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Resumen El sindrome de Herlyn-Werner-Wiinderlich es una rara anomalia congénita carac-
terizada por la presencia de Gtero didelfo con una hemivagina obstruida y frecuentemente
agenesia renal ipsilateral asociada. Describimos el caso de una paciente de 14 anos con diag-
nostico previo de agenesia renal derecha, sin otros antecedentes médicos de interés. Consulto
por secreciones malolientes recurrentes y dismenorrea. El estudio ecografico y la resonancia
magnética nuclear describieron un Utero didelfo, con hematocolpos derecho y agenesia renal
ipsilateral. El empleo de la histeroscopia permitio la reseccion del septo vaginal mejorando los
sintomas y preservando la fertilidad de nuestra paciente.

© 2021 Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Hysteroscopic diagnosis and treatment of Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome

Abstract The Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome is a rare congenital anomaly characterised
by uterus didelphys with obstructed hemivagina, frequently associated with ipsilateral renal
agenesis. The case is reported of a 14 year-old girl with a previous diagnose of right renal
agenesis and no other relevant medical history, but with recurring ill-smelling vaginal discharge
and intermittent dysmenorrhoea. Ultrasound and pelvic magnetic resonance imaging revealed
uterus didelphys with right haematocolpos and ipsilateral renal agenesis. Hysteroscopy was used
for vaginal septum resection, improving the symptoms and preserving reproductive capability
in the patient.
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Introduccion

La presencia de un Utero didelfo, junto con una hemi-
vagina obstruida por un septo vaginal acompanada de
agenesia renal unilateral ipsilateral conforman una rara
anomalia congénita conocida como sindrome de Herlyn-
Werner-Wiinderlich'. Este sindrome es causado por un fallo
en la fusion de los segmentos distales de los conductos de
Miiller responsables de la formacion de las trompas, el Gtero
y los dos tercios superiores de la vagina?.

La incidencia de anomalias en los drganos genitales es
baja en la poblacion general, en torno al 2-10%. No obs-
tante, puede que sea mayor debido al infradiagndstico de
las mismas'. Este sindrome suele ser asintomatico hasta la
menarquia en la adolescencia. El dolor durante los ciclos
menstruales, las infecciones urinarias y la presencia de una
masa pélvica suelen ser la clinica inicial que nos debe hacer
sospecharlo’.

Pese a su rareza, es muy importante el diagnostico tem-
prano en la adolescencia, ya que puede desembocar en
enfermedades severas durante la edad adulta. Son com-
plicaciones frecuentes de este sindrome la presencia de
hematocolpos, el desarrollo de endometriosis, el piosalpinx,
el piocolpos o las alteraciones en la capacidad reproductiva
de la paciente’.

El abordaje histeroscopico en este sindrome permite
tanto el diagnostico, mediante el uso de vaginoscopia, como
el tratamiento, permitiendo la reseccion del septo vaginal y
drenaje de las colecciones vaginales asociadas®®.

Caso clinico

Paciente de 14 afios de edad, con el Unico antecedente de
interés agenesia renal derecha, remitida para estudio por
presentar clinica de dismenorrea intensa desde la menar-
quia a los 12 anos, sangrado intermenstrual y secreciones
muco-hematicas, en ocasiones malolientes, de forma inter-
mitente. No referia antecedentes familiares relevantes.

En la exploracion fisica mediante tacto vaginal, se evi-
denci6 una vagina estrecha con un cérvix y un quiste en la
pared lateral derecha vaginal, de consistencia blanda y fluc-
tuante. Se completo el estudio con una ecografia transrectal
y abdominal en la que se visualizd un Gtero didelfo.

Ante los hallazgos descritos no concluyentes (2 cérvix en
la ecografia y un sdlo cérvix en la exploracion fisica) se
solicité una resonancia magnética nuclear (RMN). La RMN
confirmé el diagndstico de Gtero didelfo (fig. 1) y agene-
sia renal derecha conocidos e informo de la presencia de
una coleccion vaginal de 32 x 16 x 24mm, compatible con
hematocolpos o piocolpos conformado por la presencia de
un tabique vaginal lateral que ocultaba uno de los dos cérvix
descritos en la ecografia (fig. 2).

Se practico una histeroscopia diagndstica en consulta con
histeroscopio de Bettocchi® de 5mm. En la vaginoscopia se
evidencid la presencia de un Unico cérvix y una cavidad
endometrial con un solo orificio tubarico. Lateralmente al
cérvix se observo un septo vaginal con un orificio puntiforme
por el que drenaba una coleccion muco-hematica. Se atra-
veso dicho orificio y se localizo el segundo cérvix que llevo
a otra cavidad endometrial con un Unico orificio tubarico.

RMN: Presencia de Utero didelfo.

