadig i¢in biopsi Ornegi alinmadi. Preoperatif donemde
yas ve boya uyan kan basinci degeri 90 persantilin iizerinde
seyreden hastaya hem antihipertansif hem de renoprotektif
etkisinden faydalanmak amaciyla ACE-inhibitorlerinden
kaptopril tedavisi yani siwra sagda 1. dereceden
vezikotlireteral reflii bulunmasi nedeniyle iiriner infeksiyon
riski artmig olan hastaya trimetoprim-sulfometoksazol ile
supresyon baglandi. Hasta Pediatrik Nefroloji Bilim Dali
tarafindan aylik kontrollerinde, rutin idrar incelemesi ve
idrar kiiltiiri alinarak takip edildi.

Hasta operasyona alindi. Yapilan laparaskopide uterus
didelphis, normal tubalar ve overler tespit edildi. Batinda
pelviste peritoneal yiizeylerde yaygin yilizeyel endometri-
otik odaklar izlendi. Yapisiklik yoktu. Hymenektomi
yapildiktan sonraki gdzlemde tek serviks izlendi. izlenen
serviksten verilen metilen mavisi sag tubadan gecti, soldan
gecis izlenmedi. Vaginal inspeksiyonda sistosel izlenimi
veren kitlenin tusede fluktuasyon verdigi tespit edildi. 16 G
igne ile aspirasyonda materyal gelmedi. Bunun iizerine
kesede kii¢lik bir pencere agildi ve keseden bol miktarda
¢ok vizkoz eski kanamalara ait igerigin geldigi gozlendi.
Pencere genisletilerek ikinci portio vaginalis tespit edildi.
Bu serviksten verilen metilen mavisi ile sol tubadan gecis
izlendi. Kapali olan vagenin iist iigte ikisini kapsayan
longitudinal vaginal septum rezeke edildi.Vagen mukozasi
onarild1 (Sekil 1).

Kaptopril tedavisi ardindan kan basinc1 degerleri 90
persantilin altindaki normal diizeylere gerileyen ve
proteiniirisi kaybolan hasta halen Pediatrik Nefroloji Bilim
Dali tarafindan diizenli olarak fizik inceleme, kan basinci
Olglimii, idrar kiltlirli, rutin idrar incelemesi, bdbrek
fonksiyon testleri takibi ile iiriner sistem enfeksiyonu,
hipertansiyon ve bobrek yetmezligi gelisme riski agisindan
izlenmektedir. Kaptopril ve trimetoprim- siilfometoksazol
tedavisine halen devam eden hastanin bir yillik izleminde
kan basinci degerleri 90 persantilin altindaki normal
diizeylerde seyretti ve iiriner sistem enfeksiyonu gec¢irmedi.

Olgu II: 13 yasinda, virgo, nulligravid hasta ilk
adetini 12 yasinda gérmiis. Son adet kanamasi ile beraber
karin orta hattinda giddetli agris1 olmasi nedeniyle
basvurdu. Yapilan USG’de sag iliak fossada bilobule
goriiniimde kalin duvarli yiiksek yogunluklu sivi igeren
kistik kitle saptandi. Sag bobrek izlenmedi. Sol bobrek
kompansatuar hipertrofi gostermekteydi. Cekilen IVP den
elde edilen bulgular USG bulgular ile uyumluydu. VSUG
ile vezikoiireteral reflii olmadi1 gosterilene kadar iiriner
sistem infeksiyonuna yoOnelik olarak trimetoprim-
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Sekil 1. Uterus Didelfis ve trasvers vaginal septum. Solda renal
agenezi (Vaka I).

VAKA |

sulfometoksazol ile supresyon baslandi. VSUG’ de reflii
saptanmayan hastanin alinan idrar kiiltiiriinde {ireme
olmadi. Postoperatif izleminde diizenli olarak kontrole
gelmeyen hastanin 6 ay sonraki ilk kez Pediatrik Nefroloji
Poliklinigine basvurusunda kan basinci degeri, rutin idrar
incelemesi normaldi ve alman idrar kiiltiiriinde iireme
olmad. ilk VSUG’ de reflii saptanmayan, idrar kiiltiiriinde
ireme hi¢ olmayan hastaya yeni bir VSUG yapilmasi
endikasyonu yoktu. Bu nedenle postoperatif dénemde
hastayla ilk karsilasmamizda trimetoprim-sulfometoksazol
ile Uiriner infeksiyona yonelik siipresyon tedavisi kesildi.

