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OZET

Herlyn-Werner-Wunderlich (HWW) sendromu uterus didelfis, kor hemivajen ve ipsilateral renal agenezi ile seyreden, oldukca nadir goriilen
konjenital bir hastaliktir. Sigmoid volvulus ise genellikle yaslilarda sik goriilmektedir. Adolesanlarda ve geng yas popiilasyonda nadir gorii-
len bir hastaliktir. HWW sendromu ile sigmoid kolon volvulus arasinda iligki olduguna dair literatiirde bilgi yoktur. Konjenital anomolisi
olan geng hastada sigmoid kolon volvulusunun saptanmasi iki patoloji arasinda iligki olabilecegini akla getirmektedir. Calismamizda; karin
agris1, siskinlik, mide bulantisi, gaz ve gaita ¢ikaramama sikayetleri ile acil servise basvuran hastaya ayakta direk batin grafisi ile sigmoid
volvulus tanisi konuldugunu, acil sartlarda kolonoskopik dekompresyon yapildigini ve elektif olarak anterior rezeksiyon operasyonu uygu-
landigin1 bildiriyoruz.

Anahtar Kelimeler: Herlyn Werner Wunderlich. Sigmoid volvulus.
Relationship of Herlyn-Werner-Wunderlich Syndrome and Sigmoid Colon Volvulus: Report of a Rare Case

ABSTRACT

Herlyn-Werner-Wunderlich (HWW) syndrome is a very rare congenital anomaly of the urogenital tract involving Miillerian ducts and Wolft-
ian structures, and it is characterized by the triad of didelphys uterus, obstructed hemivagina and ipsilateral renal agenesis . Unlike HWW,
sigmoid colon volvulus is disease of old people. It is very rare at adolescent and young people. There is no information in the literature if
there is a relationship between the sigmoid colon volvulus and HWW. Establishing sigmoid colon volvulus diagnose in a young patient with
congenital anomaly suggests that there is a relationship between two pathology. In our work, we report a patient; admitted to the emergency
service with complaints of abdominal pain, distension, nausea and absence of defecation, got sigmoid volvulus diagnose with abdominal x-
ray, had colonoscopic decompression in emergency situation and performed an elective anterior resection operation.
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Herlyn-Werner-Wunderlich (HWW) sendromu uterus
didelfis, kor hemivajen ve ipsilateral renal agenezi ile
seyreden, oldukca nadir goriilen konjenital bir hasta-
liktir'*. HWW sendromunun embriogenez sirasinda
Miillerian kanallarinin ve Wolfian yapilarinin gelis-
mesinde defekt olmasi sonucu ortaya ¢iktig1 disiiniil-
mektedir'?. Hastalarin ¢ogunun ilk bagvuru sebebi
siddetli karin agrisidir. Hastalarda hematokolposa
sekonder pelvik agri, abse formasyonu ve ates yiiksek-
ligi goriilebilmektedir®. Tam veya kismi vajinal sep-
tasyon ile birlikte uterus didelfis kadinlarin %75’inde
mevcuttur’. Bagvuran hastalarin bir ¢ogunda normal
menstruasyonlarin olmasi tan1 koymay1 zorlastirir*®,

Genel populasyonda hastaligin insidansi
arasinda degismektedir’’. Herlyn-Werner-Wunderlich
sendromunda uterus didelfis insidans1 yaklasik 1/2000
ile 1/28000 arasinda degismektedir ve
rin %43’tinde ipsilateral renal agenezi de eslik etmek-
tedir’. Giiniimiizdeki tim bilgilere ragmen HWW
sendromun kesin nedeni, patogenezi ve embriyolojik
kokeni belirsiz ve tartismali bir konu olmaya devam
etmektedir. Sigmoid kolon volvulusu daha ¢ok yaslt
hastalarda goriilen bir hastaliktir. Bu yazida Herlyn-
Werner-Wunderlich Sendromu olan ve sigmoid volvu-
lus ile klinigimize yatirlilan 22 yasindaki hastamizi
sunmayi ve irdelemeyi amagladik.
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Olgu

