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PALABRAS CLAVE Resumen Presentamos el caso de una paciente de 18 afios que consultd por oligomenorrea,
Sindrome de Herlyn- flujo menstrual maloliente y dolor pélvico tipo célico. Ante la sospecha de alteracién menstrual
Werner-Wunderlich; por defecto en el tracto de salida se realiz6 ecografia ginecologica y resonancia magnética con el
Utero doble; resultado de Gtero doble, hemivagina obstruida o ciega derecha acompanado de agenesia renal
Agenesia renal derecha, sindrome Herlyn-Werner-Wunderlich. Tras el diagnostico se realiz6 escision del septo y

drenaje de las colecciones que suprimen la sintomatologia de la paciente mejorando la capacidad
reproductiva.
© 2014 SEGO. Publicado por Elsevier Espafa, S.L.U. Todos los derechos reservados.
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Abstract We report the case of an 18-year-old woman who consulted for oligomenorrhea,
chronic pelvic pain and malodorous vaginal discharge. Ultrasonography and magnetic resonance
imaging demonstrated uterus didelphys with right-sided hematometrocolpos and absent right
kidney (Herlyn-Werner- Wunderlich syndrome). The patient underwent resection of the septum
and drainage of collections, with complete symptom resolution.

© 2014 SEGO. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion obstruida sin referencia a agenesia renal’, y ese mismo afio
Miller presentd un caso de Utero didelfo con hemivagina
obstruida y agenesia renal homolateral®. En 1971 a la aso-
ciacién de agenesia renal y hemivagina ciega ipsilateral se la
denominé sindrome de Herlyn-Werner y la asociacion de
aplasia renal unilateral junto con Utero didelfo, hematocér-
vix y vagina simple se describié en 1976 por Wunderlich®.
Actualmente también se le conoce con el nombre de
sindrome OHVIRA por sus siglas en inglés (uterine didelphys
associated with Obstructed Hemivagina and Ipsilateral Renal

El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich es una anomalia
congénita poco frecuente, en la que coexiste la existencia de
duplicacion uterovaginal, con hemivagina obstruida o ciega y
agenesia renal ipsilateral. Purslow, en 1922, fue el primer
autor que presentd un caso con Utero didelfo y hemivagina
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Anomaly), término mas amplio, ya que incluye otro tipo de
anomalias renales aparte de la agenesia renal®.

Esta anomalia es consecuencia del no desarrollo o falta de
fusion de los conductos de Miiller. El origen embrioldgico
comun del aparato reproductivo y urinario explica la coe-
xistencia de anomalias urinarias asociadas a malformaciones
genitales en un porcentaje no despreciable de casos. Entre
las alteraciones del tracto urinario asociadas con mayor
frecuencia a anomalias del desarrollo de los conductos miille-
rianos se encuentran la agenesia renal, doble sistema colec-
tor, duplicacién renal y rifién en herradura®.

Los sintomas se suelen presentar poco después de la
menarquia, cuando la formacion de hematocolpos deriva
en dismenorrea y masa a nivel de Douglas, asi como altera-
ciones en el patron menstrual (oligomenorrea o amenorrea).
Sin embargo, en un porcentaje elevado de casos los sintomas
inespecificos junto con un patréon menstrual normal hacen
dificil su diagnoéstico precoz.

Las complicaciones iniciales pueden manifestarse en
forma de piohematocolpos, piosalpinx o incluso pelviperito-
nitis. A mas largo plazo puede aparecer endometriosis,
adherencias pélvicas y riesgo aumentado de infertilidad®”’.

Tradicionalmente, la técnica mas apropiada para el diag-
nostico y clasificacion de las anomalias de los conductos de
Miiller ha sido la resonancia magnética, desempefiando tam-
bién un papel importante la ecografia ginecolégica®. Sin
embargo, actualmente algunos autores consideran que el
diagnostico podria ser ecografico mediante ecografia 3 D
transvaginal, recurriendo a la resonancia magnética en aque-
llos casos complejos o de dificil valoracion®.

El tratamiento es quirdrgico conservador y consiste en la
reseccion del tabique vaginal y marsupializacion de la hemi-
vagina ciega, asi como el drenaje de las colecciones si las
hubieraZ.

El presente articulo tiene como objetivo describir un caso
clinico que ilustra este proceso patologico, detallando el
método diagndstico y el tratamiento aplicados.

Descripcion del caso

Paciente de 18 afos de edad que acudi6 a la consulta por
presentar amenorrea secundaria (solo 4 reglas desde la
menarquia), con ultima regla hacia 5 meses.

