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OZET

Uterusun gelisimsel bozukluklar sik goriilen anomalilerdir. Unilateral
imperfore vagina ile birlikte komplet miillerian duplikasyon nadirdir.
Unilateral renal agenezi uterusun gelisimsel bozukluklarina sikitkla
eslik eder. Bu anomali, muhtemelen Wolf kanali bozukluklarina sekon-
derdir.

14 yasin bayan hasta, vulvar édem, eritem ve diziiri sikayetiyle acil
servise bagvurdu. Uc giin dnce vulvada kitle nedeniyle izel bir hasta-
nede ameliyat olmustu. Himenin hemen sagindaki insizyonel aciklik-
tan, introitus vagina igerisine dogru yerlegtirilmis, bir foley sonda gé-
riilmekteydi. Pelvik muayene, ultrasonografi ve magnetik rezonans gé-
riintiileme (MRI) yapilarak, ipsilateral renal agenezi ve unilateral im-
perfore vagina ile birlikte olan uterus didelfis oldugu saptandi. Vulvar
ve iiriner infeksiyonun tedavisi yapildiktan sonra, vaginal septuma
boylu boyunca insizyon yapilarak tek bir vagina olusturuldu.

Bu anomali hakkinda gerekli bilgiye sahip olundugunda erken tam ve
dogru cerrahi tedavinin yapilmast miimkiin olacakur.

Anahtar Kelimeler: Uterus didelfis, vaginal obstriiksiyon, renal age-
nezi.

SUMMARY

Uterus didelphys and vaginal duplication with unilateral obstruction
and ipsilateral renal agenesis

Developmental abnormalities of the uterus are common anomalies.
Complete miillerian duplication with unilateral imperforate vagina is
rare. Unilateral renal agenesis is a common association. This anomaly
is probably secondary to a wolffian duct anomaly.

A 14year-old girl presented to the emergency unite complaining vulvar
odem, erratum, and dysurie. Three days ago, she had an operation be-
cause of vulvar mass in a private hospital. There was a Foley sound
trough the incisional opening on the right next to the hymen and intro-
ituse vagina. Pelvic examination, ultrasonography and magnetic reso-
nance imaging (MRI) established a diagnosis of uterus didelphys with
unilateral imperforate vagina and ipsilateral renal agenesis. After me-
dical treatment of vulvar and urinary infection, an incision was perfor-
med throughout vaginal septum, which showed single vagina.

A greater awareness and prompt diagnosis of this anomaly can allow
for early and appropriate surgical intervention.

Key word: Uterus didelphys, obstructed vagina, renal agenesis.

GiRiS

Ipsilateral renal agenezi ve kapali hemivagina ile bir-
likte olan uterus didelfis, genellikle menarstan sonra olu-
san hematokolposun yarattif1 giderek artan karin agris
sikayetiyle bagvururlar. En sik kargilagilan klinik tablo,
vaginal/pelvik kitlenin eslik ettigi, menarstan hemen
sonra ortaya ¢gikan pelvik agn ve/veya dismenoredir (1,
2). Literatiir arastinldiginda, yenidogan kiz bebeklerde
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hidrokolposun neden oldugu pelvik kitle, akut batin,
konstipasyon ve rektal agn gibi klinik tablolarla da kar-
stmiza ¢ikabilir (3,4). Her iki vagina arasinda baglanti
varsa, vaginal kanama ve akint1 semptomlar1 da ortaya
¢ikabilir.

Bu anomali hakkindaki bilgilerimiz ne kadar artarsa,
teshis o kadar kolaylasacak ve ¢cok daha uygun tedavi ya-
pilacakdtir.

OLGU SUNUMU

14 yaginda, virgo bayan hasta, vulvar 6dem ve kiza-
riklik nedeniyle acil servise bagvurdu. Muayene sirasin-
da; Sag labium minus iizerinde, himenin hemen kenarin-
da ve vagen girisinde ki insizyondan gecen bir foley son-
da goriildii. Kétii hijyen ve foley kateterden dolay: vulva-
da infeksiyon olusmustu. Kateterden piiriilan karekterde
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Resim 1: Ilk operasyondan énceki yapilan komputerize to-
mografisinde, vulvaya ve rektumun arkasma uzanan, mesane
ve uterusa baski yapan, kalin duvarh ve septali kistik kitle
(59.2x60,5) goriilmekteydi.

Resim 2: Pelvik MRI ile iki endometrial kavite goriiliiyor.

