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Enfermedad inflamatoria pélvica
causada por el sindrome de Herlyn-
Werner-Wunderlich

RESUMEN

Antecedentes: el sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich es una
malformacién urogenital congénita que asocia un utero didelfo con
un tabique vaginal longitudinal que forma una hemivagina ciega y
agenesia renal ipsilateral a ésta. La presentacién clinica es muy variable,
lo que retrasa el diagnéstico y provoca algunas complicaciones que
pueden ser graves.

Caso clinico: paciente femenina de 13 afios de edad, con diagnéstico
de sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich a raiz de un cuadro de
abdomen agudo por un absceso tuboovdrico derecho. El tabique vaginal
formaba una hemivagina ciega derecha microperforada que provocaba
sangrados genitales intermitentes. Este hematocolpos se colonizé con
microorganismos y el ascenso de estos a la cavidad pélvica causo el
absceso tuboovdrico derecho. La resonancia magnética nuclear aport6
mayor informacién para el diagndstico. La reseccién del tabique vaginal
comunicé los dos hemidteros con una sola vagina y los sintomas
desaparecieron.

Conclusion: el sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich es poco
conocido y puede manifestarse de forma atipica, lo que dificulta
el diagnéstico y retrasa el tratamiento. Para evitar complicaciones
irreversibles es importante mantener una alta sospecha clinica.
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Pelvic inflammatory disease due to
Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome

ABSTRACT

Background: Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome is a congenital
urogenital malformation that is associated with a uterus didelphys
and a longitudinal vaginal septum, resulting in a blind hemivagina
and ipsilateral renal agenesis. Clinical presentation is highly variable,
delaying diagnosis and leading to important complications.

Clinical case: We present the case of a 13-year-old female who was
diagnosed with Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome following an
acute abdomen due to a right tubo-ovarian abscess. She had a vaginal
septum giving rise to a right blind hemivagina. It was microperforated,
causing intermittent genital bleeding. This hematocolpos was colonized
by microorganisms that ascended to the pelvic cavity, causing right tubo-
ovarian abscess. Nuclear magnetic resonance imaging provided the
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most diagnostic information. We performed a vaginal septum resection,
and both hemiuteros communicated with a single vagina, resulting in

an asymptomatic patient.

Conclusion: Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome is a little known
entity and can be presented atypically, resulting in diagnostic difficulty
and treatment delay. It is important to be aware of this syndrome in

order to avoid irreversible complications.

Key words: Herlyn-Wener-Wunderlich, OHVIRA, hematocolpos.

ANTECEDENTES

El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich es
una malformacién urogenital poco frecuente
causada por alteraciones en la fusion lateral y
vertical de los conductos mullerianos. Consiste
en la combinacién de un udtero doble, con un
tabique longitudinal vaginal que forma una
hemivagina ciega y agenesia renal ipsilateral
a la obstruccion vaginal. Por esto, también se
le denomina sindrome OHVIRA (Obstructed
HemiVagina and Ipsilateral Renal Anomaly).!

Existen diferentes formas de presentacion cli-
nica descritas, aunque lo mas comdn es que
se produzcan sintomas inespecificos como la
dismenorrea o el sangrado genital anormal en
mujeres adolescentes, poco después de la me-
narquia.' Se comunica un caso de presentacién
atipica en una nifia de 13 afios de edad.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 13 anos de edad, que
acudié al servicio de Urgencias de nuestro hos-
pital por dolor abdominal y febricula. Carece de
antecedentes de interés, salvo el “manchado”
intermenstrual ocasional desde poco tiempo
después de la menarquia. Durante la explora-
cién fisica se evidencié un tumor pélvico en la
fosa iliaca derecha, con dolor a la palpacién,

y abombamiento de la cara lateral derecha de
la vagina. En la ecografia abdominal y trans-
rectal se observé: agenesia renal derecha, con
sospecha de dtero didelfo y un tumor pélvico
quistico, heterogéneo, sin vascularizacion, de
54 mm que parece depender del anexo dere-
cho, sugerente de endometrioma. En el examen
sanguineo se reporté: leucocitosis y aumento
de la proteina C reactiva. Ante el diagndstico
de abdomen agudo se realizé una laparoscopia
diagndstico-terapéutica en la que se evidencio
un absceso adyacente a la trompa derecha y
signos de enfermedad inflamatoria pélvica.
Se liberaron las adherencias y el drenaje del
absceso, con clara mejoria sintomatica en el
postoperatorio inmediato.

