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Resumen

El sindrome de Herlyn-Werner-Winderlich es
un trastorno genetico del tracto urogenital. Es-
te se caracteriza por la triada de utero didelfo,
hemivagina obstruida y agenesia renal unilate-
ral. Se manifiesta normalmente hasta la menar-
quia, cuando debutan con dismenorrea, dolor
pélvico y masa palpable debido al hematocol-
pos secundario. Es importante el abordaje mul-
tidisciplinario entre los equipos de pediatria y
ginecologia. La aproximacion diagnostica se ha-

ce mediante la ultrasonografia que detecta las
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Sindrome de Herlyn Werner
Wunderlich como causa
infrecuente de dolor pélvico.
A proposito de un caso

Herlyn Werner Wunderlich syndrome as an
uncommon cause of pelvic pain. Case report

Alejandro Uriza Bernal'™®, Laura Daniela Munoz Torres?™,
Jonathan Alexander Guezguan Pérez3®, Miguel Angel Montafiez Aldana®

malformaciones urogenitales, el gold standard
es la resonancia magnética simple de abdomen
y pelvis y el tratamiento de eleccidn es quirurgi-
co. Este sindrome conduce a una serie de com-
plicaciones ginecologicas que deben ser eva-
luadas con periodicidad. La importancia de este
caso radica en presentar una patologia con muy
baja prevalencia que ocasiona dolor abdominal
de origen ginecologico, describir como puede
hacerse una aproximacion diagnostica y propo-

ner un tratamiento y seguimiento adecuados.

Palabras clave: sindrome de Herlyn Werner Wunder-
lich, agenesia renal, hemivagina obstruida, utero difel-

fo, Reporte de caso

Abstract

Herlyn-Werner-WUunderlich syndrome is a ge-
netic disorder of the urogenital tract. It is charac-
terized by the triad of didelphic uterus, obstruct-
ed hemivagina and unilateral renal agenesis. It

usually manifests until menarche, when it de-
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buts with dysmenorrhea, pelvic pain and pal-
pable mass due to secondary hematocolpos.
A multidisciplinary approach between pediatric
and gynecological teams is important. The di-
agnostic approach is made by ultrasonography
which detects urogenital malformations, the
gold standard is simple nuclear magnetic reso-
nance of the abdomen and pelvis and the treat-
ment of choice is surgical. This syndrome leads
to a series of gynecological complications that
should be evaluated periodically. The impor-
tance of this case lies in presenting a pathology
with a very low prevalence that causes abdomi-
nal pain of gynecological origin, describing how
a diagnostic approach can be made and pro-

posing an adequate treatment and follow-up.

Keywords: Herlyn Werner Wunderlich Syndrome, re-
nal agenesis, obstructed hemivagina, diphelphic uter-

us, Case Report

INTRODUCCION

El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich
(HWW), también conocido como sindrome
de hemivagina obstruida y anomalia renal
ipsilateral.’ Es definido como una anomalia
congénita de los conductos de Muller, causa-
da por un fallo de fusién. Se caracteriza por
la triada de utero didelfo, hemivagina obs-
truida y agenesia renal ipsilateral; su preva-
lencia se estima entre 0,1%y 3,8% con unain-
cidencia del 0,6-10% del total de las anoma-
lias mullerianas.??

Este fue descrito por primera vez en 1971,
por Herlyn y Werner, como agenesia renal y
una hemivagina ipsilateral ciega.* En 1976,
Wianderlich describié la asociacion de age-
nesia renal con Utero didelfo definido como
la duplicacion completa de los cuernos ute-
rinos y dos vaginas separadas por un tabi-
que longitudinal, con flujo menstrual normal

y vagina unica con hematocolpos contralate-
ral.®

El sistema genitourinario comienza su de-
sarrollo embriolégico a partir de la quinta
semana de gestacion, alli los conductos pa-
ramesonéfricos desarrollados del mesoder-
mo embrionario, forman las trompas uteri-
nas, en la octava semana migran a la linea
media y se fusionan con el Utero, el cue-
llo uterino y la parte superior de la vagina®
cuando esto tiene lugar, se forma un tabi-
que en el canal uterovaginal primordial y en
el caso de ocurrir una falla en el proceso de
reabsorcion de ese tabique, pueden ocurrir
varios tipos de anomalias, como el Utero di-
delfo con hemivagina obstruida por el tabi-
que o el Utero septado.”®

Durante el proceso de formacién del sis-
tema genitourinario, los conductos mesoné-
fricos, también facilitan la fusion del conduc-
to paramesonéfrico y se asocian a cambios
en la yema ureteral regular y diferenciacion
renal, con la consiguiente agenesia renal. El
conducto mesonéfrico estad ausente, el con-
ducto paramesonéfrico se desplaza hacia el
lado ipsilateral y no se fusiona con el con-
ducto contralateral, lo que da como resulta-
do un utero didelfo. Ademas, debido a que
el conducto paramesonéfrico desplazado no
puede contactar con el seno urogenital, se
forma un saco ciego, seguido de una hemi-
vagina imperforada u obstruida.>™