Figura 1

El tratamiento se realizd en quiréfano bajo anestesia
general con histeroscopio de Bettocchi® de 5 mm, sin nece-
sidad de utilizar resectoscopio convencional. Se llevd a
cabo una reseccion longitudinal del tabique vaginal desde el
orificio de drenaje hasta la pared lateral vaginal con elec-
trodo bipolar Versapoint® tipo berbiqui (fig. 3), drenando la
coleccion muco-hematica descrita y visualizando el cérvix
que hasta el momento habia quedado oculto tras el septo
vaginal. De este modo se recuperd completamente la per-
meabilidad uterina a vagina y se logré dejar visibles los
2 cérvix. El postoperatorio curso sin incidencias, y actual-
mente la paciente se encuentra asintomatica.

Discusién

El sindrome de Herlyn-Werner-Wiinderlich es una anomalia
congénita rara debida a la alteracion en la fusion de los seg-
mentos distales de los conductos de Miiller?, que presenta
Utero didelfo con hemivagina en el fondo de saco vaginal
y agenesia renal unilateral ipsilateral’. Si bien la presencia
de utero didelfo suele ser lo mas frecuente, existen otras
variantes anatomicas con distintos grados de severidad'. Se
han descrito subtipos mas severos con agenesia cervical y
presencia de un hemiltero no comunicante, frente a otras
presentaciones mas leves con Utero didelfo y hemivagina
parcialmente obstruida. El septo vaginal puede ser completo
6 incompleto presentado orificio de drenaje, mas frecuente-
mente hacia vagina, pero también se describe comunicacion
de la hemivagina directamente con el cérvix de la cavidad
contigua’.

La clinica generalmente es muy variada y suele perma-
necer enmascarada durante la infancia hasta la menarquia,
como ocurre en nuestro caso. La clinica mas frecuente
es la dismenorrea con las primeras reglas'® acompafiada
de otras enfermedades como la presencia de hematocol-
pos, piosalpinx o piocolpos'?. Hay descritas presentaciones
cuyo sintoma principal es urologico, en forma de retencion
aguda de orina, atribuible a la obstruccién y compresion
uretral producida por el hematocolpos’. Las complicaciones
tardias de este sindrome incluyen el desarrollo de endome-
triosis, adherencias pélvicas y una mayor probabilidad de
infertilidad®. A fin de evitar todas estas complicaciones, su
impacto en la calidad de vida de la paciente y su potencial
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Figura 2

RMN: Coleccion mucosa (*) en hemivagina que oculta un cérvix (corte coronal y transversal).

Figura 3
oculto.

reproductivo, es importante llegar a un diagndstico tem-
prano en la infancia o adolescencia®*>.

La exploracion fisica debe acompanarse de un estudio
ecografico tridimensional para clasificar la malformacion
uterina y completarse con la RMN, considerada el gold stan-
dard en la planificacién y el diagnostico preoperatorio del
sindrome de Herlyn-Werner-Wiinderlich. Permite evaluar la
morfologia uterina, detecta la comunicacion entre la vagina
y la cavidad uterina, puede caracterizar el contenido de los
liquidos, diagnosticar complicaciones como la endometriosis
y confirmar la agenesia renal asociada®®”°.

El diagnostico diferencial en el sindrome de Herlyn-
Werner-Wiinderlich se debe plantear con otras alteraciones
del desarrollo embriolégico del aparato genitourinario como
son el utero bicorne, el Gtero unicorne con cuerno contrala-
teral rudimentario no-comunicante, la presencia de himen
imperforado y la hipoplasia o agenesia cervical'.

Orificio puntiforme en tabique vaginal con posterior reseccion histeroscopica de tabique liberando hemivagina y cérvix

El tratamiento de eleccion se basa en el abordaje qui-
rdrgico de la vagina septada, realizando una incision en el
tabique vaginal, creando una via de drenaje de la vagina
ciega permitiendo asi el vaciado de las colecciones presen-
tes y crear un canal efectivo de evacuacion uterina®>. En los
casos mas severos con agenesia cervical, debido a la dificul-
tad en la correccion quirtrgica, esta indicada la reseccion
laparoscopica del hemiltero no comunicante para evitar la
clinica de hemoperitoneo recurrente a través de la trompa
de Falopio’’.

Las técnicas endoscopicas aportan multiples ventajas res-
pecto a la cirugia vaginal convencional. La histeroscopia
permite un mejor acceso al espacio vaginal, ya que no
es distorsionado por las valvas como sucede en la cirugia
vaginal convencional, la reseccion mediante energia bipolar
del tabique disminuye el tiempo quirdrgico y el sangrado,
con una mejor recuperacion posterior de la paciente®'°. La
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utilizacion de histeroscopio Bettocchi® de 5mm o resectos-
copio depende del tipo de tabique vaginal y de la habilidad
del cirujano, siendo un abordaje minimamente invasivo.

Conclusiones

El sindrome de Herlyn-Werner-Wiinderlich, pese a su baja
incidencia, debe ser sospechado de forma temprana para
evitar el desarrollo de complicaciones ginecologicas, urolo-
gicas y reproductivas en la edad adulta. El diagnoéstico se
basa en la exploracion fisica, en la ecografia tridimensional
y en la RMN. La histeroscopia permite completar su estu-
dio y realizar un tratamiento seguro y eficaz mediante la
reseccion del tabique vaginal que permita el vaciado de las
colecciones presentes en la vagina ciega.
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