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Nadir Bir Olgu: Herlyn-Werner Wunderlich Sendromu

A Rare Case: Herlyn-Werner-Wunderlich Syndrome
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OzZET

Herlyn-Werner Wunderlich (HWW) sendromu midillerian kanal ve Wolff yapilarini
iceren nadir bir konjenital Urogenital anomalidir. Didelfis uterus, obstriikte
hemivajen ve ipsilateral renal agenezi ile karakterizedir. Bu antite ayni zamanda
obstriikte hemivagina ve ipsilateral renal anomali (OHVIRA) olarak da adlandirilir.
Klinik prezentasyon genellikle obstrukte hemivajene sekonder hidrometrokolposun
yol actigl kitle etkisi ve pelvik agndir. inkomplet vajinal septumlu olgularda
menstruasyonun gergeklesmesi taniyi geciktirmektedir. Endometriyozis ve pelvik
adezyonlar ise ilerleyen dénemde goriilebilecek komplikasyonlardir. Ultrasonografi
(USG) ve Manyetik Rezonans goérintileme (MRG) taniya gitmede son derece
faydalidir.

Anahtar Kelimeler: Herlyn-Werner-Wunderlich, Renal agenezi, Manyetik
Rezonans Goriintiileme, Pelvik agri.

ABSTRACT

Herlyn-Werner Wunderlich syndrome is a rare congenital urogenital anomaly
involving mullerian duct and wolfian structures. It is characterized by didelphys
uterus, obstructed hemivagina and ipsilateral renal agenesis. This entity is also
known as obstructed hemivagina and ipsilateral renal anomaly (OHVIRA). The
clinical presentation is the mass effect and pelvic pain caused by hydrometrocolpos
secondary to obstructed hemivagina. Menstruation delays the diagnosis in cases
with incomplete vaginal septal. Endometriosis and pelvic adhesions are
complications that can be seen in the future. Ultrasonography (USG) and Magnetik
resonans imaging (MRI) are extremely useful for diagnosis.

Keywords: Herlyn-Werner-Wunderlich, Renal agenesis, Magnetic Resonance
Imaging, Pelvic pain.
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GIRiS

Urogenital organlarin gelisimi intrauterin 6. haftada
baslar. Bu donemde olusabilecek bir duraksama
millerian kanal anomalilerine neden olabilmektedir.
Herlyn-Werner Wunderlich sendromu diger adi ile
obstrukte hemivajina ve ipsilateral renal anomali
(OHVIRA) sikca atlanan bir tamudir. Genellikle
puberte c¢aginda pelvik agri ile prezente olur, nadiren
neonatal veya prenatal donemde tani alabilir ve
eriskinde dénemde de piyometra, Giriner obstriiksiyon,
primer infertilite ile prezente olabilir [1,2]. Tani ve
tedavide gecikme olmast endometriyozis gelismesi
nedeniyle prognozu kotilestirir  [3]. Tamda ilk
basvurulacak yontem USG’dir. Ultrasonografi 6zellikle
yenidogan ve intrauterin dénemde tanida Ustunlik
gostermektedir. Manyetik  rezonans  goriintiileme
pelvik anatomiyi ¢ok iyi bir sekilde ortaya koymast ve
kan drlnlerini  gbstermede  yitksek  sensitivitesi
nedeniyle bu hastalarda mutlaka yapilmaldir.

OLGU

16 yasinda kiz hasta her adet déneminde olan siddetli
karin agrist ve son glnlerde agristnin  siddetinin
artmast sikayeti ile bagvurdu. Anamnezde menstriiel
sikluslarin  diizenli oldugu &grenildi. Klinigimizde
vapilan Pelvik MRG’de uterus didelfis, her iki uterin
kavitede ve vajende sivi degerleri izlendi (Sekil 1).
Vajen sol vyarimi duzeyinde septum lehine
degerlendirilen gérinim mevcuttu ve stvinin sagda
daha fazla oldugu izlendi (Sekil 2). Sol overde 5 cm
caplt endometrioma ile uyumlu gérinim izlendi (Sekil
3). Ayrica pelvik bélgede hemorajik vasifta serbest sivi
degerleri izlendi. Mevcut bulgularla endometriyotik
kist riptirt distntldi. Ayrica klinigimizde yapilan
USG’de didelfis uterus ve hemato-hidrokolposa ek
olarak sag renal agenezi oldugu tespit edildi. Sag renal
agenezi, uterus didelfis, vajinal septum bulgulart bir
arada  distnildiginde hastaya Herlyn-Werner-
Wunderlich sendromu tanist konuldu.

