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ABSTRACT

Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome is a rare congenital anomaly of the urogenital
tract caused by defective fusion of the Mullerian ducts, which gives rise to obstructed
hemivagina, uterus didelphys and ipsilateral renal agenesis. We report the case of a
16-year-old girl who underwent resection of the vaginal septum and drainage of the
secondary hematocolpos, thus preserving her reproductive function.

Key words: Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome, Uterus, abnormalities, Renal
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RESUMEN

El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich es una anomalia congénita rara del tracto
urogenital, causada por un fallo de la fusion de los conductos mullerianos, que se
caracteriza por presentar una hemivagina obstruida, Utero didelfo y anomalia renal
ipsilateral. Presentamos el caso de una paciente de 16 afios a quien se le realizé
reseccién del tabique vaginal y drenaje del hematocolpos secundario, para asi
preservar su funcion reproductiva. ]

Palabra clave. Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich, Utero, anormalidades,
Agenesia renal unilateral.
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INTRODUCCION

El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich
(HWW) es una anomalia congénita infrecuente
de los conductos de Mdller, causada por un fa-
llo de fusion. Se caracteriza por un Utero didelfo
asociado a una hemivagina obstruida y agenesia
renal ipsilateral. También llamado sindrome OH-
VIRA (obstructed hemivagina and ipsilateral renal
anomaly), es mas comunmente diagnosticado
durante la pubertad, debido a dolor pélvico y
abdominal, asi como en adultos con infertilidad
primaria, piometra, obstruccién urinaria e hin-
chazoén isquiorrectal.

Debido a su rareza, frecuentemente su diagnds-
tico es tardio, lo cual incrementa el riesgo de
complicaciones, como endometriosis e inferti-
lidad. Esta patologia es frecuentemente diag-
nosticada por imagenes, por ultrasonido o por
tomografia axial computarizada, aunque ulti-
mamente la resonancia magnética ha emergido
como el método mas sensible. El tratamiento se
lleva a cabo con una escision en el septo vagi-
nal, con buenos resultados; cerca al 80% de las
pacientes son capaces de concebir. Ademas, es
importante que los médicos que ven pacientes
con anomalias renales, asi como los que ven
pacientes con endometriosis, tengan en cuenta
este sindrome, para garantizar un diagndstico
precozy evitar las complicaciones que acarrea®.

CAso cLiNIco

Paciente de 16 afios, acude a consulta de gine-
cologia para revision por uso de anticonceptivo
desde los 15 afios, debido a oligomenorreas,
acné e hirsutismo. Refiere no haber tenido rela-
ciones sexuales, con ciclos menstruales regula-
res, no dolor pélvico. Se le realiza ecografia por
via transrectal, donde se observa Utero doble,
ovarios de aspectos normales. Se indica reso-
nancia pélvica, que identifica imagen de Utero
con morfologia de Utero bicorne, llamando la
atencion la existencia de coleccién en region
vaginal lateralizada hacia la derecha, que se
continda con la cavidad cervical de hemiutero
derecho y que es hipointensa en secuencias T1
e hiperdensa en secuencias T2, lo que sugiere
hidrocolpos a dicho nivel. Se visualizaron ambos
ovarios, de caracteristicas normales (figura 1).

Se completa estudio con urografia intravenosa,
incluida tomografia, que informa rifdn izquier-
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FIGURA 1. SE VISUALIZA HEMATOCOLPOS MEDIANTE RESONANCIA
PELVICA.

do Unico vicariante, funcion renal izquierda con-
servada, con buena concentracion del contraste.
No se ven alteraciones pielocaliciales, el uréter
es permeable. Se visualiza espina bifida L5 S1,
minima escoliosis sinistroconvexa. Islote 6seo
redondeado en hueso iliaco izquierdo, con bor-
de escleroso.

La paciente acude para resultados y al estar
asintomatica y ser virgen, se le valorara una vez
iniciadas las relaciones sexuales.

Acude al afio y medio, aproximadamente, para
revision; sigue asintomatica, reglas regulares,
no dismenorrea. Al examen vaginal con espécu-
lo, canal vaginal con un cérvix visible; a nivel de
pared vaginal lateral derecha se palpa coleccién
de 10 cm, fluctuante, no dolorosa, y a la presion
evacla contenido amarillento a nivel del cérvix
visible. Ecografia transvaginal: Utero didelfo con
dos canales endocervicales, ovarios normales,
no liquido libre.