Durante el seguimiento en consulta externa
la paciente ya no tenfa dolor abdominal pero
si refirié que seguia con el “manchado inter-
menstrual”. En la exploracion fisica y en la
ecografia transrectal seguia visualizandose el
abombamiento en la cara derecha vaginal y la
misma imagen quistica pélvica en la fosa iliaca
derecha. Sin embargo, ambos ovarios tienen una
morfologia normal. La resonancia magnética
nuclear reporté: agenesia renal derecha con
atero doble y una coleccién liquida sugerente
de hematocolpos en la hemivagina derecha, de
aproximadamente 50 mm (Figura 1). Después
del diagnéstico de sindrome de Herlyn-Werner-
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Figura 1. Resonancia magnética nuclear pélvica don-
de se visualiza A) El Gtero doble y la comunicacién
de cada hemiltero con cada cérvix (flechas) y en B)
La coleccién hematica hiperintensa en la hemivagina
derecha (flecha), provocando un abombamiento en
la vagina libre.

Waunderlich la paciente se operd. Se efectu6 una
exploracion vaginal exhaustiva, con anestesia, y
se observo un orificio en la cara lateral derecha,
por donde drenaba material hemético antiguo.
El tabique vaginal completo se resecé con un
resectoscopio bipolar y se comunicaron ambos
cérvix para dejar una sola vagina (Figura 2).

En la actualidad, la paciente se encuentra asin-
tomadtica.
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DISCUSION

De acuerdo con Smith y Laufer, el sindrome de
Herlyn-Werner-Wunderlich se describié por
primera vez en 1922 y en el decenio de 1960
comenzaron a reportarse los primeros casos; sin
embargo, en los Gltimos veinte afios la cifra ha
aumentado considerablemente, por el diagnos-
tico que se sustenta en las pruebas de imagen.'

La etiologia y patogénesis de este sindrome se
desconocen, aunque se cree que la alteracién
embrioldgica se produce durante la octava sema-
na de gestacion y que es de origen multifactorial.
La falta de desarrollo de uno de los conductos
metanéfricos o de Wolff provoca la agenesia
renal de ese mismo lado vy, a su vez, induce el
desplazamiento lateral del conducto mulleriano
ipsilateral, impidiendo su contacto y fusién con
el conducto de Miiller contralateral, con lo que
se desarrollaria un Gtero doble. Este hemiltero
no contactara de forma adecuada con la por-
cién proximal del seno urogenital, formard una
hemivagina ciega,’ con alteracién de la fusion
lateral y vertical de los conductos de Miiller, que
predomina en el lado derecho® (Figura 3).

Figura 2. A) Vaginoscopia y localizacién del tabique vaginal longitudinal (flecha negra). B) Extirpacién del
tabique (flecha blanca) mediante resectoscopio de corriente bipolar. C) Pieza para estudio histolégico.
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Figura 3. Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich.
Utero doble, tabique vaginal longitudinal que forma
una hemivagina ciega y agenesia renal ipsilateral a
ésta.

La incidencia real de esta enfermedad se des-
conoce y quiza esté infradiagnosticada debido
a que algunos casos trascurren asintomaticos.
Algunas series apuntan cifras de entre 0.1-3.8%
de la poblacion general, es ligeramente mayor
en Finlandia por razones atn desconocidas.*

La mayoria de los casos se describe en mujeres
jovenes al poco tiempo del inicio de los ciclos
menstruales; la edad media al diagnéstico es de
14 anos." La manifestacion clinica mas frecuente
es el dolor pélvico crénico, con ciclos mens-
truales regulares, debido a la acumulacién de
contenido hematico en la hemivagina ciega y el
hemidtero ipsilateral de forma crénica. Si el diag-
nostico se retrasa el hematocolpos-hematémetra
puede producir sintomas compresivos en los
6rganos vecinos, como la retencién de orina y
la dilatacién pielocalicial .

