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CASO

SINDROME DE HERLYN-WERNER WUNDERLICH.
PRESENTACION DE CASO CLINICO

HERLYN-WERNER WUNDERLICH SYNDROME. CLINICAL CASE PRESENTATION

Wilfor German Colque Mamani', Alejandra Belen Maldonado Gomez?

RESUMEN

El Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich (HWWS), una rara malformaciéon miilleriana y mesonéfrica, se
caracteriza por Utero didelfo,hemivagina obstruida y anomalias renales ipsilaterales.Aunque la incidencia precisa es
incierta, constituye del 0,1% al 3,5% de las anomalias miillerianas. Presentamos un caso clinico de una adolescente
femenina de 13 afios con dolor abdominal y diagnéstico radiolégico de HWWS. La intervenciéon quirirgica
reveld un Gtero bicorne parcialmente obstruido, hematometra y apendicitis aguda, con hallazgos adicionales
como esplenomegalia y monorreno izquierdo. El manejo incluyé evacuacion transuterina y apendicectomia. La
discusion destaca la rareza del sindrome y sus posibles complicaciones, mientras que la conclusion resalta la
importancia del abordaje multidisciplinario en el diagnéstico y tratamiento del HWWVS, haciendo hincapié en la
colaboracién entre ginecélogos, cirujanos y radiélogos.

ABSTRACT

Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome (HWWS), a rare miillerian and mesonephric malformation, is characterized
by a didelphic uterus, obstructed hemivagina and ipsilateral renal anomalies. Although the precise incidence is
uncertain, it constitutes 0.1% to 3.5% of Miillerian anomalies.We present a clinical case of a |3-year-old female
adolescent with abdominal pain and radiological diagnosis of HWWS. Surgical intervention revealed a partially
obstructed bicornuate uterus, hematometra and acute appendicitis, with additional findings such as splenomegaly
and left monorrhea. Management included transuterine evacuation and appendectomy. The discussion highlights
the rarity of the syndrome and its possible complications, while the conclusion highlights the importance of
the multidisciplinary approach in the diagnosis and treatment of HWWS, emphasizing collaboration between

gynecologists, surgeons and radiologists.

EI sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich
(HWWS), una rara malformacion
de origen milleriano y mesonéfrico, fue
inicialmente descrito en 1922'. La frecuencia
de este sindrome es incierta debido a que
muchas pacientes no presentan sintomas; no
obstante, se estima que la incidencia general
de anomalias millerianas es del 2-3%, y el
sindrome  de  Herlyn-Werner-Wiinderlich
constituye aproximadamente entre un 0,1%
y 3,5% de estas anomalias®La etiologia del
SHWW implica desarrollos anormales de los
conductos de Miiller y Wolff, afectando la fusién
central y el contacto con el seno urogenital,
resultando en agenesia renal unilateral y utero
bicorpéreo con hemivagina obstruida’. Desde
el punto de vista clinico, las mujeres afectadas
suelen experimentar dolor pélvico crénico,
dismenorrea y masa abdominal indican

hematometra/hematocolpos. El tratamiento es
una vaginoplastia para eliminar obstrucciones
y prevenir complicaciones como endometriosis
e infertilidad*.

El diagnostico del sindrome de Herlyn-
Werner-Wunderlich presenta desafios clinicos e
imagenoldgicos. La ecografia es cominmente
utilizada, pero la resonancia magnética se
considera la modalidad mas precisa para
revelar detalladamente la anatomia y detectar
hematémetra y hematocolpos, indicados
inicialmente por la presencia de una masa
quistica en la pelvis®.

Este articulo presenta el caso de una
adolescente de 13 afos con el Sindrome de
Winderlich, intervenida quirdrgicamente en
el Hospital Roberto Galindo Teran de Cobija,
Pando, Bolivia. El objetivo es describir la
presentacién inicial, la intervencién quirargica
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y la evoluciéon postoperatoria, destacando
aspectos diagnésticos y terapéuticos para
contribuir al conocimiento médico de esta rara
condicion. Se busca proporcionar informacion
relevante para la comunidad médica y
cientifica.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de una paciente femenina
(MHD) de 13 afios de edad de procedencia rural
del municipio de porvenir- Pando que acude al
Hospital Roberto Galindo Teran de la ciudad de
Cobija con cuadro clinico de aproximadamente
7 dias de evolucién caracterizado por presentar
dolor abdominal en regién de hipogastrio y
fosa iliaca derecha (FID) irradiado hacia flanco
homolateral de moderada intensidad de tipo
cblico que se exacerba con la movilizacién.

Al examen fisico dolor tipo urente a la
palpacién superficial y profunda en FID
sugestivo de masa palpable.

Antecedentes Gineco-Obstétricos:

GOB: G:0; C:0; A:0

Menarca: 13 anos inicié en Febrero de 2022

FUM: 11 de Noviembre de 2022 (en escasa
cantidad a referencia de la madre)

RITMO: 5 dias irregular

MAC: Ninguno

PAP: No realizé

FLUJO GENITAL: No refiere

NO INICIO RELACIONES SEXUALES
Ecografia abdominal de urgencias reporta:

- Datos de agenesia renal derecha con
aumento compensatorio fisiologico del rifdn
izquierdo en relacién a monoreno.