Se solicita nueva resonancia como preopera-
toria, sin cambios significativos con respecto al
estudio previo. Los hallazgos radioldgicos confir-
man la existencia de Utero bicolis bicornis, con
probable bicolpos/septo vaginal y con presencia
de obstruccion, con retencion de secreciones en
canal vaginal derecho (figuras 2, 3y 4).

Es intervenida mediante septotomia del septo
longitudinal vaginal y drenaje del hematocolpos
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FIGURA 2. VISUALIZACION DEL UTERO DIDELFO, POR RESONANCIA.

FIGURA 3. SE OBSERVA HEMATOCOLPOS, POR RESONANCIA.
TN T T

secundario. El postoperatorio ocurri6 sin inci-
dencias, y las revisiones posteriores estuvieron
dentro de la normalidad.

DiscusioN

Las malformaciones de los conductos de Muller
representan una amplia variedad de anomalias
que resultan en diversos defectos en la fusion
o resorcion de los conductos de Mduller®. El
SHWW es una enfermedad rara, en la cual hay
una triada de utero didelfo, hemivagina obstrui-
day agenesia renal (frecuentemente ipsilateral).

FIGURA 4. VISUALIZACION DE HEMATOCOLPOS, SIN VARIACION A LA
RESONANCIA PREVIA.

[ v ’

Purslow, en 1922, fue el primero en presentar un
caso de Utero didelfo con hemivagina obstruida.
La asociacion con agenesia renal se publicé en
1971. En los ultimos 20 afios, han aumentado los
casos diagnosticados, por el avance de las prue-
bas de imagen. Hay descritos unos 180 a 200 ca-
sos en la bibliografiat.

En 1976, Wunderlich afiadi6 al utero bicorne
como una caracteristica del sindrome. El desa-
rrollo normal del aparato reproductor femenino
requiere de una serie compleja de eventos: elon-
gacion de los conductos de Muller, su fusion, ca-
nalizacion y resorciéon septal. Cualquier falla en
este proceso, resulta en una malformaciéon mu-
lleriana. Una alteracion en el proceso de fusion
de los conductos para formar el Utero generaria
un Utero bicorne o didelfo®.

La clasificacion de las anomalias mdallerianas
surge en 1979, realizada por Buttram y Gibson.
Esta clasificacion fue la base de la formulada por
la Sociedad Americana de Fertilidad, actualmen-
te Sociedad Americana de Medicina Reproduc-
tiva (ASMR), en 1988 (figura 5). Es la mas acep-
tada, por ser clara y por correlacionarse con el
pronostico. Pero, no recoge las alteraciones del
cérvix o vagina. Por lo que, ante una anomalia
compleja es importante describir detalladamen-
te las estructuras afectadas™. El Utero didelfo se
encuentra en la clase Ill, correspondiente a las
anomalias de la fusion lateral®4.
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FiGura 5. CLASIFICACION MODIFICADA DE LA SOCIEDAD AMERICANA DE FERTILIDAD, 1988.

1. Hipoplasia/agenesia I1. Unicorne lll. Didelfo
( “ > %

a. vaginal b. cervical a.comunicado b. no comunicado V. Bicorne
TYTI ™Y [T
c. fundal d. tubdrica €. combinado c. sin cavidad d. sin cuerno a. completo b. parcial

V. Septo VI. Arcuato VII. Sindrome DES
a. completo b. parcial

La incidencia exacta se desconoce, debido a
gue muchas mujeres cursan asintomaticas. Se
estima que puede ser de 2 a 3%, aunque este
ndmero seria mayor en pacientes con proble-
mas de reproduccion. El Utero didelfo constituye
aproximadamente el 5% de las malformaciones
mullerianas; la hipoplasia o agenesia del utero
y de la vagina proximal constituye el 5 a 10% de
dichas anomalias. La asociacién con anomalias
renales es cerca del 43%. Aproximadamente el
75% de las pacientes con Utero didelfo tiene un
septo vaginal completo o parcial, el cual es co-
munmente longitudinal en SHWW y se piensa
que refleja el desorden en la fusidn lateral entre
la porcidn inferior de los dos conductos muille-
rianos. La incidencia del Utero didelfo relaciona-
do con el SHWW es aproximadamente 1/2 000 a
1/28 000©-9,

El desarrollo comun embriolégico de los siste-
mas urinario y genital justifica las malformacio-
nes asociadas a ambos sistemas. Los genitales
internos femeninos derivan de los conductos de
Mduller, que originan las trompas, Uteroy los 2/3
superiores de la vagina. Los conductos de Wolff
originan los rifiones e inducen la fusién adecua-
da de los conductos mdillerianos.