La mayoria de las pacientes se mantienen
asintomaticas hasta la menarquia y debutan
con la triada clinica caracteristica de esta en-
fermedad: dismenorrea, dolor pélvico y/o
masa palpable debido al hematocolpos aso-
ciado." Es importante realizar un diagnostico
precoz con el fin de evitar complicaciones co-
mo endometriosis, adherencias en la pelvis,
piosalpinx o piocolpos y problemas de ferti-
lidad. Con respecto al tratamiento se reali-
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Figura1.AyB.

Cortes axial y sagital a nivel de la pelvis con evidencia de los dos cuernos uterinos. Cy D: Cortes Axial y Coronal a nivel

renal con evidencia de agenesia renal derecha. Ey F Cortes coronal y sagital a nivel de la pelvis con evidencia de los dos

cuernos uterinos.

za reseccion quirurgica del septo obstruido
y drenaje de la hemivagina obstruida.?

A continuacion, se presenta un caso diag-
nosticado en el Hospital Universitario San
Rafael de Tunja, Boyaca, Colombia.

REPORTE DE CASO

Paciente de 12 afios, que consulto al servicio
de urgencias pediatricas por dolor insidioso,
que aument6 gradualmente, en fosa iliaca
derecha, asociado a sensacion de masa en
el flanco derecho. Al examen fisico se palpé
masa suprapubica dolorosa, localizada en la
fosa iliaca derecha.

Se realizé una ecografia transabdominal,
que evidenci6: un cuerpo uterino de dimen-
siones aumentadas de 70 x 40 x 30 mm, con
un endometrio de 3 mm de grosor y una veji-
ga distendida de paredes delgadas, con efec-
to compresivo por masas. El rifién izquierdo
aumentado de tamafio y agenesia renal de-

recha; adicionalmente, se evidencié imagen
alargada de bordes definidos con material
particulado que media 60 mm, que sugeria
hematocolpos en un segundo cuerpo uteri-
no, se observé anexo derecho con imagenes
redondeadas de bordes definidos que me-
dian 73 x 61 mm, 58 x 49 mm y 40 x 30 mm
de 50 x 70 mm, con material que sugeria la
presencia de endometrioma. Se difiere estu-
dio con resonancia posterior al egreso por
priorizacién de procedimiento quirurgico de
urgencia.

En la exploracion quirdrgica se identifi-
c6 vagina con doble canal, el izquierdo per-
meable y derecho con membrana imperfo-
rada y multiples hematocolpos en su inte-
rior, se realiz6 pinzamiento de la membrana,
mediante una incision en cruz, se evacuaron
aproximadamente 700 mL de sangre mens-
trual no fétida, posteriormente se realizo la-
vado de cavidad vaginal con 1000 mL de so-
lucion salina; intraoperatoriamente se de-
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cide Unicamente realizacién de incision en
cruz sin eversion de bordes ni drenaje, con
adecuada evolucion postoperatoria.

Tras el egreso y de manera ambulatoria,
se realiz6 resonancia magnética abdomino-
pélvica simple y con contraste, que reporto
utero didelfo, con imagen anexial derecha
de estructura tubular serpiginosa adyacen-
te, sugestiva de hematosalpinx, dos hemiva-
ginas con discreta distension y con probable
contenido hematico residual y agenesia re-
nal derecha (Figura 1).

DISCUSION

El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich
es una entidad extremadamente raray cata-
logada como una enfermedad huérfana de-
bido a su prevalencia menor al 1% en Colom-
bia, las pacientes suelen debutar con una
triada clinica tardia, caracterizada por dis-
menorrea, dolor pélvico y/o masa palpable
debido al hematocolpos asociado™ que se re-
vela en la menarquia; esta presentacion cli-
nica suele confundirse con otros trastornos
pélvicos inflamatorios e infecciosos, por lo
que se administran medicamentos antiin-
flamatorios, anticonceptivos y/o antibioticos
que alivian los sintomas, pero pueden retra-
sar el diagndstico™ en nuestro caso, el diag-
nostico de la paciente se realiz6 a una ado-
lescente durante su menarquia como par-
te del estudio de dolor abdominal mediante
una ecografia transabdominal.

El gold standard para el diagnostico es la
resonancia magnética, con una sensibilidad
y especificidad cercanas al 100%, no obstan-
te, la ecografia, ha reportado rendimientos
diagnosticos muy altos, incluso mejorando
cuando se utiliza la ecografia 3D.®

La edad media de diagnostico, varia en-
tre pacientes con obstruccion vaginal com-

pleta y obstruccién vaginal incompleta, sien-
do 13,00 + 2,05y 24,74 + 7,73 afios, respecti-
vamente, lo cual concuerda con la edad de
presentacion de esta paciente.