TARTISMA

Internal genital organlar ve ist triner trakt her iki
cinste de Wolff (mezonefrik) kanali ve Millerian
(paramezonefrik) kanaldan kéken alir. Fetal dénemde
kadmnlarda millerian kanal Wolff kanalina yakin
lokalizasyonda  olup; Wolff kanallart  miillerian
kanallarin ~ flzyonunu indiklemektedir. Miillerian
kanallar fizyone olduktan sonra fallopian tiipler,
uterus ve vajinanin 2/3 ust kismi olugsmaktadir [4].

Millerian  kanallarin  fuzyon asamasmnda olusan
duraksamada bikornuat uterus veya uterus didelfis
anomalileri gelisir. Wolff kanal gelisiminde bir kusur
mevcut ise o tarafin bobrek ve toplayict sistemi
gelismeyece§i gibi uterusta da flizyon anomalileri

meydana gelir. Yukarida da belirtildigi gibi Wolff
kanallari, miller kanallarinin fizyonunu
indiklemektedir. Bu teori miillerian anomalilere iiriner
sistem anomalilerinin eslik etme mekanizmasint da
actklamaktadir [5,6]. Millerian kanal anomalilerine
eslik eden en sik Griner anomali renal agenezidir ve sag
bébrekte sola gbre daha siktir [7]. Bizim olgumuzda da
renal agenezi sagda idi. Uterus didelfis anomalisi olan
kadinlarin ¢ogunda (%75) longitudinal vaginal septum
eslik etmektedir [8]. Overlerin gelisimi mullerian kanal
ile iliskisiz olmasi nedeniyle bu tip hastalarda over
fonksiyonlari ve anatomik yerlesimi normaldir.

Obstrikkte hemivajen, uterus didelfis ve ipsilateral
renal agenezi birlikteligi nadir olup HWW sendromu
olarak adlandirilir. Tk kez 1922 yilinda tanimlanmistir
[9]. Millerian kanal anomalilerinin goriilme sikligt %
0.1-3.8 olup; miillerian kanal anomalileri icinde HWW
gorulme orant yaklastk 1/2000-1/28000 arasindadir
[10]. HWW sendromu genellikle prepubertal dénemde
menarst takiben hematokolposa sekonder gelisen
siddetli pelvik agrt ve pelvik kitle ile prezente
olmaktadir [11]. Menstruasyona ragmen hematokolpos
olmasi yanilgtya ve tamida gecikmeye neden

olmaktadir.

Resim 1. T2 adirlikh aksiyel kesit yag baskili MRG'de didelfis
uterus ile uyumlu, servikse kadar (ok basi) iki ayri uterin yapi
izlenmektedir.

Resim 2.T2 adirlikh aksiyel kesit yag baskil MRG'de vajinal
septum ile uyumlu vertikal yumusak doku goriinimii (ok basi),
dilate ve sivi ile dolu sag hemivajen (kisa ok), sol hemivajen
(uzun ok).
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Resim 3.Sol overde endometriyoma lehine degerlendirilen, a) aksiyel kesit yag baskill T2 adirlikli MRG ve b) aksiyel kesit yag baskili T1
agirlikli MRG'de igerisinde seviyelenme ve kan elemanlari ile uyumlu sinyal degisikleri bulunan, kontrastlanmayan kistik lezyon.

