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Resumen:

El sindrome de Herlyn Werner Wiinderlich (SHWW) se caracteriza por la
triada utero didelfo, hemivagina obstruida y agenesia renal homolateral;
fue descrito en 1976. Es una entidad poco conocida en ginecologia; se
debe a una alteracion de la fusion de los conductos de Miiller y la estrecha
relacion del origen embrionario de los aparatos genital y urinario. Su
diagnostico es tardio ya que los sintomas inician generalmente después
de la menarquia y su intensidad puede variar. Su tratamiento se sustenta
en el correcto diagnéstico y la correspondiente resolucion quirargica. La
reseccion del tabique uterino mejora, generalmente, las condiciones de la
paciente y el prondstico, pudiendo lograrse la gestacion.

Palabras claves: : sindrome de Herlyn Werner Wunderlich, agenesia
renal, tero didelfo, tabique uterino.
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Abstract:

Herlyn-Werner-Wiinderlich is a syndrome characterized by the triad of
uterus didelphys, obstructed hemivagina and ipsilateral renal agenesis.
It is an uncommon miillerian ducts congenital anomaly, affecting the
urogenital tract because of the close embryonic origin of the urogenital
system. Its diagnosis is of late onset because symptoms appear after
the menarche and the intensity of the symptoms varies among patients.
Treatment is based on a proper and timely diagnosis, as well as a surgical
correction of the defects. A resection of the uterine septum generally
improves the symptoms and creates a favorable future prognosis, making
an intrauterine pregnancy possible. We present a case of a 22-year old

female patient with delayed diagnosis of Herlyn-Werner-Wiinderlich
syndrome, with no hemivaginal septum, whose chief complaints
were dysmenorrhea and recurring purulent vaginal discharge despite
unsuccessful surgical interventions. A mini laparotomy Strassman
metroplasty was performed, resolving her symptomatology.

Key words: Herlyn-Werner-Wiinderlich syndrome, renal agenesis, uterus
didelphys, hemivagina, uterine septum.
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INTRODUCCION

El sindrome de Herlyn Werner Wiinderlich (SHWW) es la aso-
ciacion de utero didelfo, hemivagina obstruida y agenesia renal
homolateral'. Forma parte de las anomalias mullerianas y se trata
de una triada poco descrita en la literatura médica.

El proposito de este reporte es describir esta entidad infrecuente
y efectur una revision de la misma.

PRESENTACION DEL CASO

Una paciente femenina de 22 afios de edad acude a la consulta
por presentar dismenorrea incapacitante desde su menarquia.

Antecedentes: menarquia a los 13 afos, ciclos menstruales re-
gulares, inicio de vida sexual a los 18 afios. La paciente ha sido
atendida y tratada por varios facultativos que refieren malforma-
cién uterina y drenaje de masa pélvica por via vaginal. Ademas,
ocasionalmente tras presionarse en la fosa iliaca derecha presenta
eliminacion de secrecidon mucopurulenta por la vagina.

La ecografia transabdominal evidencia 2 cavidades uterinas (Figura I).

Resonancia magnética nuclear (RMN) abdominal y pélvica:
reporta ausencia del rifion derecho y rifién izquierdo con hiper-
trofia compensadora. Utero: malformacién bicorne (2 cuerpos
uterinos) con una distancia intercornual mayor de 4 cm; impre-
siona, ademas, la presencia de 2 cérvix. La anatomia zonal de
ambos endometrios esta respetada. El espesor del endometrio en
el lado izquierdo es de aproximadamente 4 mm y en el lado de-
recho 7 mm (Figura 2).

Figura 1: Ecografia 2D. Las flechas muestran 2 cavidades uterinas.

Histeroscopia: genitales externos normales, 2 orificios cervi-
cales en un mismo cérvix que comunican cada uno a una cavi-
dad uterina distinta, cérvix izquierdo de aspecto normal y facil
permeabilidad, el derecho estenotico (requiere dilatacion para
pasar el histeroscopio). Dos cavidades uterinas de aspecto ma-
croscopico normal: la derecha aproximadamente 25% menor
que la izquierda; cada ostium es visible en ambas cavidades
(Figura 3). Se realiza correccion quirtrgica laparoscopica me-
diante la técnica de Strassman en la cara anterior uterina. La
histeroscopia de control muestra neocavidad uterina normal
(Figura 4).