22 yasinda bayan hasta acil sevise iki giindiir devam
eden karin agrisi, sigkinlik, mide bulantisi, gaz ve
gaita ¢cikaramama sikayetleri ile bagvurdu. Hastanin,
15 yasinda uterus didelfis sebebiyle operasyon dykiisii
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mevcutu. Fizik muayenesinde genel durumu iyi, bilin-
ci acik ve vital bulgular: stabil oldugu gézlendi. Karin
muayenesinde distansiyon mevcuttu. Oskiiltasyonda
metalik ses duyuldu, perkiisyon ve palpasyonda has-
sasiyet, rebound, defans bulunmamakta idi.

Laboratuvar bulgularina bakildiginda karaciger fonk-
siyon testleri, bobrek fonksiyon testleri olagandi. CRP
0.1 mg/dl,Lokosit saymmi: 5900/mm’, hemoglobin
10.7 g/dl, hematokrit %32.6, trombosit sayisi
279.000/mm’ olarak belirlendi. Hastaya radyolojik
tetkik olarak oncelikle ayakta direk batin grafisi ¢ekil-
di ve sigmoid kolon volvulusu ile uyumlu bulgular
saptand1 (Sekil 1). Hastaya bilgisayarli tomografi
uygulandi. Tan1 dogruland: ve ek patolojiler diglandi
(Sekil 2,3). Ayrica tomogrofide sol bobrek agenezisi
saptand1 (Sekil 3). Hastada volvulusa bagli iskemi ve
nekroz disiindiirecek bulgular olmadigindan acil ko-
lonoskopi ile sigmoid volvulus detorsiyonu uygulandi
ve akabinde genel cerrahi servisine yatirildi. Hastaya
ayni yatig sirasinda preoperatif hazirliklar1 tamamlan-
diktan sonra anterior rezeksiyon operasyonu uyguland

Sekil 1:
Ayakta direk karin grafisi

llodel:Discovery CT750 HD|

\ PatPos:FFS
Type:ORIGINAL/PRIMARY/LOCA

\ RefPhys:

Sekil 2:
Bilgisayarl tomografi
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Sekil 3:
Dilate kolon ve sol tarafta bébrek agenezisi.

=

27712720

Sekil 4:
Operasyon goriintiisii.

Tartisma

Volvulus herhangi i¢i bos organin kendi etrafinda
donmesi(biikiilmesi) olup, tiim gastrointestinal sistem
boyunca goriilebilir. Volvulus, kolonda obstruksiiyona
ve bazen de iskemi ve perforasyona neden olabilir.
Kolon volvulusunun en sik rastlanan anatomik bdlge-
leri kolonun fikse olmadigi bolgelerdir, 6rnegin ge-
kum ve sigmoid kolon. Sigmoid volvulus sigmoidin
mezenter etrafinda rotasyonu nedeniyle ortaya gikar
ve rotasyon i¢in sigmoid kolon mobil olmali, parietal
peritona fikse olmamali ve mezenteri en az 180 dere-
celik bir rotasyona izin verecek kadar uzun olmalidir.
Sigmoid volvulusta kolon mezosunun mobil ve uzun
olmasinin konjenital veya kazanilmis olup olmadigi
giiniimiizde belli degildir'.

Hastada Herlyn-Werner-Wunderlich Sendromu olmasi,
sigmoid kolonun konjenital olarak mobil olabilecegini
akla getirmekle birlikte literatiirde boyle bir bilgi
bulunmamaktadir.