Olguya laparatomi uygulandi. Batin gdzleminde
bikornuate uterus ve normal iki over izlendi.Ancak sag
kornu ve corpus belirgin olarak biiyiik ve hipertrofik iken
sol kornunun ileri derecede atrofik oldugu gozlendi.
Corpus kavitesine girildiginde eski kan ile dolu oldugu
(hematometra) izlendi. Kavite bosaltildiktan sonra
abdominal yoldan foley sonda ile kaviteye opakt madde
verilerek intraoperatif grafilerde tubal pasaj ve kornularin
komminikan olup olmadig1 anlasilmaya ¢alisildi. Ancak bu
islemden sonu¢ almamadi. (her iki tubaya ve vaginaya
gecis olmadi). Ardindan metilen mavisi verilerek gegis
arandi. Sag tubanin kaviteye baglantili oldugu saptandi.
Vagene metilen mavisi gecisi olmadi. Hastanin
menstruasyon hikayesi oldugu igin ileri derecede
hipoplazik sol kornu ile kavitesinin vagen ile baglantili
oldugunu disiindiik. Ancak intraoperatif olarak metilen
mavisi ile girisimimizde bunu dogrulayamadik. Sol
hipolastik uterin kornu eksize edilip primer onarildi.
Vaginadan ilerletilen parmak rehberliginde uterin kaviteyle
vagina arasmi kapatan kalin (yaklasik 2 cm) membrandz
yaptya 2 cm’lik pencere acildi, komminikan hale getirildi.
Vaginal yoldan kaviteye foley sonda koyularak balonu
sisirildi ve kavite kapatildi (Sekil 2).
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Postoperatif donemdeki ii¢ yillik takibinde diizenli
menstruasyonlart oldu ve kasik agrisi olmadi. Kan
basinclari normotansif seyreden hasta iiriner sistem
infeksiyonu gegirmedi.

Tartisma

Disi reprodiiktif sistemi bir ¢ift miillerian kanaldan
geligir. Siire¢ icinde birlesen bu kanallar fallop tiiplerini,
uterusu ve vaginanin iist beste dortlilk kismini olustururlar.
Bu olay gebeligin 10-17. haftalarinda baslar ve hemen
termden Once sonlanir (4). Bu siirecte tam ve normal bir
reprodiiktif sistem olusturmak i¢in kanallarin dogru
lokalizasyona migrasyonunda ve final flizyonunda bir
bozukluk olasiligit vardir. Bu hem anatomik hem
fonksiyonel bir sorun yaratabilir.

Adeldsan donemindeki alt abdominal veya pelvik,
akut ya da kronik agrilarda obstruktif miillerian anomaliler
mutlaka gbéz Oniinde bulundurulmalidir. Vakalarda rektal
muayene ve ultrasonografik inceleme ile obstriiksiyonun
proksimalindaki kan retansiyonu nedeniyle olusan kistik
kitle saptanacaktir. Ug boyutlu ultrason ve magnetic
resonance imaging (MRI) son yillarda uterovaginal
malformasyonlarin tanisinda basari ile kullanilan yontem-
lerdir (5,6). Bizim ilk vakamizda MRI, sorunun saptanma-
sinda ¢ok yararli olmustur.

Uterus didelfis ve unilateral imperfore vagina
kombinasyonu nadir goriilen bir miillerian anomali tipidir.
Vakalar, ipsilateral hematometra, hematokolpos ve
hematosalpinksle seyreder. Labia minoradaki asimetrinin
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Sekil 2. Sagda servikal atrezi ve hematokolpos. Sagda renal agenezi
(Vaka 2).
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dikkati cektigi vakalar bildirilmistir (7). Ilk vakamizda
hymenetomi yapildiktan sonra gézlenen mesane duvarinda,
On-orta hatta iiretrosel-sistosele benzer goriiniim mevcuttu.

