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Case Report

서 론

Herlyn-Werner-Wunderlich (HWW) 증후군은, 1922

년에 중복자궁, 일측성 질폐쇄(obstructed hemivagina),

동측 신장무발생의 세증후로 처음 보고된, 뮐러관(Müllerian

duct)과 볼프관(Wolffian duct)의 매우 드문 선천기형이

다1-3). 이 증후군은 임상적으로 질폐쇄 쪽의 물자궁질증 또

는 질자궁혈종이 종괴 및 통증을 유발하며, 사춘기 이후에

보고된 것이 부분이지만 드물게 사춘기 이전에도 나타

날 수 있다4). 본 저자는 복통을 주소로 내원하여 복부 자

기공명 상을 통해 HWW 증후군으로 진단된 12세 여자

환자의 증례를 보고하고자 한다.

증 례

12세 여자 환자가 2주 전 발생한 복통으로 외부병원에

서 장염 소견으로 입원치료를 받았다. 이후 지속되는 복통

에 하여 시행한 복부 컴퓨터단층촬 에서 난소의 양성

Herlyn-Werner-Wunderlich 증후군 1례:
12세 여자 환자의 드문 선천성 비뇨생식계 기형

박중완∙정재윤1

서울 학교 의과 학 응급의학교실, 1분당서울 학교병원 응급의학과

A case of Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome: a rare,
congenital genitourinary anomaly in a 12-year-old girl

Joong Wan Park, M.D., Jae Yun Jung, M.D.1

Department of Emergency Medicine, Seoul National University College of Medicine, Seoul,
1Department of Emergency Medicine, Seoul National University Bundang Hospital, Seongnam, Korea

Herlyn-Werner-Wunderlich (HWW) syndrome is a rare, congenital genitourinary anomaly involving the Müllerian and Wolffian
structures, and is characterized by the triad of uterine didelphys, obstructed hemivagina, and ipsilateral renal agenesis. It
usually presents in adolescent girls in whom hematometrocolpos produces a pronounced mass effect and pain on the side of
the obstructed hemivagina. Accurate diagnosis and surgical treatment can be delayed for several months or even years. Here,
we report a case of a 12-year-old girl who presented to the emergency department with lower abdominal pain and mass that
had lasted for 2 weeks. After the confirmation of HWW syndrome with magnetic resonance imaging, hysteroscopic
septostomy was carried out as a definitive treatment. When we evaluate adolescent girls with lower abdominal pain and mass,
we should consider the possibility of HWW syndrome.
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신생물 소견이 발견되어, 본원 응급실로 전원 되었다. 환

자는 주산기 문제 및 특이 과거력 없이 건강하게 성장하

고, 3개월 전 초경을 경험하 다. 예방접종은 예정 로 진

행하 으며 가족력에 특이소견은 없었다. 응급실 도착 당

시, 하복부 통증 외에 호소하는 증상은 없었다.

응급실 도착 당시 의식은 명료하 고, 활력징후는 혈압

140/95 mmHg, 심장박동수 123회/분, 호흡수 20회/분,

체온 37.4。C 다. 신체검사에서 장음은 정상이었고 복부

에 압통 및 반발통은 없었지만, 좌하복부에 종괴가 촉지되

었다. 그 외 신체검사에서 특이소견은 없었다.

말초혈액검사에서 백혈구 6,760/μL, 헤모 로빈 13.6

g/dL, 혈소판 327,000/μL, C-반응단백질 0.98 mg/dL, 아스

파르테이트아미노전달효소(aspartate aminotransferase)

41 IU/L, 알라닌아미노전달효소(alanine aminotransferase)
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Fig. 1. Results of computed tomography scan suggesting Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome. Distended left hemivagina with
hematocolpos (A), uterine didelphys (B), and ipsilateral renal agenesis (C) are noted with arrows.
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Fig. 2. Results of magnetic resonance imaging (T2 weighted image) suggesting Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome. The axial
image (A) shows a distended hemivagina (arrow). The coronal image (B) shows a hematocolpos (arrow) and ipsilateral renal
agenesis (arrowhead).
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16 IU/L, 혈액요소질소 8 mg/dL, 크레아티닌 0.56

mg/dL, 나트륨 139 mmol/L, 칼륨 4.1 mmol/L, 프로

트롬빈시간 13.5초, 활성화부분트롬보플라스틴시간 33.6

초 고, 정맥혈 가스분석에서 pH 7.47, 이산화탄소분압

28 mmHg, 중탄산염 20.4 mmol/L 다. 요검사에서 백

혈구와 적혈구는 정상 범위 고 알부민은 흔적(trace) 소

견, 케톤은 3+로 확인되었다. 단순흉부방사선사진에서는

특이소견 없었다.