- Esplenomegalia homogénea leve de
etiologia a determinar.

- Utero aparentemente bicorne septado
aumentado de volumen y tamafio de aspecto
heterogéneo. Se sugiere estudio dirigido
ecografia ginecoldgica.

- Coleccién ecogénica en cavidad uterina
en probable relacion a hematémetra y
hematocolpos.

- Ambos ovarios no visualizados.

- Liquido libre escaso en FID en probable
relacion a datos de proceso inflamatorio
apendicular. Se sugiere correlacionar con
clinica y laboratorios.

Impresion  diagnéstica de emergencia:
Abdomen agudo quirdrgico.
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Figura 1 a y b: Ecografias Pélvicas donde se obser-
van en ambas imagenes en un corte longitudinal dere-
cho un utero en AVF. Aparentemente Didelfo bicorne
asimétrico y/o subseptado aumentado de volumen y
tamario de aspecto heterogéneo donde se evidencia
liquido anecoico en cavidad endometrial derecha pro-
bable coleccion obstruida sugestivo de Malformacion
Mulleriana tipo IlI- IV en estudio.

Fuente: Hospital Roberto Galindo Teran Pando-Cobija

Informe de Tomografia simple de abdomen
que reporta:

- Datos tomograficos compatibles con
agenesia renal derecha con hipertrofia
renal izquierda compensatoria, (monorreno
izquierdo) asociado a malformacion Miilleriana
uterina con dilatacién difusa de la cavidad
(hematometra) en probable relacién a utero
didelfo con aparente cuerno rudimentario
derecho y obstruccién parcial de la vagina con
hematocolpos todo como anomalia congénita
del tracto urogenital altamente sugestivo del
sindrome de Herlyn — Werner Wunderlich
tambien llamado Sdr. OHVIRA. Se sugiere
complementar con estudios de contrastado
de TCy/o IRM de abdomen y pelvis. .

- Engrosamiento difuso de la pared vesical
en relacion a probable cistitis se sugiere
correlacionar con clinica y laboratorios.

- Datos sugestivos de colecistitis aguda
alitiasica a evaluar con ecografia.

- Esplenomegalia homogénea leve grado I.
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Figura 2: Ecografia abdominal, Lo mads llamativo se evidencia la ausencia del rifion derecho en relacion a
agenesia renal con aumento morfologico fisiologico compensatorio del rifion izquierdo. En cavidad pélvica se
observa nuevamente aumento de la coleccion anecoica en cavidad endometrial y vaginal derecha sugestivo de
hematocolpos (vagina obstruida ipsilateral) ambos correspondientes a probable OHVIRA. (malformacion uterina
caracterizada por utero didelfo, hemivagina ciega total o parcial y agenesia renal ipsilateral). Escaso liquido
libre en FID sin visualizacion del apéndice cecal a corroborar con clinica y laboratorios

Fuente: Hospital Roberto Galindo Teran Pando-Cobija .

Figura 3: a)Tomografia Computada de abdomen simple en proyecciones axial, sagital, coronal y reconstruccion
volumétrica donde se corrobora la agenesia renal derecha con rifion izquierdo compensatorio incrementado de
morfologia en sus diametros mayores en relacion a monoreno. En cavidad pélvica se observa titero incrementado
de tamario con contenido hipodenso en cavidad endometrial a predominio derecho en relacion a hematocolpos.
b) Tomografia de abdomen simple en plano coronal donde se observa agenesia renal derecha con hipertrofia
fisiologica compensadora del rifion izquierdo incrementado de morfologia en sus diametros longitudinal y ante-
roposterior mide 122,3 x 68,4mm. en relacion a monorreno

Fuente: Hospital Roberto Galindo Teran Pando-Cobija
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Figura 4: Tomografia de pelvis simple en proyeccion
axial donde se observa itero en AVF de aspecto irre-
gular incrementado de tamario con dilatacion de la
cavidad endometrial y vaginal contenido hipodenso
liquido, con aparente forma bicorne con cuerno rudi-
mentario hacia anexo derecho en probable relacion a
obstruccion (hematometra y hematocolpos)se eviden-
cia ademas escaso liquido libre periapendicular y es-
triaciones de la grasa peritoneal sugestivo de proceso
inflamatorio apendicular

Fuente: Hospital Roberto Galindo Teran Pando-Cobija

Figura 5: Tomografia de abdomen simple corte sagital
con malformacion Mulleriana tipo 4. Utero didelfo de
aspecto irregular aumentado de tamario con obstruc-
cion hipodenso de la cavidad uterina y canal canal
vaginal.(hematometra y hematocolpos)

Fuente: Servicio De Imagenologia Hospital Roberto
Galindo Teran Pando-Cobija

PROTOCOLO QUIRURGICO: Se realiza
procedimiento de laparotomia exploratoria.

