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ABSTRACT

Herlyn-Werner-Winderlich 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 presentdysmenorrhea,
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.
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RESUMEN

El sindrome de Herlyn-Werner-Wiinderlich es una anomalia congénita del tracto
urogenital. Se caracteriza por la triada de Utero didelfo, hemivagina obstruida y
agenesia renal unilateral. La mayoria de pacientes se mantienen asintomaticas
hasta la menarquia, cuando debutan con dismenorrea, dolor pélvico y masa
palpable debido al hematocolpos asociado. Presentamos el caso de una paciente
de 32 afios en estudio por problemas de fertilidad. Se realizd estudio ecografico
3D e histerosalpingografia, donde se observd Utero bicorne completo con doble
canal cervical, con impresién diagndstica de vagina homolateral ciega. A la
especuloscopia durante el periodo menstrual se observd cérvix de hemivagina
normal y orificio de salida en cara lateral, por donde drenaba sangre de hemivagina
ciega (probablemente fistulizada). Se realizé una ecografia abdominal que constaté
agenesia renal izquierda, confirmandose el diagnostico.

Palabras clave. Conductos paramesonéfricos, Sindrome Herlyn-Werner-Winderlich.
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ANTECEDENTES

El sindrome de Herlyn-Werner-Winderlich es
una anomalia congénita del tracto urogenital in-
frecuente. Se caracteriza por la triada de Utero
didelfo, hemivagina obstruida y agenesia renal
ipsilateral; su prevalencia se estima entre 0,1%
y 3,8%". Su etiologia no esta clara todavia, pero
se cree que se produce por un fallo en la fusion
de los conductos de Muller durante la embrio-
génesis?,

Fue descrito por primera vez en 1971, por Herlyn
y Werner, como agenesia renal y una hemivagina
ipsilateral ciega®. En 1976, Wunderlich describié
la asociacion de agenesia renal con Utero didelfo
y una unica vagina con hematocolpos contrala-
teral, naciendo asi el sindrome tal y como lo co-
nocemos hoy dia®.

La mayoria de pacientes se mantienen asinto-
maticas hasta la menarquia, cuando debutan
con dismenorrea, dolor pélvico y/o masa palpa-
ble debido al hematocolpos asociado®.

A continuacién, presentamos un caso diagnosti-
cado en edad tardia en nuestro hospital, estan-
do la paciente asintomatica desde el nacimiento.

CAso cLiNIco

Paciente de 32 afios, con antecedente de hiper-
paratiroidismo, en estudio en nuestro centro por
problemas de fertilidad de mas de un afio de evo-
lucion. Se realizé histerosalpingografia, en la que se
observé un hemiltero con una trompa permeable.

FIGURA 1. HISTEROSALPINGOGRAFIA. SE OBSERVA HEMIUTERO Y
TROMPA DERECHA PERMEABLE, EN EL CONTEXTO DE UN UTERO DIDELFO
Y HEMIUTERO IZQUIERDO, NO VISUALIZADO DEBIDO A LA PRESENCIA DE
TABIQUE VAGINAL.
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A la especuloscopia se observaba una vagina y
cérvix de aspecto normal. En la histeroscopia
diagnostica se visualizé un Unico canal cervical,
por el que se accedia a un hemiltero de aspecto
normal donde se visualizaba el ostium derecho.

Tras lo anterior, se realiz6 estudio con ecografia
3D transvaginal y abdominal, donde se observé
un Utero bicorne completo con doble canal cer-
vical, sin visualizarse hematocolpos o imagenes
sugestivas de vagina homolateral ciega.

