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RESUMEN

Las malformaciones millerianas son anomalias congénitas que suelen manifestarse
después de la menarquia. Entre ellas, el sindrome de Herlyn-Werner-Winderlich
(SHWW) se caracteriza por Utero didelfo, hemivagina obstruida y agenesia renal
ipsilateral. La presentacién clinica del SHWW suele ser asintomatica hasta la
menarquia; la mayoria es diagnosticada entre 2 mesesy 1 afio después de la primera
menstruacién. Los sintomas que se presentan son dismenorrea, dolor abdominal
ciclico recurrente, menstruacién irregular y, a veces, masa pélvica palpable.
Ocasionalmente, el hematocolpos o la hematometra pueden desarrollar piocolpos,
piosalpinx y pelviperitonitis, y algunas pacientes solo manifiestan infertilidad o
pérdida recurrente del embarazo. Presentamos los casos de dos pacientes de 11y
13 afios que acudieron con dolor abdominal ciclico y describimos la historia clinica,
las imagenes y el tratamiento especifico que se realiz6 en cada una de las pacientes.
Palabras clave. Sindrome de Herlyn-Werner-Winderlich, Utero, Conductos
paramesonéfricos, Hematocolpos, Hematémetra.

ABSTRACT

Mullerian malformations are congenital anomalies that usually manifest after
menarche. Among them, Herlyn-Werner-Winderlich syndrome (SHWW) is
characterized by didelphic uterus, obstructed hemivagina and ipsilateral renal
agenesis. The clinical presentation of SHWW is usually asymptomatic until menarche;
most are diagnosed 2 months to 1 year after first menstruation. Presenting
symptoms are dysmenorrhea, recurrent cyclic abdominal pain, irregular menses,
and sometimes palpable pelvic mass. Occasionally, hematocolpos or hematometra
may develop pyocolpos, pyosalpinx and pelviperitonitis, and some patients manifest
only infertility or recurrent pregnancy loss. We report the cases of two patients aged
11 and 13 years who presented with cyclic abdominal pain and describe the clinical
history, imaging and specific treatment performed in each patient.

Key words: Herlyn-Werner-Winderlich syndrome, Uterus, Mauallerian ducts,
Hematocolpos, Hematometra.

INTRODUCCION

El sindrome de Herlyn-Werner-Winderlich (SHWW) es una anomalia
rara de los conductos de Mduller, caracterizada por duplicacion uterina
con hemivagina obstruida y agenesia renal ipsilateral®?. Las malfor-
maciones congénitas de los conductos de Mdiller tienen una prevalen-
cia del 2 al 3% en las mujeres, con prevalencia de 1/200 a 1/600 en las
mujeres fértiles. El Utero didelfo representa el 11% de las anomalias de
los conductos de Miller y el 30% de ellas estan asociadas a anomalias
del tracto renal®. EIl SHWW se asocia a anomalias del conducto meso-
néfrico, con una incidencia de aproximadamente 1/2 000 a 1/28 000.
El sindrome es conocido recientemente con el acrénimo OHVIRA (obs-
tructed hemivagina and ipsilateral renal anomaly syndrome)®. Se propone
una nueva clasificacion del sindrome debido a las caracteristicas clini-
cas que, segun Lan Zhu (ver figura 1), difieren de acuerdo al nivel de
obstruccién completa e incompleta del tabique vaginal, permitiendo un
diagnostico oportuno y tratamiento eficaz®9.
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FIGURE 1 CLASIFICACION DE HERLYN-WERNER-WUNDERLICH SEGUN LAN
ZHu Y coL. 201519,

CLASIFICACION 1. UTERO DIDELFO CON HEMIVAGINA COMPLETAMENTE
OBSTRUIDA

CLaSIFICACION 1.1 UTERO DIDELFO CON HEMIVAGINA CIEGA
CLASIFICACION 1.2 UTERO DIDELFO CON ATRESIA CERVICOVAGINAL SIN
COMUNICACION UTERINA