Figura 2. RMN. A: corte axial T2, muestra dos cuerpos uterinos con sus
cavidades bien delimitadas (flechas). B: corte axial T2, muestra dos cérvix
(flechas). C: corte sagital T2, muestra dos cavidades uterinas (flechas) y
vagina unica (x). D: corte axial T1, muestra riion izquierdo (x), ausencia
de rifion derecho (flecha).
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Figura 3. A: Cuello uterino con dos orificios cervicales
Figura 3. B: Cavidad uterina derecha

Figura 4. A: dos cuerpos uterinos. B: dos cavidades uterinas y tabique
resecado (T). C: utero uinico reparado. D: histeroscopia de control neo

cavidad uterina.

DISCUSION

Las anomalias congénitas del aparato urogenital pueden
presentarse aisladas o abarcar varios de estos 6rganos debido a
su similar origen embriol6gico®.

Las malformaciones uterinas se deben principalmente a
anomalias de los conductos de Miiller, se presentan en 0.5 a
3% de mujeres’. El utero didelfo es aproximadamente 11%
de las anomalias mullerianas y el tabique vaginal completo
o incompleto estd presente en 75% de tteros didelfos?; las
anomalias de los conductos miillerianos se acompafan de
anomalias renales en 30% de los casos>*’.

La triada tutero didelfo, hemvigina obstruida y agenesia
renal homolateral se denomina sindrome de Herlyn Werner
Wiinderlich (SHWW) (Figura 5), descrito en 1976; desde
entonces en la literatura mundial se han reportado varios
cientos de casos y pocas series de casos'.

La manifestaciones sintomaticas generalmente se inician
después de la menarquia y depende de las caracteristicas del
tabique vaginal (segun sea completo o incompleto); la principal
molestia es la dismenorrea (64%), secrecion mucopurulenta
intermitente, hemorragia vaginal irregular, endometriosis,
inflamacion  pélvica aguda; son menos frecuentes:
hematocolpos, hematometra, hematosalpinx, hemoperitoneo,
fiekre y vomito!?. Las potencizlas complicaciones de este
s.adrome pueden ser agudas (p obh:matocolpos, piosalpinx o
pelviperitonitis) y a largo plazo (endometriosis, adherencias
pélvicas y riesgo aumentado de aborto, parto prematuro o
infertilidad)?.

Figura 5. llustracion del sindrome de Herlyn Werner Wiinderlich

La ecografia (US) es un examen diagndstico importante ya
que puede detectar rifiones, masas pélvicas y malformaciones
uterinas. Otros examenes complementarios se realizan
cuando el diagnéstico no es claro con la US. La RMN
diferencia mejor las anomalias uterinas cuando no se las
puede esclarecer mediante los exdmenes previos (US, TAC,
histerosalpingografia que se utilizan por ser de menor costo)>.
La laparoscopia se reserva para los casos en los que el
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diagndstico no es claro con los examenes de imagen o no se
puede realizar la RMN debido a su costo. Ademas, sirve como
tratamiento con la reseccion de septos, tabiques'->3°,
Diagnostico diferencial: con las anomalias congénitas
del aparato reproductor que presentan diversos cuadros
morfologicos que se clasifican de acuerdo al defecto uterino
mayor (segn la American Fertility Society) (Tabla 1)*.

Tabla 1. Clasificacion de las anomalias de los conductos de Miiller AFS

o

. Hipoplasia o agenesia segmentaria de los conductos de Miiller

Vaginal

. Cervicouterina
. Uterina

. Tubérica

. Combinada

N 0O a0 o

. Utero unicorne

a. Cuerno rudimentario con cavidad que comunica con un ttero
unicorne.
b. Cuerno rudimentario con cavidad, que no comunica con un ttero
unicorne.
. Cuerno rudimentario sin cavidad.
. Utero unicorne sin cuerno rudimentario

o o

3. Utero didelfo

4. Utero bicorne

a. Bifurcacion completa
b. Bifurcacion parcial

5. Utero tabicado

b. Tabique parcial

a. Tabique completo ‘

6. Utero arqueado

7. Anomalias por dietilestilbestrol

El pronostico después de la resolucion quirtirgica es bueno,
con una tasa de embarazos de 87%>* de los cuales el 62%
llegan a término sin complicaciones?.

CONCLUSION

El SHWW es una triada poco conocida cuya frecuencia es
subestimada porque casi el 57% de las anomalias mullerianas
son asintomaticas y presentan una fertilidad normal’. La
investigacion del aparato urinario es fundamental ante el
hallazgo de anomalias uterinas debido a su fuerte asociacion
por el similar origen embrionario®.

El diagnostico se establece mediante la sintomatologia,
examen fisico y examenes de imagen complementarios.
Dependiendo de los los hallazgos se toma la mejor decision
para resolverla por intervencion quirurgica. Se reporte que la
reseccion histeroscopica es la mejor opcion (buenos resultados
para el futuro obstétrico de las pacientes)"**>.
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