A las seis semanas de gestacion, hay dos pares
de conductos de Wolff (mesonéfricos) y de Mu-
ller (paramesonéfricos). En la mujer, los conduc-
tos de Muller se desarrollan migrando caudal y
medialmente, de manera que se unen sus polos
inferiores en la linea media, y los polos superio-
res permanecen separados y situados lateral-
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mente. Las partes inferiores se fusionan y for-
man un mismo canal, de donde se desarrollaran
la cavidad uterina, el cuello uterino y parte de la
vagina, y las partes laterales no fusionadas for-
maran las trompas uterinas®4.

Los conductos de Wolff, aparte de dar origen a
los rifiones, también son inductores de la fusién
adecuada de los conductos de Mdiller. Entonces,
una alteracion en el desarrollo de la porcién cau-
dal de uno de los conductos de Wolff puede cau-
sar agenesia renal asociada con una hemivagina
ciega. En el lado donde el conducto de Wolff esta
ausente, el conducto de Muller se encuentra mal
posicionado lateralmente, de tal manera que
no se puede fusionar de manera adecuada con
el conducto contralateral, lo que resulta en un
Utero didelfo que no puede ponerse en contacto
con el seno urogenital centralmente. El conduc-
to de Mller contralateral forma una parte de la
vagina, mientras el componente mal posiciona-
do forma un saco ciego (una hemivagina ciega u
obstruida). El introito vaginal no se afecta, por-
que su origen procede del seno urogenital®4.

Otros defectos que pueden observarse incluyen
displasia renal, duplicacion de los rifiones o uré-
teres, uréter ectopico, asi como, bifurcacion alta
de la aorta, duplicacion de la vena cava inferior,
malrotacion intestinal y malposicion ovarica. La
agenesia renal predice una obstruccion ipsilate-
ral de la anomalia de los conductos de Maller en
un 50% vy la ipsilateralidad a la cavidad uterina
dilatada. El lado derecho esta afectado en pro-
porcién dos veces mas que el lado izquierdo®7.
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Se desconoce la etiologia y patogénesis del
SHWW. Puede ocurrir por exposicion a facto-
res ambientales, teratégenos, radiaciones, far-
macos; pero, la mayoria tiene base poligénica
multifactorial. No se asocia a anomalias cromo-
sémicas, por lo que el cariotipo es normal. Pue-
den asociarse otras malformaciones genitales,
urologicas, rectales o displasias esqueléticas.
Excepcionalmente es adquirido”4.

La edad media al diagndstico es 14 afios. En un
caso de series de 70 pacientes, aquellas con obs-
truccién completa de la hemivagina la edad me-
dia al diagndstico fue significativamente en mas
jévenes (12,9 afios) en comparacion con aquellas
con obstruccion incompleta (20,7 afios); el sinto-
ma mas frecuente fue dismenorrea, en 64% de
las pacientes.

La presentacion clinica mas comun es la masa
abdominal secundaria al hematocolpos, debido
al flujo menstrual retenido, dolor y dismenorrea;
la presentacion como un dolor agudo a nivel
pélvico o vaginal o como un abdomen agudo es
raro. En obstrucciones incompletas, el diagnds-
tico puede ser tardio, ya que hay una hemiva-
gina que permite la salida del flujo menstrual,
mientras que el otro lado esta obstruido, lo que
llevara a un gran hematocolpos. O, la pared de
la vagina obstruida puede estar perforada de
forma congénita o adquirida, existiendo una co-
municacion parcial entre ambas hemivaginas, y
provocar sangrados genitales anormales, oligo-
menorrea, amenorrea o flujo amarronado inter-
menstrual®.

