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ABSTRACT
Herlyn-Werner-Wünderlich syndrome is a rare congenital anomaly that affects 
the genitourinary system. It is defined by the triad of uterus didelphys, obstructed 
hemivagina, and ipsilateral renal agenesis. It consists in a Mullerian anomaly. Most 
patients remain asymptomatic until the menarche, when they present dysmenorrhea, 
pelvic pain, and a pelvic mass is noticed due to hematocolpos. We present the 
case of a 32-year-old patient studied for infertility. 3D transvaginal ultrasound 
and hysterosalpingography showed uterus didelphys and a blind hemivagina. 
Speculoscopy during menses revealed a normal cervix and a little orifice on the 
lateral vagina where blood could be seen draining from a fistulized hemivagina. The 
abdominal ultrasound showed ipsilateral renal agenesis, confirming the suspected 
diagnosis.
Keywords: Mullerian ducts, Herlyn-Werner-Wünderlich syndrome.

RESUMEN
El síndrome de Herlyn-Werner-Wünderlich es una anomalía congénita del tracto 
urogenital. Se caracteriza por la tríada de útero didelfo, hemivagina obstruida y 
agenesia renal unilateral. La mayoría de pacientes se mantienen asintomáticas 
hasta la menarquia, cuando debutan con dismenorrea, dolor pélvico y masa 
palpable debido al hematocolpos asociado. Presentamos el caso de una paciente 
de 32 años en estudio por problemas de fertilidad. Se realizó estudio ecográfico 
3D e histerosalpingografía, donde se observó útero bicorne completo con doble 
canal cervical, con impresión diagnóstica de vagina homolateral ciega. A la 
especuloscopia durante el periodo menstrual se observó cérvix de hemivagina 
normal y orificio de salida en cara lateral, por donde drenaba sangre de hemivagina 
ciega (probablemente fistulizada). Se realizó una ecografía abdominal que constató 
agenesia renal izquierda, confirmándose el diagnóstico.
Palabras clave. Conductos paramesonéfricos, Síndrome Herlyn-Werner-Wünderlich.

CASO CLÍNICO
CASE REPORT
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Antecedentes 

El síndrome de Herlyn-Werner-Wünderlich es 
una anomalía congénita del tracto urogenital in-
frecuente. Se caracteriza por la tríada de útero 
didelfo, hemivagina obstruida y agenesia renal 
ipsilateral; su prevalencia se estima entre 0,1% 
y 3,8%(1). Su etiología no está clara todavía, pero 
se cree que se produce por un fallo en la fusión 
de los conductos de Müller durante la embrio-
génesis(2).

Fue descrito por primera vez en 1971, por Herlyn 
y Werner, como agenesia renal y una hemivagina 
ipsilateral ciega(3). En 1976, Wünderlich describió 
la asociación de agenesia renal con útero didelfo 
y una única vagina con hematocolpos contrala-
teral, naciendo así el síndrome tal y como lo co-
nocemos hoy día(4).

La mayoría de pacientes se mantienen asinto-
máticas hasta la menarquia, cuando debutan 
con dismenorrea, dolor pélvico y/o masa palpa-
ble debido al hematocolpos asociado(5). 

A continuación, presentamos un caso diagnosti-
cado en edad tardía en nuestro hospital, estan-
do la paciente asintomática desde el nacimiento. 

cAso clínico

Paciente de 32 años, con antecedente de hiper-
paratiroidismo, en estudio en nuestro centro por 
problemas de fertilidad de más de un año de evo-
lución. Se realizó histerosalpingografía, en la que se 
observó un hemiútero con una trompa permeable.

A la especuloscopia se observaba una vagina y 
cérvix de aspecto normal. En la histeroscopia 
diagnóstica se visualizó un único canal cervical, 
por el que se accedía a un hemiútero de aspecto 
normal donde se visualizaba el ostium derecho. 

Tras lo anterior, se realizó estudio con ecografía 
3D transvaginal y abdominal, donde se observó 
un útero bicorne completo con doble canal cer-
vical, sin visualizarse hematocolpos o imágenes 
sugestivas de vagina homolateral ciega.

Dada la sospecha de permeabilidad de vagina 
no visualizada, se decidió realizar la exploración 

Figura 1. HisterosalpingograFía. se observa Hemiútero y 
trompa derecHa permeable, en el contexto de un útero didelFo 
y Hemiútero izquierdo, no visualizado debido a la presencia de 
tabique vaginal.

