GIRIS

Uterus didelfisi obsriiktif hemivagina ve ipsilateral renal
agenezi ile birlikte HWW veya OHVIRA sendromu olarak
adlandirilir (1). Renal agenezi ile ipsilateral kor hemivajina
birlikteligi 1971'de Herlyn-Werner sendromu olarak, renal
aplazi, bikornuat uterus ile izole hematoserviks ve normal vajina
birlikteligi ise 1976'da Wunderlich tarafindan bildirilmistir.
HWW'ye bagli uterus didelfisinin insidans1 yaklasik 1/2,000 ila
1/28,000'dir ve vakalarin %43'inde tek tarafli renal agenezi eslik
eder. OHVIRA sendromunun patogenezi hem paramezonefrik
(Mullerian) hem de mezonefrik (Wolffian) kanallarin anormal
gelisimi  ile iligkilendirilmistir. Tan1 genellikle pubertede,
menarstan kisa bir siire sonra, obsriiktif hemivaginaya baglh siirekli
artan hematometrokolposa bagli semptomlar ile olusur (2). Bu
sendrom, acik hemivagina yoluyla normal kanama ve bu yas
grubunda yaygin olan dismenoreye benzeyen semptomlar
nedeniyle siiphelenilmezse taninmayabilir. Nadiren, renal agenezi
veya muko-hidrokolpos nedeniyle prenatal ve yenidogan
doneminde vakalar teshis edilebilir

Bizim 3 olgumuzda oldugu gibi akut karin agris1 , anormal vajinal
akinti veya akut idrar retansiyonu ile basvuran vaka raporlari
vardir. Over torsiyonu veya akut apandisit gibi akut batina neden
olan diger etiyolojiler ekarte edilmelidir. Semptomlar1 gidermek ve
endometriozis ve infertilite gibi komplikasyonlar1 onlemek igin
erken tan1 ve cerrahi sarttir. Tani ig¢in ultrasonografi ve MRG
kullanilir (3). MRG hematokolposun saptanmasinda ve Miillerian
anomalinin tipinin belirlenmesinde USG ile karsilastirildiginda
uterus morfolojisinin ve vajinanin devamliligimin saptanmasinda
duyarliligr daha yiiksek olan tani igin altin standarttir.

HASTALAR VE YONTEM

Klinigimize 2018-2022 yillar1 arasinda OHVIRA tanis1 konulan 3
hasta ¢alismaya alindu.

Olgu 1: Kolik tarzda karin agrist olan 12 yasinda kiz hastanin
yapilan muayenesinde imperfore himen yoktu ve vajinal orifis
tizerine yumusak kivamli Kitle basisi vardi. Himen intakt ve yarim
ay seklindeydi. Tetkiklerinde hematokolpos ve sag renal agenezi
saptand. MRG (Resim-1) ile OHVIRA sendromu tanisi
kesinlestirildi.

Olgu 2: Siddetli karm agrist ile acil servisten konsiilte edilen 15
yasinda kiz hasta. Karin muayenesinde alt kadranlarda hassasiyeti
mevcut. Genital muayenesi normal. Himen agikligir yukari1 bakan
hilal seklindeydi. USG de pelviste yogun igerikli Kkist ve sag renal
agenezi goriildii. MRG ile OHVIRA tanisi kesinlestirildi.

Olgu 3: Karin agris1 sikayetleri olan 12 yasinda kiz hasta,
muayenesinde belirgin patolojik bulgu yok. USG’de sag over
lojunda yaklasik 4,5 cm boyutunda solid Kist ayrimi1 yapilamayan
lezyon goriilmesi iizerine MRG yapildi. Sag bobrek agenzisi ve
hematokolpos izlenmesi iizerine OHVIRA tanis1 konuldu.

Tim hastalara parsiyel vajinal septal eksizyon ve drenaj yapildi
(Resim-2,3,4) Yara dudaklari marsipularize edilerek ameliyat
sonlandirildi. Hastalarin hepsinde himen korundu ve ertesi giin
taburcu edildi. Sonraki takiplerinde problem izlenmedi.
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TARTISMA

OHVIRA sendromu i¢in tercih edilen tedavi, obsriikte
hemivajinay: rahatlatmak igin vajinal septumun rezeksiyonudur.
Smith ve Laufer, yirmi yedi vakayi kapsayan retrospektif
caligmalarinda OHVIRA sendromunun yoénetimini bildirdiler.
Yirmi alti hastaya vajinal rekonstriiksiyon yapildi ve bunlardan
sekizine tanmiyr netlestirmek icin ek olarak laparoskopi
yapildi. Alt1 tanesi tamamlanmamis Onceki rezeksiyon,
enfeksiyon veya anatomik distorsiyon veya restenoz nedeniyle
iki asamali vajinoplasti gerektirdi. OHVIRA sendromlu
hastalarin ¢ogunun yalnizca tek asamali vajinoplasti ile tedavi
edilebilecegini ve rutin laparoskopinin yonetim igin gerekli
olmadigin1 o6ne siirdiiler (4). Bizim 3 olgumuzda vajinal
septumun rezeksiyonu ile hematometrokolposu rahatlatmak
miimkiin oldu. Sonug¢ olarak, OHVIRA veya HWW sendromu,
akut karm agris1 ile ortaya cikabilen nadir  bir
konjenital tirogenital anomalidir . Genellikle vajinal septum

rezeksiyonu ve hematometrokolposun drenaji ile tedavi
edilir. Septum rezeksiyonu yapilamayan veya tekrarlayan darlik
gelisen durumlarda tek tarafli histerektomi tercih edilen tedavi
yontemidir.

Resim 2- Hymen ve vajinal kanal
tavani

Resim 3- Kor sonlanan vajenin
ponksiyonu

Resim 4- insizyon ve
hematometrokolposun
bosaltiimasi
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