Se realizd una anamnesis y exploracion en la que se
objetivd: antecedentes familiares y personales sin interés,
con menarquia a los 12 afios. La paciente presentaba acné,

hirsutismo y obesidad leve. A la exploracion genital se visua-
lizaron genitales externos normales, desarrollo puberal
normal, no realizandose especuloscopia ni tacto vaginal
por ausencia de relaciones sexuales.

En la ecografia abdominal realizada inicialmente en la
consulta, con escasa replecion vesical, se objetivo un aparato
genital interno normal.

Como pruebas complementarias se solicité una analitica
general y perfil hormonal que fue normal salvo un cociente
LH/FSH algo aumentado.

Con los datos obtenidos se sospeché sindrome de ovario
poliquistico y se pauté tratamiento con anticonceptivos ora-
les combinados.

La paciente acudié a revision; referia haber tomado el
tratamiento con anticonceptivos un mes con posterior aban-
dono, y presentar amenorrea secundaria, con flujo vaginal
sanguinolento maloliente y dolor en el hipogastrio de tipo
colico durante los periodos de sangrado.

Se realizd una exploracion fisica en la que se aprecié vagina
de aspecto normal, con sensacion de masa lateral dolorosa.

Ante la triada de flujo maloliente, dolor de tipo célico y
amenorrea se sospecho una alteracion en el tracto de salida,
solicitandose una ecografia ginecoldgica en la que se visualizd
Utero doble, coleccion paravaginal derecha y vagina tabicada,
sin visualizar imagenes anexiales patologicas (fig. 1).

Ante los resultados de la ecografia se solicitdé una reso-
nancia magnética y una histerosalpingografia para determi-
nar el tipo de malformacioén uterina y la dependencia de la
coleccion paravaginal. En la resonancia magnética se obje-
tivo un Utero con morfologia didelfo, coleccion lateralizada
hacia la derecha, que se continda con la cavidad cervical del
hemiltero derecho y que es hipointensa en secuencias T1 e
hiperintensa en secuencias T2, sugiriendo hidrocolpos a dicho
nivel. Los ovarios eran normales (fig. 2).

En la histerosalpingografia se visualiz6 hemiltero
izquierdo permeable en el contexto de un utero didelfo y
hemiltero derecho no visualizado debido a la presencia de
tabique vaginal (fig. 3).

Dada la frecuente asociacion entre anomalias renales y
genitales se solicitd una urografia intravenosa en la que se
observo la presencia de un rifion Unico izquierdo (fig. 4).

Nos encontramos por lo tanto con la asociacion de dupli-
cacion uterovaginal con hemivagina obstruida o hemivagina
ciega acompafada de agenesia renal ipsilateral (sindrome de
Herlyn-Werner-Wunderlich).

Debido a la dificultad en las caracteristicas exactas de la
malformacion por medio de la exploracion y la resonancia se

Figura 1

Ecografia transvaginal. Utero doble y coleccion paravaginal.
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Figura 2 Resonancia magnética. Utero didelfo y coleccion en
la region paravaginal lateralizada hacia la derecha.

realizd una exploraciéon vaginal bajo anestesia general y
una laparoscopia diagnodstica, objetivando un hemiltero
izquierdo permeable y en la pared derecha vaginal un cérvix
rudimentario aumentado de tamafo, con drenaje de mate-
rial sanguinolento a través de un orificio puntiforme, asi
como un Utero doble con trompas y ovarios de caracteristicas
normales cada uno dependiente de su hemiltero.

El tratamiento consistid en la escision del septo y drenaje
de las colecciones. Actualmente la paciente se encuentra
asintomatica, con mejoria drastica del dolor tras la interven-
cién y con ciclos menstruales regulares de entre 30-35 dias.
Continta revisiones periddicas por el servicio de ginecologia.

Discusion

Para entender la patogenia del sindrome de Herlyn-Werner-
Wunderlich es preciso repasar el origen embriologico del
aparato genitourinario en la mujer. Los genitales internos
y el tracto urinario derivan de 2 pares de estructuras que se
desarrollan en ambos sexos: los conductos mesonéfricos o de

Figura 3
able.

Histerosalpingografia. Hemiutero izquierdo perme-

Figura 4 Urografia intravenosa. Rifdn izquierdo Unico con
funcion renal conservada sin alteraciones pielocaliciales. Rifdn
derecho ausente.