Figura 2.1 y Figura 2.2  en  la  ecograFía transvaginal  se  ob-
servan  dos  cuerpos  uterinos completos de  aspecto  normal, 
cavidades simétricas bien desarrolladas con doble canal 
cervical.  Hemiutero  derecHo  completo  y  Hemiútero izquierdo 
completo.

2.1

2.2
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durante la menstruación. A la especuloscopia 
durante la menstruación, se observó un orificio 
de 1 mm de salida en la cara lateral izquierda de 
la vagina, por donde drenaba material mens-
trual de hemivagina ciega. 

Ante la existencia de una malformación uterina 
y la posible asociación con malformaciones uro-
lógicas, se realizó una ecografía abdominal, que 
constató agenesia renal izquierda, confirmándo-
se el diagnóstico de Herlyn-Werner-Wünderlich.

discusión

El síndrome de Herlyn-Werner-Wünderlich es 
una entidad extremadamente rara, y como tal, 
las publicaciones al respecto son en su mayoría 
reportes de un caso o series de casos(1,3,4,6-11).

Se considera que el estándar de oro para su diag-
nóstico es la resonancia magnética, con una pre-
cisión cercana al 100%. Sin embargo, la ecografía 
3D ha reportado 90 a 92% de precisión diagnósti-
ca. Así, en los casos en los que ya se disponga de 
otras pruebas diagnósticas, la ecografía 3D pue-
de dar una muy buena aproximación diagnós-
tica(12,13). A la hora de realizar la ultrasonografía, 
habremos de tener en cuenta la posible imagen 
quística que brinda el hematocolpos, en caso de 
haberlo, haciendo diagnóstico diferencial con en-
dometrioma o quiste ovárico complejo. 

Lan Zhu y col(14) realizaron un estudio retrospec-
tivo de 79 pacientes y clasificaron el síndrome 
en dos tipos, dependiendo del estado de la he-
mivagina ipsilateral a la agenesia renal. El tipo 1 
se refiere a la hemivagina completamente obs-
truida, subdividiéndose en dos grupos según el 
estado del hemiútero ipsilateral: 1.1 hemiútero 
normal y comunicado, y 1.2 hemiútero atrófico 
y sin comunicación con hemivagina obstruida. 
En ambos casos las pacientes debutan con dolor 
pélvico tras la menstruación. 

El tipo 2 se refiere a la hemivagina parcialmente 
obstruida, y se subdivide en 2.1 si la comunica-
ción se encuentra en la vagina, o 2.2 si la comu-
nicación se encuentra a nivel del cérvix. En estos 
casos, la sintomatología de la paciente puede va-
riar según el grado de comunicación desde una 
sintomatología similar a las de tipo 1 o cursar 
completamente asintomáticas, como el caso de 
nuestra paciente. 

Se han postulado posibles efectos adversos de 
la menstruación reversa, como el riesgo de en-
dometriosis, enfermedad inflamatoria pélvica, 
infertilidad o adherencias a nivel de la pel-
vis(15). Es por ello que, el tratamiento de elec-
ción en estos casos es la resección del tabique 
vaginal, o en el caso del tipo 1.2, la realización 
de laparoscopia y resección del hemiútero 
atrófico(9,14).

Figura 3.1 y 3.2. ecograFía abdominal de Hipocondrio izquierdo. bazo de tamaño normal (estrella) y ausencia de riñón izquierdo; la 
FlecHa blanca señala la teórica localización del riñón izquierdo. se observa la Fosa renal izquierda ocupada por asas intestinales 
(Figura 3.1) y se detecta una imagen anecogénica que podría estar en relación con grupos pielocaliciales (Figura 3.2). 

3.1 3.2
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En el caso de nuestra paciente, ante la ausencia 
de sintomatología y la negativa por parte de esta 
de someterse a una cirugía, se decidió seguir 
una actitud expectante. 

En conclusión, la gran mayoría de pacientes es 
diagnosticada en la pubertad, al comenzar la 
sintomatología. Sin embargo, algunos casos 
pueden cursar asintomáticos hasta edades más 
tardías. El diagnóstico precoz en estos casos es 
importante, a la hora de evitar posibles com-
plicaciones como endometriosis, adherencias y 
problemas de fertilidad. Para ello, la ecografía 
3D se presenta como una opción rentable y con 
buen rendimiento diagnóstico.
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