Resim 3: Abdominal ultrasonografide goriintii belirsiz.

akmnt1 gelmekteydi Detayl bir anemnez alindiginda; me-
nars 12 yasinda basladif1 ve menarstan sonra siklik tek-
rarlayan dismenoresi oldugu, 15 giin 6nce vulvavaginal
kitle ve agr1 nedeniyle 6zel bir hastaneye basvurdugu 6g-
renildi. Himenin sag tarafindan 1-2 cm’lik insizyon agil-
mug ve defibrine kan drene edilmis. Girigim 6ncesi yapi-
lan komputerize tomografisinde, vulvaya ve rektumun ar-
kasma uzanan, mesane ve uterusa bask: yapan, kalin du-
varh ve septali kistik kitle (59,2x60,5) (Resim 1) goriil-
mekteydi. Oral cefuroksim 750 mgt/giin ve ornidazol
1000 mgr/giin baslanmisti. Hastanin bir sonraki mens do-
neminde, bir Universite hastanesine gitmesi 6nerilmisti.

Rutin laboratuar testleri normal bulundu. Gentamisin
stilfat 240 mgt/giin IV ve Klindamisin fosfat 600 mgr IM
baglandi. Vulvaya %10’luk polividon —iot ve %5’lik
dekspantenol ile pansuman yapild.

Yaptigimiz abdominal ultrasonografide belirgin bir
bulgu yoktu (Resim 2). Abdominopelvik MRI’da sag ta-
rafta renal agenezi, uterus bikornis bicollis nedeniyle iki
endometrial kavite ve bilateral normal overler tesbit edil-
di (Resim 3, 4, 5). Fakat, iki vaginal kavite MRI’da tes-
bit edilemedi, sadece vagen icinde foley kateterin balonu
goriilliyordu.

Biz ipsilateral renal agenezi ve unilateral imperfore
himen ile birlikte olan uterus didelfis teshisi koyduk.
Operasyon strasinda; énceki insizyon uzatilarak vaginal
septun boydan boya kesilip, imperfore vageni tam acildi
ve iki serviksin agildif1 genis,tek bir vagina olusturuldu.

EMBRIYOLOJi

Disi genitoiiriner sistemin gelisimi dort evreye ayrilir.

Stage 1: Erken dénem (3-8 hafta). Pronefroz ilk ola-
rak ti¢iincii haftada ortaya ¢ikar ve dordiincii haftaya ka-
dar dejenere olur. Pronefrozlarin persistan vestijial yapi-
lart salgilayict mezonefrik tubiillerin farklitagmasim bas-
latir. Dérdiincli haftanin sonlarinda, {irogenital katlanti-
nin i¢ yiizeyinde ¢olemik epiteldeki kalinlasma gonadla-
1 olusturur. Besinci haftaya kadar mesonefrik kanal iiro-
genital siniise ulagir. Daha sonra liretral tomurcuk gelis-
meye baslar ve paramezonefrik ve metanezonefrik blas-
temin geligimini baglatir. Altinc1 haftada, paramesonef-
rik kanal, mesonefrik kanalin lateralinde ve ona paralel
olarak yer alir.

Stage 2: Ara donem (8-12 hafta). Paramezonefrik ka-
nal kaudal yonde mezonefrik kanalin proksimalinde ge-
lisimine devam eder. Bu kaudal yonde geligim sirasinda,
bu kanallar once ventral, sonra medial olarak geliserek
mesonefrik kanal ¢aprazlar ve yan yana orta hatta durur-
lar. Urogenital siniisteki bu fiizyon yeri Miiller tiiberkii-
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Resim 4: Abdominopelvik MRI'da sag tarafta renal agenezi
oldugu saptandi.

Resim 5: Uterus bikornis bikollis ve bilateral normal overler.

liidiir. Mezonefrik kanallar, paramezonefrik kanallar ile
benzer stromal 6zelliklere sahiptir. Boylece, mezonefrik
kanal sistemi metanefrik sistemi olusturarak, reprodiik-
tif sistemin bir parcasi olur. Mezonefrik kanaldan gelisen
metanefrik divertikiil, en sonunda iirogenital siniis icinde
ayn bir agiklik olusturur. Bu metanefrik ve mezonefrik
aciklik arasindaki iirogenital siniis duvari, bu kanallar-
dan gelisen dokular1 ve mesane trigonunu olugturur.

Stage 3: Fiizyon (12-16 hafta). Miiller tiiberkiiliinde
paramezonefrik kanallar yan yana uzamr ve medial du-
varlarindan birlesirler. Bu fiizyon, genellikle inguinal li-
gament seviyesine kadar sefalik yonde ilerler. Hemen ar-
kasindan, septum sefalik yonde kaybolmaya baglar ve
16. haftaya kadar tamamlanir.

