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Introduccion

Resumen El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich (HWW) es una anomalia congénita rara
que consiste en una hemivagina obstruida en utero didelfo asociado, en numerosas ocasiones, a
agénesis renal ipsolateral. Se presenta un caso de una paciente de 31 afios, sin antecedentes
médicos importantes, con metrorragia escasa, intermitente y maloliente de 2-3 meses de
evolucion. En la exploracion vaginal intraoperatoria se visualizaron un cérvix hipotrofico y un
orificio externo de un trayecto fistuloso que comunicaba con la cavidad uterina derecha y
drenaba material hematico oscuro. La urografia intravenosa constaté una agenesia renal derecha
y confirmoé el diagnostico.

© 2010 SEGO. Publicado por Elsevier Espafia, S.L. Todos los derechos reservados.

Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome

Abstract Uterus didelphys with obstructed hemivagina frequently associated with ipsilateral
renal agenesis is a rare congenital anomaly known as Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome
(HWW). We report the case of a 31-year-old woman with no relevant medical history, with
scant, intermittent and ill-smelling metrorrhagia for the last 2-3 months. Intraoperative vaginal
exploration revealed a hypotrophic cervix and the external orifice of a fistula communicating
with the right uterine cavity and draining a dark hematic fluid. Intravenous urography showed
right renal agenesis and confirmed the suspected diagnosis of HWW.

© 2010 SEGO. Published by Elsevier Espafa, S.L. All rights reserved.

pares denominadas los conductos paramesonéfricos (de
Miiller) y mesonéfricos (de Wolf), presentes en ambos

El desarrollo de los 6rganos genitales internos y el tracto  sexos'™. En las mujeres, los conductos miillerianos contactan
urinario inferior se dan a partir de 2 estructuras urogenitales  entre si y se fusionan, dando como resultado el canal utero-

vaginal a través del cual se van a desarrollar las trompas
uterinas, el Gtero y los 2 tercios superiores de la vagina. Tras
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la fusion, los conductos de Miiller se unen a la pared dorsal del
seno urogenital, formando el tercio inferior de la vagina™>*“.
Como consecuencia de la falta de desarrollo o fusion de los
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segmentos distales de los conductos de Miiller, se puede
producir una serie de anomalias, entre las que se encuentra
el sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich (HWW). Se trata
de una anomalia congénita rara, que consiste en una hemi-
vagina obstruida en Utero didelfo asociado, en numerosas
ocasiones, a agénesis renal ipsolateral®®.

La incidencia en la poblacién general de las anomalias del
desarrollo de los érganos genitales es de 2-10%, aunque
posiblemente sea mayor debido al infradiagndstico’. Se
han detectado malformaciones en el 3% de las pacientes
estériles, en el 5-10% de las mujeres que han sufrido abortos
de repeticién durante el primer trimestre y en el 25% de las
pacientes que abortan al final del primer trimestre, en el
segundo trimestre o bien tienen partos pretérmino®, por lo
que un correcto diagndstico y tratamiento es fundamental
para evitar complicaciones ginecologicas y problemas de
fertilidad.

Caso clinico

Paciente de 31 anos, sin antecedentes de interés; es remitida
a nuestro centro por metrorragia escasa, intermitente y
maloliente, de 2-3 meses de evolucion. La menarquia se
produjo a los 13 afos. Los valores de la formula menstrual
fueron de 4/28 y GAP 0/0/0. El examen fisico reveld genitales
externos normales y vagina conica sin fondos de saco vagi-
nales. La paciente presenta un cérvix hipoplasico, Utero en
ante pequefio y en la region adyacente derecha una tumo-
racion blanda con dimensiones de 6 x 6 cm.

Posteriormente, se realiz6 a la paciente una ecografia
transvaginal, refiriendo en ese momento metrorragia malo-
liente. En la exploracion se aprecié un orificio paracervical
derecho que estaba drenando material purulento oscuro, que
se canalizé con una sonda.

Se apreciaron 2 hemilteros; el derecho presenta una
pequeiia coleccion liquida en su interior, que fue canalizada
con sonda. El tamafo de ambas cavidades parecia normal.
El tabique intermedio estaba poco vascularizado y media
5-6 mm.

En la zona inferior derecha del Utero se aprecié una
tumoracion mixta que alcanzaba el tercio externo de la
vagina, con una parte sélida en el tercio superior que pasa
a ser multitabicada en los otros 2 tercios con contenido fluido
que drena durante la exploracion por orificio paracervical
derecho.