Bizim olgumuzda ise hematokolpos 6n planda degildi,
yaygin pelvik agr1 ve endometriotik kist ile prezente
oldu. Prepubertal dénemde saptanan olgular da
bildirilmigtir [12]. Piyohematokolpos, piyosalpinks,
piyoperitonit  gibi  enfektif siirecler, retrograd
menstruasyona sekonder endometriyozis ve pelvik
adezyonlar karsilasilabilecek durumlar arasindadir
[11,13,14]. HWW sendromu tamamen semptomsuz da
seyredebilmektedir. Karaca ve ark. term gebelige
ulasan ve bu déneme kadar semptomsuz seyreden bir
olgu bildirmislerdir [15].

Hastalik  tanisinda  radyolog,  jinekolog  ve
pediatristlerin  iletisim icinde olmast gerekir, aksi
durumda tanida gecikme olur. Bununla beraber vajinal
obstriiksiyon inkomplet ise hematokolpos yavas gelisir
ve tamuda gecikmede asil suglanan budur [16]. Bizim
olgumuzda da hematokolposun 6n planda olmamast
inkomplet bir obstriiksiyonu  diisiindiirmektedir.
Ayrica HWW sendromunda her iki vajen arasinda
agagl istmik, serviks yada vaginal diizeyde konjenital
yada kazanidmis kiiclik baglantilar bulunabilir [17].
Tanida gecikme kronik kriptomenore ve retrograd
menstruasyona baglt endometriyozis, adezyonlar,
infeksiyonlar ve infertiliteye neden olur. Bu nedenle
adolesan kiz c¢ocuklarinda pelvik endometriyozis

saptanmigsa  genital anomalinin eslik  edebilmesi
olabilecegi acisindan yitksek stiphe uyandirmalidir.
Tong ve arkadaglarinin HWW sendromu ve

endometriyozis iliskisi acgisindan yaptigt calismada
HWW sendromu olup endometriyozis saptanan
hastalarda ovarian endometriyotik kistin  vajinal
septum ile ipsilateral oldugu belirtilmistir [14]. Bizim
olgumuzda da endometriyotik kist ve vajinal septum
ipsilateraldi.

Ultrasonografi ve MRG tan1 ve cerrahi planin planin
vapilmasinda  secilmesi  gereken  gbrintlileme
yontemleridir. Manyetik rezonans goriintileme pelvik
anatomiyi ¢ok iyi bir sekilde ortaya koymasi, kan
triinlerini géstermede ytliksek sensitivitesi, multiplanar

gorintileme imkant sunmast nedeniyle cerrahi
planlamada ¢ok o6nemli bir yere sahiptir. Tant
konduktan  sonra, endometriyozis ve  diger

komplikasyonlarin gelismemesi i¢in, bir an Once
cerrahi tedavi planlanmalidir. Ayrica hastanin kronik
agr1 sikayetlerinin giderilmesi acisindan da tedavi
onemlidir.

SONUC

Uriner ve genital sistemin koken aldigt
yapilarin  embriyolojik  dénemde  yakin  iligkisi
nedeniyle, iki sistemden birinde saptanan konjenital
anomalilerde, diger sistem anomalisinin de eslik
edebilecegi akilda tutulup buna yonelik taramalar
yapimalhdir.  Adolesan c¢agda kiz  ¢ocuklarinda
endometriyotik  kist saptanmast  halinde HWW
sendromu da akilda tutulmalidir. Erken tant ve tedavi
endomeriozis ve diger komplikasyonlart &nlemekte
olup fertilitenin korunmasini saglamaktadir. Pelvik
anatomik  yaptlarin  ve  komplikasyonlarin  iyi
degerlendirilebilmesi  icin  MRG  tercih  edilmesi
gereken goriintileme yontemidir.

KAYNAKLAR

1. Tuna, T., Estevio-Costa, J., Ramalho, C., &
Fragoso, A. C. (2019). Herlyn-Werner-Wunderlich
syndrome: report of a prenatally recognised case
and review of the literature. Urology, 125, 205-209.

Nishu, D. S., Uddin, M. M., Akter, K., Akter, S.,
Sarmin, M., & Begum, S. (2019). Herlyn-Werner-
Wunderlich syndrome presenting with
dysmenorrhea: a case report. Journal of medical
case reports, 13(1), 1-6.