El SHWW es frecuentemente diagnosticado en
el momento de la menarquia. Raramente, los
coagulos de sangre se pueden infectar -piocol-
pos-, que puede llevar a enfermedad pélvica in-
flamatoria y abscesos tubo ovéricos. La paciente
empieza a experimentar disconfort abdominal
y en menor cuantia a nivel perianal, secundario
al crecimiento del hematocolpos, lo cual llevara
a retencién urinaria y estrefiimiento en algunos
casos, tipicamente 12 a 18 meses después de la
menarquia. En los casos de hematocolpos infec-
tado, la fiebre, escalofrios, nauseas y vomitos
estaran presentes’®,

Un diagndstico precoz es importante para evitar
complicaciones, como el flujo retrégrado a nivel
de las trompas y la consecuente endometriosis,
y asi preservar la fertilidad®®.

Se ha descrito el adenocarcinoma cervical del
lado obstruido y el carcinoma de células cla-
ras de la porcion obstruida de la vagina®®. Es
frecuente la demora en el diagndstico, debi-
do a multiples factores, especialmente en la
obstruccién incompleta de la hemivagina, en
donde el flujo menstrual es normal del lado no
obstruido, por lo cual no se sospecha, asi como
porque es un sindrome raro. Otra razon es que
las pacientes que presentan dismenorrea ci-
clica, son tratadas con antiinflamatorios y an-
ticonceptivos, lo cual suprimird o eliminara las
menstruaciones.

En casos de SHWW, el septo vaginal es gene-
ralmente longitudinal y puede tener un grosor
variable. La ecografia vaginal es el estudio de
imagenes inicial, debido a su bajo costo, buena
visualizacién del Uteroy anejos, y de facil acceso.
La resonancia magnética es el estandar de oro
para el diagndstico y el preoperatorio previo y
tratamiento del SHWW, ya que ofrece mejores
detalles de la morfologia uterina, comunicacion
entre la luz de la vagina y Utero, y mejor eva-
luacién de los fluidos contenidos en esos espa-
cios“®,

En nifias adolescentes, una medida para pospo-
ner la cirugia seria el uso de analogos de la GnRH,
para mantener la amenorrea, especialmente en
casos de atresia cervical®. La cirugia suele ser
conservadora. La reseccion del tabique vaginal
es el tratamiento de eleccion para la hemivagina
obstruida, la marsupializacion de la hemivagina
ciega y el drenaje del hematocolpos resultante
(78), Durante la cirugia, es deseable la preserva-
cion del himen, aunque no siempre se consiga.
La septotomia vaginal es frecuentemente acom-
pafiada por un estudio histeroscdpico, aunque
también se ha sido descrito la laparoscopia.

El prondstico es bueno, con la preocupaciéon ma-
yor que es la de preservar la fertilidad. Las mu-
jeres con Utero didelfo tienen altas posibilidades
de ser madres: aproximadamente 87% tendran
un embarazo exitoso, 23% de abortos, 15% par-
tos pretérmino y 62% embarazos a término, sin
complicaciones durante el parto; la cesarea es
necesaria en casi el 80% de las pacientes®.

Al ser pacientes monorrenas, la prevencion de
infecciones urinarias es muy importante y vigilar
la funcion renal, debido al elevado riesgo de in-
suficiencia renal”®.
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CoNCLUSION

Debido a la naturaleza frecuentemente asinto-
matica del sindrome de HWW, los ginecdlogos
y los médicos que ven pacientes diagnosticadas
con agenesia renal deben estar alertas de la po-
sibilidad de anomalias uterinas y vaginales; y, a
la inversa; en pacientes con anomalias uterinas
y vaginales, realizar el estudio de anomalias, es-
pecialmente defectos del desarrollo renal. El es-
tudio inicial incluye el examen vaginal, asi como
una ecografia transvaginal y una resonancia pél-
vica. La derivacién a ginecologia o cirujano pe-
diatrico para la septotomia vaginal debe de ser
pronta, para disminuir el riesgo de endometrio-
sis e infertilidad. Estas pacientes deben de ser
informadas de los riesgos asociados a la enfer-
medad, incluyendo la alta incidencia de abortos,
aunque cerca del 62% de las pacientes llegara a
una gestacién a término.
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