La impresién diagnostica es de duplicidad uterina com-
pleta, con vagina homolateral ciega. La histeroscopia revelo
una cavidad izquierda tipo uterounicérnea y un orificio para-
cervical derecho que drenaba material de aspecto purulento.

En la resonancia magnética nuclear se observo una anoma-
lia compleja uterina, consistente en la visualizacion de las
cavidades endometriales independientes separadas por un
septo aparentemente fibromuscular, con superficie minima-
mente indentada del fundus uterino y reparacion de los
cuernos uterinos menor de 4 cm, lo que sugiere Utero septado
con septo completo. Parecian existir 2 canales endocervica-
les separados por un septo, lo que sugiere Utero bicollis. Se
observo una importante dilatacion de la cavidad endocervical
derecha que continla con una llamativa dilatacion de la luz
de la vagina con niveles liquidos y septos que podria corres-
ponder a un hidrohematocolpos derecho.

Figura 1  Vision laparoscopica del Utero doble.

Por uUltimo, se procedid a realizar un laparoscopia diag-
nostica (fig. 1), en la que se pudo observar un Unico Utero
aumentado de tamano en sentido transverso, con morfo-
logia arcuata, y una exploracion vaginal intraoperatoria,
donde se visualizd un cérvix hipotréfico y un orificio
externo de un trayecto fistuloso, que comunicaba con la
cavidad uterina derecha y drenaban a material hematico
oscuro. El orificio cervical comunicaba con la cavidad
izquierda. Durante la propia laparoscopia se procedi6 a
canalizar el orificio fistuloso mediante una sonda de Foley
para drenaje.

Dada la malformacion uterina y ante la sospecha de
malformaciones a nivel uroldgico, se realizé una urografia
intravenosa (fig. 2) que constaté una agenesia renal derecha.
La suma de las malformaciones ginecolédgica y uroldgica
determind el diagndstico final del sindrome de HWW.

Figura2 Urografia intravenosa donde se evidencia la ausencia
del sistema nefrourolégico derecho.
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Discusion

El sindrome de HWW es una rara variante de anomalias de los
conductos Miiller’, posiblemente causado por el fallo tanto
vertical como lateral de la fusion de estos conductos y cuya
etiologia es desconocida'®'".

Este sindrome, a diferencia de otras anomalias del tracto
genital femenino, suele ser asintomatico hasta la mernaquia,
ya que durante la prepubertad la presencia de genitales
externos normales y el desarrollo 6ptimo de las pacientes
enmascaran la sintomatologia. Con la llegada de la pubertad,
se producen las primeras alteraciones menstruales que son el
motivo de consulta y es entonces cuando se realiza el diag-
noéstico'?. Aunque no es comun, es posible, como un nuestro
caso, la paciente no presentd ninguna sintomatologia hasta
anos después debido a la comunicacion existente entre las
2 vaginas'Z.

El dolor abdominal durante varios ciclos menstruales y la
presencia de una masa suprapuUbica en el examen abdominal
son los primeros sintomas que se suelen encontrar los gine-
cologos pero es necesario una bateria de pruebas comple-
mentarias, tal y como se han realizado en nuestro caso, para
lograr un diagndstico definitivo. Pese a esto, hay estudios que
sugieren que los ultrasonidos serian suficientes para realizar
un correcto diagndstico® 314,

Aunque no es una patologia comin, es necesario instau-
rar lo antes posible un tratamiento que evite el curso
natural de sindrome, que supone el desarrollo de endome-
triosis, adherencias en la pelvis, piosalpinx o piocol-
pos® 1316, Estas pacientes suelen presentar problemas de
fertilidad y un alto porcentaje, cercano al 40%, de abortos
espontaneos'®'®, pese a que esto no implica necesaria-
mente que se produzcan problemas obstétricos de impor-
tancia durante la gestacion'®2°,

Actualmente, el tratamiento de eleccion del sindrome de
HWW es quirdrgico mediante reseccion y marsupializacion de
la vagina septada’. Algunos autores sugieren el uso de la
laparoscopia para mejorar los resultados quirdrgicos, aunque
la utilidad de esta técnica esta pendiente de evaluacion®.

Aunque en nuestro caso no se ha tratado a la paciente de
forma inmediata por su deseo expreso, dada la clinica
expuesta en este articulo, es de esperar que, en el futuro,
la paciente presente problemas ginecoldgicos de distinta
importancia que obliguen a proceder con el tratamiento
quirdrgico del sindrome.
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