La pared de la vagina obstruida puede estar per-
forada y ocasionar sangrados genitales anormales

intermitentes y puede propiciarse la colonizacion
y el ascenso de microorganismos hacia el aparato
genital interno, que dan lugar a piocolpos con
enfermedad inflamatoria pélvica en mujeres que
no mantienen relaciones sexuales, como ocurrio
en nuestro caso.®” Es decisivo examinar cuidado-
samente la vagina, para observar el orificio a nivel
de la pared donde se abomba el hematocolpos y
poder drenarlo parcialmente.

Debido a la gran variedad de manifestaciones
clinicas con las que puede presentarse este
sindrome y a que se trata de una afeccion poco
comun y conocida el diagnéstico correcto en la
mayoria de los casos es tardio, y es propiciado
por alguna de sus complicaciones: sintomas
compresivos, alteracién de la funcién renal,
abdomen agudo por abscesos tuboovaricos,
etc. Ademas, los sintomas mas comunes son tan
inespecificos como el dolor pélvico crénico o
la dismenorrea que se tratan empiricamente en
la mayoria de los casos antes de la realizacion
de otras pruebas complementarias de imagen.

El reflujo retrégrado continuo del material endo-
metrial hacia el aparato genital interno provoca
endometriosis, causa dolor pélvico crénico,
adherencias y esterilidad.>® Por esta razén es
necesario conocer este sindrome y, ante la sospe-
cha diagnéstica, debera realizarse la exploracién
fisica 'y, a través de procedimientos como la reso-
nancia magnética nuclear realizar el diagndstico
temprano y evitar, asi, complicaciones.

Las pruebas complementarias mas rentables
para el diagnéstico de este sindrome son la
ecografia y la resonancia magnética nuclear. La
primera es una técnica accesible, inocua, que
valora facilmente el sistema renal y que, en su
variedad transvaginal, evalda la morfologia ute-
rina y anexial con alta precision. No obstante,
no es tan precisa en la valoracién de los tejidos
blandos como la resonancia magnética nuclear,
que se considera la prueba mas sensible para
este sindrome.®
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La inspeccién laparoscopica es la Gnica técnica
capaz de valorar las posibles complicaciones
pélvicas derivadas de esta entidad (endome-
triosis, adherencias) y, para algunos autores,
se considera la prueba mds rentable para el
diagnéstico de sindrome de Herlyn-Werner-
Waunderlich.> No obstante, deberia reservarse
para los casos en los que el diagnéstico no esté
claro con el resto de las pruebas de imagen.’

El tratamiento debe ser lo mas temprano po-
sible para evitar complicaciones y consiste en
la reseccion del tabique vaginal y drenaje del
hematocolpos y hematémetra, comunicando
ambos cuellos con una sola vagina, que pue-
de realizarse a través de un abordaje por via
vaginal o mediante vaginoscopia y uso de un
resectoscopio.’

Debe evitarse la hemihisterectomia, con o sin
salpingooforectomia, con la intencién de mejo-
rar la fertilidad de la paciente porque las tasas
de embarazo son similares que en las pacientes
sin esta afeccion. No obstante, si existe mayor
tasa de complicaciones obstétricas propiciadas
por el Gtero doble, como el parto pretérmino o
el retraso del crecimiento intrauterino.*

Se han descrito casos de adenosis en el estudio
histolégico de la pared vaginal extirpada y ain
no estd clara la relacién con el cancer de cérvix.
No obstante, algunos autores recomiendan cito-
logias anuales y estudio colposcépico seriado.*?

CONCLUSION
El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich

es un padecimiento poco conocido pero que
puede causar graves secuelas en las pacientes
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si se retrasa su diagnostico. Por eso es funda-
mental mantener una alta sospecha diagndstica
y realizar una exhaustiva exploracion fisica,
para poder solicitar las pruebas de imagen ne-
cesarias y realizar asi el tratamiento quirdrgico
oportuno.
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