Se han informado casos de diagnostico
prenatal exitoso en la semana 25 de gesta-
cion, momento en el cual el feto se encuen-
tra bajo el influjo de las hormonas mater-
nas y placentarias.” En estos casos se detec
ta una lesion quistica retrovesical (hidrocol-
pos) secundaria a obstruccién por flujo vagi-
nal, asi como agenesia renal unilateral™ pe-
ro en nuestro medio no se hace de manera
habitual el diagnostico gestacional, debido a
las dificultades técnicas y limitaciones de la
ultrasonografia como método de pesquisa la
confirmacién mediante resonancia, en nues-
tro caso se realizé de manera ambulatoria.

La correccién quirurgica del tabique vagi-
nal obstructivo con reseccion y drenaje, es
el tratamiento de eleccién' sin embargo, la
ablacién endoscopica del tabique vaginal se
brinda como una alternativa al manejo con-
vencional este es minimamente invasivo y
eficaz para el tratamiento, principalmente
en adolescentes con dismenorrea ciclica y
hematocolpos; se ha reportado un aumen-
to de la complejidad y riesgo posquirurgico,
con algunas complicaciones como: fibrosis,
estenosis, infeccion y necesidad de reinter-
vencion en aquellas pacientes con tabique
grueso, area de reseccion estrechada, pare-
des laterales colapsadas y ubicacién alta del
tabique, en estos casos se sugieren: el tapo-
namiento vaginal, los dilatadores vaginales y
los stents.'® En esta oportunidad la pacien-
te recibi6é el manejo quirurgico convencional
mediante incisién en cruz, con adecuada res-
puesta clinica y egreso satisfactorio. Debido
a la politica institucional del hospital, espe-
cialmente del comité de ética, no se puede
continuar seguimiento a la paciente de ma-
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nera ambulatoria a menos que ella consulte,
lo cual no sucedid.

Con respecto a las complicaciones secun-
darias a anomalias de los conductos para-
mesonéfricos, se han descrito tasas de en-
dometriosis del 17-35% en mujeres con Ute-
ro didelfo, siendo mayores cuando existe
obstruccion hemivaginal completa.*"” En es-
tos casos, la extraccion laparoscépica alivia
el dolor y mejora la fertilidad y la calidad de
vida."® Estas variables deben ser considera-
das para el seguimiento de las pacientes y
mejorar el pronéstico de gestaciones futu-
ras, si se prevén las complicaciones.’®

Existen reportes de casos donde se de-
sarrolla adenocarcinoma endometrioide no
asociado con el virus del papiloma humano
en el cuello uterino semiobstruido y carcino-
ma de células claras en el lado obstruido de
la pared vaginal.?® También, se reporta que
el 25% de las mujeres, desarrollan compli-
caciones ginecologicas, tales como: inferti-
lidad primaria debida a endometriosis y abs-
cesos pélvicos!'

En aquellas pacientes que no presen-
tan comorbilidades, se ha descrito que exis-
te una mayor posibilidad de tener un emba-
razo exitoso, sin embargo, se ha evidencia-
do mayor riesgo de parto pretérmino, rup-
tura prematura de membranas, restriccion
del crecimiento fetal y presentaciones feta-
les anormales al momento del parto™, ra-
zones por las cuales debe realizarse el se-
guimiento periddico de las pacientes.

CONCLUSIONES

El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich
compuesto por Utero didelfo, hemivagina
obstruida y agenesia renal unilateral, se con-
vierte en un reto diagndéstico multidisciplina-
rio de las especialidades de pediatria, gine-

cologia e incluso genética siendo en muchas
oportunidades el pediatra el que se enfrenta
en primera instancia a un paciente con do-
lor abdomino pélvico agudo para el cual la
probabilidad pretest es baja y se encuentra
condicionada por la realizaciéon de imagenes
como la ultrasonografia realizada por un ex-
perto y la confirmacién diagndstica median-
te resonancia magnética, el tratamiento qui-
rurgico dependera de las caracteristicas in-
dividuales, en este caso fue exitoso. Es im-
portante dar seguimiento a las pacientes
debido a las complicaciones ginecoldgicas
como la esterilidad y las infecciones del sis-
tema genital femenino.

Los autores declaran que este trabajo no ha sido
publicado, ni esta en vias de considerarlo para su
publicacién en otra revista, se responsabilizan de haber
contribuido a la concepcion, disefio y realizacion del
trabajo, analisis e interpretacion de datos, y de haber
participado en redaccion del texto y sus revisiones, asi
como en la aprobacién de la versién que finalmente
remite. Se declara, ademas, estar libre de cualquier
asociacion personal o comercial que pueda suponer

un conflicto de intereses en conexioén con el articulo

remitido.
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