Wolff y los conductos paramesonéfricos o de Miiller. Los
conductos de Wolff se comportan como inductores y hacen
que los 2 conductos de Miiller entren en contacto y se
fusionen para formar el canal uterovaginal, que deriva en
su parte proximal en las trompas de Falopio y en su parte
distal en el Gtero, y los 2 tercios proximales de la vagina.
Posteriormente se produce la reabsorcion del tabique que los
separa. El tercio inferior de la vagina procede del seno
urogenital’. Como consecuencia del no desarrollo o del fallo
de fusion de los conductos de Miiller aparecen varios tipos de
anomalias uterinas: hipoplasia, agenesia, Utero bicorne,
didelfo, Utero septo o Utero arcuato. Estas malformaciones
han sido divididas en subclases por la Sociedad Americana de
Medicina Reproductiva desde hace mas de una década’ y es la
clasificacion de referencia.

Los conductos wolffianos, ademas de dar origen a los
rinones, son elementos inductores de la fusion adecuada
de los conductos miillerianos. Por este motivo, la anomalia
en el desarrollo de la porcion caudal de los conductos de
Wolff puede ser la causa de la agenesia renal unilateral
asociada. Del lado donde el conducto de Wolff esta ausente,
el conducto de Miiller esta desplazado lateralmente y no
puede fusionarse con el conducto contralateral, resultando
en utero didelfo. El conducto miilleriano contralateral da
origen a una vagina mientras que el componente desplazado
forma un saco ciego, la hemivagina obstruida o imperfo-
rada’?. El introito vaginal no esta comprometido, debido a
su diferente origen, a partir del seno urogenital. Lo mismo
ocurre con los ovarios, que derivan de las crestas gonadales, y
con las trompas de Falopio, derivadas de la parte proximal
del conducto de Miiller. Por lo tanto, ante un diagndstico de
anomalia miilleriana se deben descartar anomalias urinarias
asociadas, asi como ante el hallazgo de agenesia o displasia
renal en mujeres debemos descartar la existencia de mal-
formaciones genitales asociadas'>'° con el fin de ofrecer un
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tratamiento precoz que evite la produccion de hematocol-
pos, hematometra y menstruacion retrograda.

La etiologia exacta del sindrome es desconocida. Se ha
observado un patréon de herencia poligénico, ademas de
posibles efectos ambientales como la exposicion durante
el desarrollo embrionario a radiaciones ionizantes, infeccio-
nes intrauterinas o toxicos como el dietilbestrol’.

El septo que se forma de la uni6on de ambos conductos
miillerianos para formar el canal uterovaginal degenera
gracias a un proceso apoptoético inducido por el gen bcl2.
La ausencia de este gen en las células hembras podria
explicar parte de la etiologia del ttero septo en humanos’.

Se ha observado que estas anomalias se presentan de
manera mas frecuente en el lado derecho, sin existir una
explicacion clara'".

La prevalencia del sindrome es indeterminada, con cifras
en la bibliografia que van desde 1/2.000 hasta 1/28.000"2.
Diversos estudios han intentado determinar la incidencia real
de estas anomalias con resultados dispares, encontrando
cifras que van del 0,1 al 3,8%. Sin embargo parece ser que
se sitlia en torno al 2-3% en la poblacion con problemas de
fertilidad y del 0,3-1% en la poblacién general®. Debido a su
caracter raro el nimero de casos publicado es escaso®’"'>.

El modo de presentacion mas habitual en las series publi-
cadas es la presencia de dolor pélvico recurrente, masa a
nivel de Douglas (asociada a hematocolpos o hematémetra),
flujo vaginal maloliente y alteraciones menstruales poco
tiempo después de la menarquia. Estos sintomas se presentan
debido a la formacién de hematocolpos con la menstruacion
que deriva en dismenorrea’ 4.

En contraste con otras anomalias del tracto genital feme-
nino, como el himen imperforado, la atresia vaginal o el septo
vaginal transverso que se presentan con amenorrea, el diag-
nostico de este sindrome se puede demorar muchos meses
porque en la mayoria de las ocasiones la menstruacion es
normal debido a que la menstruacion a través del hemiltero
no obstruido suele ser regular'®. Esto, junto con la presencia
en muchos casos de sintomas inespecificos, hace dificil su
diagnoéstico en un primer momento, y cuando comienzan con
dismenorrea son usualmente tratadas con antiinflamatorios o
anticonceptivos orales, retrasando el tratamiento ade-
cuado®. Es lo que ocurre en nuestro caso en una primera
consulta: la presencia de menstruacion inicial tras la menar-
quia con amenorrea secundaria y dismenorrea hizo sospechar
el diagnostico de sindrome de ovario poliquistico y fue con la
aparicion de flujo vaginal maloliente y masa pélvica cuando
se penso en la existencia de una anomalia del tracto de salida
como causa de la amenorrea.