CLASIFICACION 2. UTERO DIDELFO CON HEMIVAGINA INCOMPLETA OBSTRUIDA
CLASIFICACION 2.1. UTERO DIDELFO CON REABSORCION PARCIAL DEL
TABIQUE VAGINAL

CLASIFICACION 2.2. UTERO DIDELFO CON UTERO COMUNICANTE

La falta de desarrollo o fusion de los segmentos
distales de los conductos millerianos origina
esta anomalia y su etiologia es desconocida. La
incidencia es variable. Suele presentarse des-
pués de la menarquia con cuadro clinico diverso,
dolor pélvico ciclico, dismenorrea, masa palpa-
ble debido a hematometra o hematocolpos y, a
veces, piocolpos o pelviperitonitis. El diagndsti-
co debe realizarse de forma precoz para evitar
complicaciones como la endometriosis, adhe-
rencias pélvicas u otras complicaciones pélvicas.

Un examen pélvico cuidadoso es necesario para
identificar el cuello uterino y la vagina“®. La eco-
grafia es el primer método que permite evaluar
la anormalidad ginecoldgica. Sin embargo, la re-
sonancia magnética (RM) proporciona certeza
de los hallazgos, permitiendo un tratamiento
oportuno y correcto. Se recomienda, antes de
una intervencion quirurgica, clasificar el SHWW
segun Lan Zhu. El tratamiento quirdrgico consis-
te en el drenaje y la reseccion del tabique vagi-
nal24, En este articulo presentamos dos casos
del sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich. Se
describe la historia clinica, los resultados de las
pruebas de imagen y el tratamiento realizado.

Caso cLinico 1

Paciente de 13 afios que acudio al Instituto Na-
cional de Salud del Nifio de San Borja en el afio
2017, por dolor abdominal ciclico y fiebre de 7
horas de evolucién. Sin antecedentes significati-
vos, la menarquia fue a los 11 afios, con régimen
catamenial de 4/30 y dismenorrea tolerable. El
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examen fisico mostro 42 kg de peso, mamas en
estadio 4 de Tanner, abdomen doloroso a la pal-
pacion en la fosa iliaca izquierda, con presencia
de una masa de 6 cm poco movible. La vulva es-
taba en estadio 4 de Tanner y la vaginometria
fue de 3 cm desde el borde himeneal.

La ecografia abdominal revelé dos cavidades
endometriales y dos cuellos uterinos, compati-
ble con utero didelfo. El cuello uterino izquierdo
tenia continuidad con formacion quistica hete-
rogénea sin flujo Doppler, sugiriendo hemato-
colpos con contenido hematico de 154 mL apro-
ximadamente y medidas de 6,9 x 5,5 x 7,4 cm.
Se observo ambos ovarios y no se hallé liquido
libre en el fondo de saco. No se visualizo el ri-
fidn izquierdo. La resonancia magnética exhibid
un utero didelfo situado hacia la derecha que
presentaba sefial conservada en cuanto a mio-
metrio, endometrio y vagina. El Utero izquierdo
tenia morfologia alargada sin contenido en su
interior. Existia distension vaginal de 78 x 37 x
62 mm que desplazaba la vejiga y mostraba res-
triccion en la técnica de difusion, en relacion con
contenido purulento (figura 2). El diagnéstico fue
Utero didelfo con hematocolpos de la hemivagi-
naizquierda, hematometra ipsilateral y agenesia
renal izquierda, compatible con el sindrome Her-
lyn - Werner - Wanderlich.