Stage 4: Vagina gelisimi. Tam olarak vaginanin orji-
ni belli degildir. Vagina gelisiminin Miiller kanal ve
tirogenital siniisten oldufuna dair goriis birligi vardir.
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Miiller kanalindan vaginanin iist boliimii, iirogenital si-
niisten alt boliimii gelisir. Miiller tiiberkiiliiniin olugumu-
nu takiben, mezonefrik kanal, iirogenital siniis ve para-
mezonefrik kanalin prolifere olan epitelinden sinovagi-
nal bulbus olusur. Béylece muhtemelen vagina, bu ii¢
ayr1 kaynaktan olusur. Himenin sefalik yonde kanalizas-
yonu ile vaginal plate olusur. Bu siire¢ 20 veya 22. haf-
taya kadar tamamlanmaz.

Varsayilan bir teratojen, pronefrozun bir tarafta gelis-
memesine neden olur. Bu da paramezonefrik ve mezo-
nefrik kanalin bir tarafta inkomplet geligsmesi ile sonug-
lanir. Her zamanki gibi, paramezonefrik kanallar olugur
ve gb¢ ederek orta hatta iirogenital siniis ile karsilagir.
Urogenital siniiste mezonefrik kanallarm yoklugundan
dolay1, paramezonefrik sistemde fiizyon olugmaz ve so-
nug olarak uterus didelfis olusur. Sinovaginal bulbusun
olugumu sirasinda, mesonefrik etki yine bir taraf lizerin-
de olmadi@ i¢in, ¢ift vaginada inkomplet kanalizasyon
olusur ve boylece unilateral imperfore vagina meydana
gelir (1, 5, 7).

TARTISMA

Normal uterus ve vaginaya sahip bir imperfore himen
vakasi primer amenore ile bagvurur. Teshis basittir. Ciin-
kii imperfore himen agikca goriiliir ve biriken kan ve
debris nedeniyle olusan kitle kolayca tesbit edilebilir. Di-
ger taraftan, bu vaka gibi 6zel durumlarda , ¢ift uterus ve
tek taraftaki vaginal kanaldaki acikliktan dolay1 normal
menstruasyon goriiliir. Eisenberg (6), literatiirii taradi-
ginda; 31 hastada ¢ift genital kanal arasinda gosterilebi-
len bir baglantt olmadigini, 13 hastada ise belirgin bir
baglant1 oldugunu ortaya koymustur. Ilk grupta teshis
kondugu andaki hastalarin yas dagilimu 12-28 (ortalama
14) , ikinci grupta ise 13-38(ortalama 23) olarak bulmus-
tur. Semptomlarin baglangici, birinci grupta menargtan
hemen sonra ile 6 yil (ortalama 1yil) arasindadur. ikinci
grupta menarstan 1 -24 yil (ortalama 7 yil) sonradir. Go-
riildiigii gibi bu vakalarda tani1 ve tedavi daha gli¢ ve gec
olmaktadir. Candiani ‘nin (8) yaptig1 literatiir taramasin-
dan, bu hastalarin dogru cerrahi girisim yapiimadig: i¢in,
cok sayida cerrahi miidahaleye maruz kaldiklarini anli-
yOruz.

Ultrasonografi kitlenin seklini, biiyiikliigiinii, ve eko-
jenitesini degerlendirmeyi kesin bir sekilde saglar. Diger
uterin korn ve serviksin normal goriintii vermesinde do-
lay1, bu kitle bazen ayn bir kitle olarak degerlendirilir.
Bu tanida yaniltan ve hastalarin daha uygun olmayan
cerrahi miidahale gecirmesinin nedenidir (5, 9). MRI'min
Miillerian kanal anomalilerinde degerli oldugunu ileri
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stiriilmektedir (10, 11). Bizim hastamzda, ultrasonogra-
fi anomaliyi gostermede yetersiz kaldi (Resim 1). MRI
renal ageneziyi, uterus bikornis bikollisi, iki normal en-
dometrial kaviteyi ve bilateral normal overleri tesbit et-
memizi sagladi (Resim 2, 3, 4). Bu hastada fiziksel mu-
ayene ve MRI dogru teghis koymamizi saglamustir.

Menarstan itibaren giderek artan dismenoreden yaki-
nan bir hastada, iceriginde kan bulunan paravaginal kist
ile birlikte etkilenen tarafta bobregin bulunmamasi, bu
tiir anomali i¢in hemen hemen patognomoniktir.

Bu nadir konjenital anomalinin tedavisinde; biriken
kan: drene etmek i¢in vaginal septuma insizyon acilir ve
birka¢ ay sonra vaginal septum eksize edilir. Bu yolla
hastamin semptomlarindan kurtulmas: ve nispeten intakt
bir genital kanala sahip olmas: saglanr.
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