Uterin duplikasyon ile birlikte uterin serviks atrezisi
nadir goriilen bir bagka miillerian anomalidir. Vaginal
aplazi ile birlikte bulunabilir. Baz1 otorler kanalizasyon
prosediirlerinin  bagarisiz  oldugu durumlarda total
histerektomi Onermektedirler (8). Bu son tedavi Onerisi
hastanin servikal atreziye bagli semptomlarini iyilestirme-
de basarili olacaktir ancak hastanin reprodiiktif performan-
sin1 kalic1 olarak ortadan kaldiracaktir.

Deffarge ve ark. servikal atrezide uterovaginal
anastomoz uygulanan 18 vakayi bildirmislerdir (9). Bildiri-
len vakalarin yedisi yiiksek vaginal aplazi vakasiydi. Bizim
vakamizda servikal agenezi mevcuttu. Yazarlar 12 vakala-
rinda pelvik endometriosis ve adezyonlara rastladiklarini
bildirmislerdir. Sundugumuz iki vakamizda da retrograt
menstruasyona bagli yaygin endometriosise rastlanmig
olmasina karsin erken girisimde bulunulmus olmalari ne-
deni ile yapisiklikla kargilagilmadi. Vakalarimizi ileriki
yaslarinda reprodiiktif performanslar1 acisindan takibe
aldik.

Miillerian anomalili vakalarda teratojenik etkinin
zamanina bagl olarak bobrekler olmayabilir, kaynasabilir
veya pelviste alisilmadik lokalizasyon gosterebilirler.
Ureterler duplike olabilirler veya vagina, uterus gibi olagan
olmayan yerlere agilabilirler. Jones ve Rock unilateral
obstrilksiiyon ile miiller kanallarinin lateral fiizyon
defektinin oldugu durumlarda daima obstriiksiyonun
oldugu taraftaki bobregin yoklugu ile seyrettigini
bildirmistir (10). Bu tiir vakalarda klinik olarak bilateral
obstriiksiyon goériilmemektedir. Bu, muhtemelen bilateral
renal agenezi ile seyreden bir durumda embriyonun
gelisiminin miimkiin olamamasina baghdir (9). Thompson
ve Lynn’e gore konjenital bobrek yoklugu olan kadin
hastalarin %40’1inda genital anomaliler gériilmektedir (11).
Fore ve ark. iiriner traktuslarini inceledikleri miillerien
anomalisi olan vakalarin %47’sinde iirolojik anomalilere
rastlamiglardir (12). Stassart ve ark. uterus didelfis,
obstrukte hemivagina, ve ipsilateral renal agenezin spesifik
olarak birlikte goriilmesini, wolfian kanallardan birisinin
kaudal boliimiindeki anormal bir gelismenin aym taraftaki
miillerien kanal gelisimini ikincil olarak etkilemesi sonucu
olabilecegini ileri siirmiiglerdir (13).

Bizim her iki hastamizda da obstruktif miillerian
anomalinin goriildiigli tarafta olmak {izere renal agenezi
izlenmistir.Renal agenezili hastalarda kontrlateral bobrekte
vezikolireteral refli en sik rastlanan anomalidir ve
genellikle yiiksek dereceli reflii goriiliir. Bu nedenle
hidronefroz veya idrar yolu infeksiyonu olmayan vakalarda
da voiding sistoiireterografi yapilmasi 6nerilmektedir (14).
Vezikotireteral refliide baska daha nadir olmakla birlikte
iireteropelvik ve iireterovezikal bileske obstriiksiyonlarina
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da rastlanir (15). Olgulardan birinde vezikoureteral reflii
saptanirken digerinde ayirt edilmemistir. Bu olgunun renal
sintigrafi bulgulari, proteiniiri ve hipertansiyon hastaya
ACE inhibitorii endikasyonuna neden olmustur.

Sonu¢ olarak miillerian anomalili  vakalarda
reprodiiktif potansiyeli koruyucu konservatif tedavilerin
mutlaka ilk planda degerlendirilmesi gerektigine, ayrica,
kiz ¢ocuklarda unilateral renal agenezi varliginda genital
anomali, genital anomali varliginda da unilateral renal
agenezi ve birlikte vezikoureteral refli acisindan
degerlendirilmesi gerektigine dikkati cekmek amaglanmis
olup, literatiir 15131nda olgular tekrar gézden gegirilmistir.
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