외부병원에서 시행한 복부 컴퓨터단층촬 을 재검토한

결과, 좌측 일측성 질폐쇄 및 질혈종을 동반한 중복자궁과

좌측 신장무발생 소견이 확인되었다(Fig. 1). 산부인과 검

사에서, 처녀막 구멍 밖으로 돌출된 질은 보이지 않았고

기타 특이소견은 없었다. 이어서 복부 자기공명 상을 시

행한 결과, 앞서 확인하 던 좌측 일측성 질폐쇄 및 질혈

종을 동반한 중복자궁과 좌측 신장무발생 소견을 재확인

하 다(Fig. 2). 이는 HWW 증후군에 합당한 소견으로,

수술적 치료를 위해 산부인과에 입원하 다.

입원 3일째, 자궁경을 통한 질중격절제술을 시행하

다. 먼저 복벽경유 초음파를 통해 15.9×7.4 cm 크기의

복강내 질혈종을 확인하 다. 이후 처녀막에 손상이 없는

것을 확인하고, 조심스럽게 자궁경을 통하여 질을 확인하

다. 팽창된 질에 20 게이지의 척추바늘을 삽입하여, 묵

은 피가 배출되는 것을 확인하 다. 이후 자궁경을 통해

묵은 피가 배출되는 구멍을 찾아 질중격절제술을 시행하

여 약 7.0×7.0 mm 크기의 질구멍을 만들어, 약 1 L의

묵은 피를 배출시킨 후 수술을 종료하 다(Fig. 3). 수술

후 복벽경유 초음파를 통해 복강내 질혈종이 7.1×3.7 cm

크기로 감소한 것을 확인하 다. 이후 입원 4일째 복통과

질출혈이 호전되어 퇴원하 다.

고 찰

뮐러관은 자궁관을 형성하기 위해 배아 중배엽으로부터

신체 장축으로 발달하고, 경부를 포함한 자궁, 난관, 상부

질을 형성하기 위해 원위부로 융합된다. 발달은 임신 6주

에서 22주 사이에 일어나고, 뮐러관의 융합 실패는 각각

두 개의 자궁 체부 및 경부와 질중격을 가진 중복자궁을

초래한다5). 생식기계는 공통된 배아 중배엽에서, 자궁질복

합체의 발달은 볼프관에서 각각 유래하기 때문에, 뮐러관

의 발생 이상은 콩팥 및 요관의 배아 형성을 방해할 수 있

다5). HWW 증후군은 뮐러관과 볼프관을 침범하는 비뇨생

식계의 매우 드문 선천기형이며 중복자궁, 일측성 질폐쇄,

동측 신장무발생의 세증후가 특징적이다. 임상증상은 월

경 시작 후에 발생하는 월경통 및 자궁과 질의 교통 유무

에 의존하는 다양한 증상으로 나타날 수 있다. 전형적으로

월경 이후 반복되는 통증에 하여 이 진단을 고려할 수

있지만, 질의 불완전 폐쇄의 경우에는 완전 폐쇄와 질혈종이

생기기 전까지 가볍고 간헐적인 증상만 나타낼 수 있다6,7).

본 증례의 환자는 좌측의 완전 질폐쇄 및 질혈종으로 인한

하복부 통증으로 응급실에 내원하 다.

HWW 증후군 진단에는 상검사가 중요하다8). 비록 본

증례에서 초음파가 초기 진단에 중요한 역할을 하지는 않

았지만, 골반통을 호소하는 환자의 초기 평가에 있어 초음

파는 중요한 역할을 한다. 컴퓨터단층촬 또는 자기공명

상을 통해 병소의 해부학적 구조를 확인함으로써, 수술

적 치료 계획에 도움을 줄 수 있다. 본 증례에서 의료진은,

외부병원에서 컴퓨터단층촬 을 통해 난소의 양성신생물

소견으로 본원 응급실로 전원 된 환자에 하여, 컴퓨터단

층촬 결과를 재검토함으로써 HWW 증후군을 진단하

다. 이후 초음파와 자기공명 상을 통해 병소의 해부학적

구조를 검토하고, 산부인과에서 수술적 치료를 시행하

다. 수술적 치료의 방법은 요도, 방광, 직장에 손상을 입히

지 않도록 주의하면서 질중격절제술을 시행하여 질을 재

건하는 것이다. 드물게 질중격절제술을 통하여 질자궁혈

종을 충분히 완화하지 못하는 경우, 자궁절제술을 시행하

기도 한다9).

비록 드문 질환이지만, HWW 증후군 환자가 복통으로
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Fig. 3. Hysteroscopic view of the intact hymen before (A and B), during (C), and after (D) septostomy.
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응급실에 내원할 수 있다. 주로 사춘기 이후 여자에서 복

통과 질자궁혈종으로 인한 종괴로 발현한다. 사춘기 여자

가 복통과 종괴에 동반한 동측 신장무발생을 보인다면,

HWW 증후군을 고려하여 상검사로 진단한 후 수술적

치료를 시행해야 한다2).
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