. Miyazaki, Y., Orisaka, M., Nishino, C., Onuma, T.,
Kurokawa, T., & Yoshida, Y. (2020).

Herlyn- Werner- Wunderlich ~ syndrome  with
cervical  atresia  complicated by  ovatrian

Journal of Medicine and Applied Sciences

23

www.medappsci.com



Ozgodkee ve ark. I Med App Sci, 2021; 1(1): 21-24

endometrioma: A case report. Journal of findings, radiological guide (two cases and
Obstetrics and Gynaecology Research, 46(2), 347- literature review), and differential diagnosis. BMC
351. Med Imaging 2012;12:1-10.

. Sadler TW, Langman ] (eds) (2000) Langman’s 11. Tong J, Zhu L, Lang J.Clinical characteristics of 70
medical embryology,8th edn. Lippincott Williams patients with Hetlyn-Werner-Wundetlich
& Wilkins, Philadelphia. syndrome. Int ] Gynaecol Obstet 2013;121:173-5.

. llyas, M., Khan, I, & Saldanha, C. L. (2018).  12.Sanghvi Y, Shastri P, Mane SB, Dhende NP.
Herlyn-Werner-Wunderlich ~ syndrome—a  rare Prepubertal presentation of Herlyn-Werner-
genitourinary anomaly in females: a series of four Wunderlich syndrome: a case report. | Pediatr Surg
cases. Polish journal of radiology, 83, e306. 2011;46:1277-80.

. Sanchez-Ferrer ML, Acién MI, Sanchez del Campo 13. Guduct N, Goneng G, Isci H, Yigiter AB, Dinder
F, Mayol-Belda M]J, Acién P. Experimental 1. Herlyn-Werner-Wundetlich Syndrome—Timely
contributions to the study of the embryology of Diagnosis is Important to Preserve Fertility. |
the vagina. Hum Reprod 2006;21:1623-8 Pediatr Adolesc Gynecol 2012;25:111-12.

. Gholoum §, Puligandla PS, Hui T, Su W, Quiros  14.Tong j, Zhu L, Na Chen, Lang ]J. Endometriosis
E, Laberge JM: Management and outcome of in association with Herlyn-Werner-Wunderlich
patients with combined vaginal septum, bifid syndrome.] fertility and sterility 2014;102-3

uterus and ipsilateral renal agenesis (Herlin-
Werner-Wundetlich syndrome. | Pediatr Surg.
2006, 41 5): 987-92.
10.1016/j.jpedsurg.2006.01.021.

. Junqueira BL, Allen LM, Spitzer RF, Lucco KL,
Babyn PS, Doria AS. Mullerian duct anomalies and
mimics in children and adolescents: correlative

intraoperative assessment with clinical imaging.
Radiographics 2009;29:1085-103.

. Aveiro, A. C., Miranda, V., Cabral, A. J., Nunes, S.,
Paulo, F., & Freitas, C. (2011). Herlyn—Werner—
Wunderlich syndrome: a rare cause of pelvic pain
in adolescent girls. Case Reports, 2011,
bcr0420114147.

15.Karaca I, Talar S, Atakan R, Yapga OE. Term
Gebelige  Ulasan  Herlyn-Werner-Wunderlich
Sendromu: Nadir Bir Olgu Sunumu. Erciyes Med ]
2013;35:90-2.

16.Boram H, Herndon C, Rosen M, et al. Uterine
didelphys associated with obstructed hemivagina
and  ipsilateral renal anomaly (OHVIRA)
syndrome: Radiology Case Reports. 2010. Issue 1.

17.Hinckley MD, Milki AA (2003) Management of
uterus  didelphys,obstructed  hemivagina  and
ipsilateral renal agenesis. A case report. ] Reprod
Med 48:649-651

10.Del Vescovo R, Battisti S, Di Paola V et al.

Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome: MRI

Journal of Medicine and Applied Sciences 24 www.medappsci.com