La paciente fue sometida a exploracién fisica
previa a la anestesia y recesion posterior del
tabique de la hemivagina; se dren6 150 mL del
piocolpos. Segun la clasificacion de Lan Zhu, co-
rresponderia al tipo 2.1.: Utero didelfo con reab-
sorcion parcial del tabique vaginal. Se realizo va-
ginoscopia para identificar y observar los cuellos
uterinos derecho e izquierdo, que estaban per-
meables. El cultivo de la secrecion del piocolpo
aislo Streptococcus alfa hemolitico. La paciente
fue dada de alta al dia de la intervencidn y esta-
ba clinicamente libre de sintomas.

CAaso cLiNico 2

Una paciente de 11 afios acudi6 al Instituto Na-
cional de Salud del Nifio de San Borja en el afio
2018, con antecedente de agenesia renal izquier-
da. Durante los 3 afios previos habia acudido
por dolor abdominal que se intensificaba con
la menstruacion, de 4 meses de evolucion, que
mejor6 con analgésicos. La menarquia fue a la
edad de 10 afios 8 meses, con régimen catame-
nial 4/30. El examen fisico mostré mamas en
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dos casos

FIGURA 2. (A) LA ECOGRAFIA MUESTRA AMBOS HEMIUTEROS, CON DISTENSION DE LA HEMIVAGINA 1IZQUIERDA. (B) UN MES DESPUES DE LA CIRUGIA, EN EL CON-
TROL ECOGRAFICO SE APRECIO LOS DOS HEMIUTEROS (FLECHAS ROJAS). (C) EN LA IMAGEN DE RESONANCIA MAGNETICA CORONAL T2 SE OBSERVA LA CONTINUIDAD
ENTRE EL HEMIUTERO IZQUIERDO (PEQUERA FLECHA BLANCA) Y LA HEMIVAGINA IZQUIERDA (PEQUENA FLECHA ROJA), QUE ESTA DISTENDIDA. LA FLECHA AZUL
MUESTRA EL HEMIUTERO DERECHO. (D) LA TECNICA DE DIFUSION SUGIRIO RESTRICCION COMPATIBLE CON ABSCESO, QUE POSTERIORMENTE SE CONFIRMO DURANTE

LA CIRUGIA.

estadio 3 de Tanner, abdomen doloroso a la pal-
pacion, genitales externos normales en estadio
2 de Tanner, sangrado vaginal de escasa cuantia
y el recto ocupado por coleccion.

En la ecografia se visualizé hematocolpos y Utero
didelfo. La resonancia magnética evidenci6 dos
cuernos uterinos con dilatacion severa de la ca-
vidad uterina izquierda, que se comunicaba con
la hemivagina izquierda dilatada por contenido
sanguineo de 13 x 8 x 5,4 cm. La trompa uteri-
na izquierda aparecia dilatada, con 10 mm de
espesor (hematosalpinx). Los hallazgos fueron
compatibles con Utero didelfo con hematometra
izquierda cerrada y hematocolpos izquierdo (fi-
gura 3), asi como, agenesia renal izquierda, con-
sistentes con el sindrome Herlyn-Werner-Win-
derlich.

Se realizd exploracién fisica bajo anestesia,
con drenaje del hematdémetra y el hemato-
colpos, asi como vaginoplastia y reseccion del

tabique, hallandose 600 mL de sangre mens-
trual retenida y tabique transversal de 3 cm.
Segun la clasificacion de Lan Zhu, correspon-
derfa al tipo 1.1: Utero didelfo con hemivagina
completamente obstruida. La paciente tuvo
evolucién favorable y fue dada de alta al dia
siguiente de la cirugia, clinicamente estable y
asintomatica.