Dada la sospecha de permeabilidad de vagina
no visualizada, se decidi6 realizar la exploracion

FiGURA 2.1 Y FIGURA 2.2 EN LA ECOGRAFIA TRANSVAGINAL SE OB-
SERVAN DOS CUERPOS UTERINOS COMPLETOS DE ASPECTO NORMAL,
CAVIDADES SIMETRICAS BIEN DESARROLLADAS CON DOBLE CANAL
CERVICAL. HEMIUTERO DERECHO COMPLETO Y HEMIUTERO IZQUIERDO
COMPLETO.
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FIGURA 3.1 ¥ 3.2. ECOGRAFIA ABDOMINAL DE HIPOCONDRIO IZQUIERDO. BAZO DE TAMANO NORMAL (ESTRELLA) Y AUSENCIA DE RINON IZQUIERDO; LA
FLECHA BLANCA SENALA LA TEORICA LOCALIZACION DEL RINON IZQUIERDO. SE OBSERVA LA FOSA RENAL IZQUIERDA OCUPADA POR ASAS INTESTINALES
(FIGURA 3.1) Y SE DETECTA UNA IMAGEN ANECOGENICA QUE PODRIA ESTAR EN RELACION CON GRUPOS PIELOCALICIALES (FIGURA 3.2).

durante la menstruacion. A la especuloscopia
durante la menstruacion, se observé 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 malformacioén uterina
y la posible asociacién con malformaciones uro-
l6gicas, se realiz6 una ecografia abdominal, que
constato agenesia renal izquierda, confirmando-
se el diagnodstico de Herlyn-Werner-Wunderlich.

DiscusioN

El sindrome de Herlyn-Werner-Winderlich es
una entidad extremadamente rara, y como tal,
las publicaciones al respecto son en su mayoria
reportes de un caso o series de casos(346-M,

Se considera que el estandar de oro para su diag-
ndstico es la resonancia magnética, con una pre-
cisién cercana al 100%. Sin embargo, la ecografia
3D hareportado 90 a 92% de precision diagnosti-
ca. Asi, en los casos en los que ya se disponga de
otras pruebas diagnosticas, la ecografia 3D pue-
de dar una muy buena aproximacién diagnos-
tica’"). A la hora de realizar la ultrasonografia,
habremos de tener en cuenta la posible imagen
quistica que brinda el hematocolpos, en caso de
haberlo, haciendo diagndstico diferencial con en-
dometrioma o quiste ovarico complejo.

Lan Zhu y col® realizaron un estudio retrospec-
tivo de 79 pacientes y clasificaron el sindrome
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 segun el
estado del hemiltero ipsilateral: 1.1 hemiutero
normal y comunicado, y 1.2 hemiltero atroéfico
y sin comunicacion con hemivagina obstruida.
En ambos casos las pacientes debutan con dolor
pélvico tras la menstruacion.

El tipo 2 se refiere a la hemivagina parcialmente
obstruida, y se subdivide en 2.1 si la comunica-
cion se encuentra en la vagina, o0 2.2 si la comu-
nicaciéon se encuentra a nivel del cérvix. En estos
casos, la sintomatologia de la paciente puede va-
riar segun el grado de comunicacion desde una
sintomatologia similar a las de tipo 1 o cursar
completamente asintomaticas, como el caso de
nuestra paciente.

Se han postulado posibles efectos adversos de
la menstruacion reversa, como el riesgo de en-
dometriosis, enfermedad inflamatoria pélvica,
infertilidad o adherencias a nivel de la pel-
vis®. Es por ello que, el tratamiento de elec-
cidn en estos casos es la reseccion del tabique
vaginal, o en el caso del tipo 1.2, la realizacion
de laparoscopia y reseccion del hemiutero
atrofico®™.
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En el caso de nuestra paciente, ante la ausencia
de sintomatologiay la negativa por parte de esta
de someterse a una cirugia, se decidid seguir
una actitud expectante.

En conclusién, la gran mayoria de pacientes es
diagnosticada en la pubertad, al comenzar la
sintomatologia. Sin embargo, algunos casos
pueden cursar asintomaticos hasta edades mas
tardias. El diagndstico precoz en estos casos es
importante, a la hora de evitar posibles com-
plicaciones como endometriosis, adherencias y
problemas de fertilidad. Para ello, la ecografia
3D se presenta como una opcion rentable y con
buen rendimiento diagndstico.
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