Como hemos comentado el diagndstico suele realizarse
tras la menarquia. Sin embargo, se han descrito casos de
aparicion en el recién nacido como consecuencia de la
influencia estrogénica materna'”, asi como demora hasta
la edad adulta por la presencia de complicaciones derivadas
de la presencia de hematocolpos y hematémetra que han
pasado desapercibidos produciendo piocolpos como manifes-
tacion inicial'*. En algunas ocasiones el diagnostico se ha
encontrado durante la gestacion, por complicaciones como
aborto espontaneo o parto pretérmino®'"'3, El pequefio
tamafio del Utero en la infancia hace casi imposible el
diagnostico en este grupo de edad.

Por lo tanto, las causas de retraso en el diagnostico son la
presencia de menstruacion irregular a través del hemiltero

no obstruido, el caracter raro de la enfermedad y el trata-
miento de la dismenorrea con analgésicos o anticonceptivos
que pueden mejorar los sintomas y enmascarar el cuadro™®.

Los métodos diagnosticos mas adecuados son la resonancia
magnética y la ecografia 3D transvaginal®. El diagnéstico
correcto se basa en la obtencion de un corte coronal que
permita valorar la morfologia de la cavidad y su relacion con
el contorno externo. La ecografia 3 D transvaginal permite
esta valoracion de manera bien estandarizada. Los grupos de
mayor experiencia presentan una concordancia muy alta
entre la valoracién 3 D transvaginal y la resonancia, con alta
sensibilidad y especificidad®. Sin embargo, la falta de expe-
riencia o disponibilidad de esta técnica, asi como la posibi-
lidad de diagnostico urolégico adicional han hecho que la
resonancia magnética siga siendo la técnica de primera
eleccion.

Frecuentemente se han utilizado también la histerosal-
pingografiay la cistografia retrograda para detectar defectos
de deplecion a nivel urogenital, debido a su bajo coste. La
laparoscopia no es una técnica de primera eleccién, pero
puede ayudar cuando las imagenes radiologicas no son con-
cluyentes o cuando las técnicas de imagen no estan disponi-
bles. Ademas, puede ser terapéutica en casos seleccionados:
drenaje de hematocolpos, septoplastia o marsupializacion de
la hemivagina ciega®.

Sin un tratamiento adecuado la historia natural de la
enfermedad deriva en una serie de complicaciones a corto
y largo plazo. A corto plazo se produce piohematocolpos,
piosalpinx, hematémetra o piometra’. A largo plazo se puede
producir endometriosis debido a menstruacion retrograda,
infeccion de las colecciones con la aparicion incluso de
pelviperitonitis, adherencias pélvicas y riesgo aumentado
de abortos de repeticion.

En la disminucion de la fertilidad intervienen diversos
factores: la hipovascularizaciéon del septo que impediria
una correcta implantacion, la constriccion de la cavidad
uterina, la posible incompetencia cervical y la pérdida de
masa muscular miometrial’. El hecho de que una paciente
presente una malformacion miilleriana no conlleva necesa-
riamente problemas de infertilidad. En algunas series publi-
cadas se encuentra un 67% de embarazos a término sin
complicaciones, un 23% de abortos y un 15% de partos
pretérmino®.

En cuanto al tratamiento la opcion mas adecuada es
quirtrgica conservadora mediante técnicas sencillas que
consisten en la escision del septo, marsupializacion de la
hemivagina ciega y drenaje de las colecciones®> ™. El
tratamiento suprime el dolor y mejora la capacidad repro-
ductiva, asi como evita las complicaciones tardias (endome-
triosis, sindrome adherencial y colecciones). Tras la cirugia
la cavidad uterina recupera su tamafio normal en aproxima-
damente 3 meses y las tasas de obstruccion recurrente son
muy bajas.

Actualmente no se considera la hemihisterectomia como
el tratamiento de primera eleccion, porque se ha encontrado
una tasa similar de gestacion en ambos hemilteros por
igual'".

Se puede considerar la utilizacién de anticonceptivos
orales combinados previa a la cirugia para prevenir la acu-
mulacion de hematocolpos y mejorar la sintomatologia.

En cuanto a la malformacién renal se debe evaluar de
manera periddica la funcién renal, asi como se debe hacer
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hincapié en la prevencion de las infecciones urinarias, al
tratarse de pacientes con un solo rifién.

Conclusion

El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich es una anomalia
de dificil diagndstico, principalmente por su caracter raro.
Las pruebas diagnésticas principales son la ecografia trans-
vaginal 3 D y la resonancia magnética. El diagnostico tem-
prano es fundamental para mejorar los sintomas y preservar
la funcién sexual y reproductiva. El tratamiento es sencillo y
consiste en la escision del septo, drenaje de colecciones y
marsupializacion de vagina ciega.
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