Una vez abierta cavidad abdominal se
visualiza liquido libre en cavidad de aspecto
citrino en cantidad de 30 cc con epiplén
vascularizado con placas de fibrina con
impregnacion de color rojo achocolatado
friable se observa utero bicorne deformando
a su anatomia que mide aproximadamente

20 x 15 cm de color rosado que deforma cara
anterior y posterior. Ambos ovarios y trompas
de caracteristicas conservadas para la edad.

Durante el transoperatorio se realiza
omentectomia parcial y apendicectomia.

Al ser paciente nubil y siendo valorado por
ginecologia previo consentimiento informado
de la madre se realiza examen con espéculo
transoperatorio donde se observa dificultad
por la deformacién de las paredes vaginales
con protrusion y abombamiento anterior
y lateral tenso no reductible que dificulta
la visualizacion del cérvix. Al tacto vaginal
cavidad ocupada por abombamiento del Gtero
distendido tenso no reductible que dificulta
la exploracién vaginal e identificacién de la
permeabilidad del cérvix.

A nivel de utero se realiza incisidon corporal
de 1 cm con posterior evacuacion de contenido
hematico (hematometra) mediante aspirado
manual transuterina con jeringa de Karman
y canula N° 5 y N°6 con obtencién de 700cc
contenido hematico a la revisiéon de cavidad
uterina se evidencia septo uterino medial
delgado mismo que se diseca , se evidencia
cavidades uterinas.

Se realiza lavado de cavidad con soluciéon
salina atemperada de 500cc con posterior
aspirado y secado prolijo del mismo con
revision de correderas parietocolicas y fondo
de saco de Douglas con verificacion de
hemostasia conforme.

Verificado de lecho quirtrgico con buena
hemostasia.

DISCUSION

El sindrome de HWW es una anomalia
infrecuente que se distingue por la triada
de utero didelfo, hemivagina obstruida y
alteraciones renales en el mismo lado. Por lo
que Mursal Amini (2023) sugiere que, aunque
la incidencia exacta del sindrome aun no se
conoce con certeza, se ha registrado en un
rango que varia entre 1 de cada 2000 a 1 de
cada 28.000 mujeres’.

Ademds de los sintomas clinicos
convencionales, como dismenorrea, dolor
pélvico, sangrado intermenstrual y presencia
de una masa pélvica, también es posible que se
manifieste con sintomasinusuales relacionados
con el tracto gastrointestinal y urinario. En
su estudio del ano 2022, Abdul Malik Hayat
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sefala que se han registrado complicaciones
inusuales, como adenocarcinoma y carcinoma
de células claras en el lado obstruido del cuello
uterino y de la vagina®.

En nuestro caso clinico, la paciente
presentaba una malformacién mdilleriana tipo
4, La clasificacion de malformaciones, segun
la Sociedad Estadounidense de Fertilidad, la
Sociedad Europea de Reproduccion Humana
y Embriologia, y la Sociedad Europea de
Endoscopia Ginecoldgica, abarca diversas
categorias. La Clase 1/U5bC4V4 comprende la
agenesia o hipoplasia del utero y la vagina; la
Clase 1/U5aC4V4 implica hipoplasia cervical,
asociada a agenesia vaginal total o parcial; la
Clase 2/U4 senala utero unicorne; la Clase 3/
U3bC2V1 o Clase 3/U3bC2V2 describe utero
didelfo; la Clase 4/U3CO representa utero
bicorne; la Clase 5/U2 refleja Utero septado;
la Clase 6 designa utero arqueado; la Clase 7/
U1l identifica la malformacion inducida por
dietilestilbestrol, manifestada como un utero
en forma de T; y la V3 se refiere al tabique
vaginal transverso®.

El diagndstico del SHWW se respalda en la
ecografia transvaginal, que destaca por su
accesibilidad y capacidad para proporcionar
imagenes detalladas sin exposicién a radiacion.
Segun Oscar Octalivar (2021), el diagnéstico
imagenolégico se realiza mediante resonancia
magnética y ecografia, ya que ambos son

métodos reconocidos como mas confiables
para identificar el sindrome de Herlyn-Werner-
Wunderlich'. Se subraya la importancia de
la deteccién temprana y la intervencién
quirdrgica. Ademas, en su estudio de 2021,
Kinga Wdowiarz sugiere la laparoscopia como
una opcion adicional en casos en los que los
resultados de la resonancia magnética no son
concluyentes’™.

INCLUSION

El caso presenta de manera concluyente
el Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich
(HWWS), evidenciando la triada caracteristica
de utero didelfo, hemivagina obstruida y
anomalias renales ipsilaterales (agenesia
renal derecha con hipertrofia compensatoria
fisiologicarenalizquierda). Ademds, se confirma
la presencia de una malformaciéon milleriana
tipo 4, con un utero bicorne parcialmente
obstruido que gener6 hematometra y
hematocolpos, resuelto mediante evacuaciéon
transuterina.

Se recomienda un enfoque integral vy
multidisciplinario en el manejo de casos
de HWWS. La colaboraciéon de especialistas
entre ginecdélogos, cirujanos y principalmente
radidlogos es fundamental para un diagnéstico
certero y la planificacion de intervenciones
quirdrgicas inmediatas especificas.
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