DiscusioN

La etiopatogenia del sindrome Herlyn-Wer-
ner-Winderlich es desconocida?#. Esta anoma-
lia puede ser el resultado de la falta de fusion de
los conductos mdllerianos en la linea media para
conectar con el seno urogenital, o de la creacion
de una luz adecuada en la parte superior de la
vagina y el Utero mediante la reabsorcién de las
células vaginales centrales y el tabique entre los
conductos mullerianos fusionados, lo que da lu-
gar a la duplicaciéon del cuerpo y el cuello uteri-
no“.,
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FIGURA 3. RESONANCIA MAGNETICA DE LA PELVIS. EN LOS CORTES AXIAL

(A) Y coroNAL T2 WI (B) SE OBSERVA PARTE DEL HEMIUTERO IZQUIERDO
(FLECHA BLANCA) Y HEMIVAGINA IZQUIERDA (FLECHA ROJA) DISTENDIDOS, CON
LIQUIDO HIPOINTENSO QUE REPRESENTA PRODUCTOS SANGUINEOS. C. EN

LA ECOGRAFIA PELVICA DESPUES DE LA CIRUGIA SE OBSERVA LOS HEMIUTEROS
DERECHO E IZQUIERDO, SIN EVIDENCIA DE DISTENSION SIGNIFICATIVA DE LA
VAGINA.
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La presentacion clinica del sindrome Her-
lyn-Werner-Winderlich suele ser asintomatica
hasta la menarquia; la mayoria se diagnostica
entre 2 meses y 1 afio después de la primera
menstruacion. Los sintomas que se presentan
son dismenorrea, dolor abdominal ciclico recu-
rrente, menstruacion irregulary, a veces, masa
pélvica palpable. Ocasionalmente, el hemato-
colpos o el hematdémetra pueden desarrollar
piocolpos, piosalpinx y peritonitis pélvica; al-
gunas pacientes solo manifiestan infertilidad
o pérdida recurrente del embarazo“”. En los
dos casos aqui presentados, las pacientes co-
municaron sufrir de dolor abdominal que au-
mentaba con la menstruacion, asi como sinto-
mas descritos en casos similares®®.

La edad de presentacion también fue similar a
otras publicaciones, al comenzar a menstruar
entre los 11 y 13 afios®. Se ha descrito un caso
en mujer adulta® cuyo diagndstico inicial fue de
una patologia relacionada con los ovarios, de-
bido al dolor abdominal. Se solicitaron pruebas
de ultrasonido y resonancia magnética para una
evaluacion mas profunda y los resultados fue-
ron compatibles con el sindrome Herlyn-Wer-
ner-Wanderlich.

La clasificacion de Lan Zhu permite identificar
el tipo de obstruccion, y proporcionar un me-
jor manejo. El tratamiento quirdrgico de elec-
Cién es la reseccion amplia del tabique. Cuan-
do la hemivagina obstruida esta abombada, el
manejo es mas facil (clasificacion de Zhu 1.1),
como el caso numero 2, en el que se dren6 600
mL de sangre retenida. Cuando la hemivagina
no esta abombada o lo es parcialmente debido
a una comunicacion, el manejo es la reseccion
extensa del tabique, como en el primer caso
publicado, en el que se dren6 material puru-
lento (clasificacién de Zhu 2.1). En ambos ca-
sos, se reseco el tabique vaginal y se drend el
hematocolpos o piocolpos, con resultados sa-
tisfactorios.

Nuestro articulo es relevante, porque el piocol-
pos en el sindrome Herlyn-Werner-Wunderlich
es extremadamente raro (5,10). Es importan-
te tener en cuenta este tipo de presentaciéon
en pacientes febriles y con dolor abdominal
agudo. El ultrasonido permite la deteccidn del
sindrome y es de bajo costo. Sin embargo, se



Diagnostico y tratamiento del sindrome de Herlyn-Werner-Wiinderlich: reporte de

recomienda la resonancia magnética, para me-
jor resolucion y definicion anatémica.

Aunque el sindrome Herlyn-Werner-Winderlich
es de presentacion muy rara, se cree que estos
casos puedan ser relativamente frecuentes en
nuestro pais, por lo que debemos sospecharla
en adolescentes con dolor abdominal y disme-
norrea, para el diagnostico y manejo correctos y
evitar complicaciones tipo dolor pélvico crénico,
endometriosis o infertilidad.
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