HWWS ve Sigmoid Volvulusu fliskisi

Sigmoid volvulus gastrointestinal sistem volvuluslari-
nin en yaygin seklidir; tim barsak tikanmalarinin %
8’den sorumludur. Sigmoid volvulus genellikle yaslh-
larda sik goriilmektedir. Adolesanlarda ve geng yas
popiilasyonda nadir goriilen bir hastaliktir. Hastalar
karin agrisi, karinda sigkinlik, kabizlik,bulanti,kusma
sikayetleri ile bagvururlar. Sigmoid volvulus igin pre-
dispozan faktorler arasinda anatomik varyasyonlar,
kronik kabizlik, megakolon, asir1 mobil kolon, lifli
gidalardan zengin diyet, ndrolojik yada psikiyatrik
hastaliklar, abdominal cerrahi bulunmaktadir. Diiz
karin grafisi bulgulari tan1 koydurucudur'® (Resim 1).

Hastamiz 22 yasinda olup, sigmoid kolon volvulusu
acisindan geng¢ popiilasyondadir. Basvuru sikayetleri
sigmoid kolon volvulusuna bagli obstriiksiyona se-
konder sikayetlerdir ve literatiirle uyumludur. Hastaya
diiz karin grafisi ile sigmoid volvulus tanist konmus
olmakla birlikte, hastanin ge¢mis operasyon Oykiisii
gdz Oniine alinarak ek patolojileri dislama amach
bilgisayarli tomografi tetkikine bagvurulmustur.

Geng popiilasyonda sigmoid volvulusun bir diger
nedeni de parsiyel ganglion azligi veya yoklugu
(Hirschsprung hastaligr) sonucu gelisen motilite bo-
zukluklaridir. Sigmoid volvulus saptanan ¢ocuk veya
adolesan  hastalarin  %18’inde aym1  zamanda
Hirschsprung hastaligi saptanmaktadir. '°

Hastanin elektif cerrahi sonrasindaki patoloji raporun-
da parsiyel ganglion azligi veya yoklugu yoniinde
sonug bildirilmemistir.

Hastanin genel durumu izin veriyorsa sigmoidoskopik
veya kolonoskopik detorsiyon ilk miidahale yontemi
olarak tercih edilmelidir. Ancak generalize peritonit
veya sok ile kanitlanan gangren siiphesi varsa detorsi-
yondan kagiilmalidir. Devitalize mukozanin veya kan
lekeli sivinin goriilmesi sigmoidoskopik detorsiyon
igin kontrendikasyondur. Genellikle rigid
sigmoidoskopi ile detorsiyon yapilir ancak fleksibl
sigmoidoskopi de en az onun kadar basarilidir.

Rezeksiyon ve primer anastomoz sigmoid volvulus
tedavisinde altin standart olarak kabul edilmektedir.
Acil operasyonlarda sigmoid kolon gangreni varligin-
da anastomoz tartigmalidir. Ancak genel durumu stabil
olan hastalara baz1 yazarlar tarafindan sigmoid kolon
gangreni oldugunda da anastomoz uygulanmasi tavsi-
ye edilmektedir'’. Acil yapilan operasyonlarda sig-
moid kolon gangreni var ise Hartmann prosediiriiniin
rezeksiyon ve primer anastomoz operasyonuna gore
daha giivenilir oldugu bilinmektedir'®. Kolonoskopik
detorsiyon sonrasi elektif rezeksiyon ve primer anas-
tomoz operasyonu, acil operasyon yaklagimindan daha
avantajlidir.

Biz hastamiza nekroz bulgulari olmamasindan otiiri
kolonoskopik detorsiyon sonrasinda da elektif olarak
hazirlanarak ayni yatista anterior rezeksiyon operas-
yonu uyguladik.

Sonug

HWW sendromu ile sigmoid kolon volvulus arasinda
iliski olduguna dair literatiirde bilgi yoktur. Konjenital
anomolisi olan gen¢ hastada sigmoid kolon volvulu-
sunun saptanmasi iki patoloji arasinda iliski olabilece-
gini akla getirmektedir. Bu konuda daha ileri diizeyde
klinik ¢aligmalar yapilmalidir.
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