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Casos Clinicos
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RESUMEN

El sindrome de Herlyn-Werner-Winderlich es una malformacion uterina caracterizada por utero didelfo, he-
mivagina ciega total o parcial y agenesia renal ipsilateral. Los hallazgos clinicos son variables; en general se
manifiesta después de la menarquia como dismenorrea progresiva, secundaria a la criptomenorrea, menos
frecuentemente se asocia a infertilidad. Se presenta un caso clinico y su resolucién mediante la reseccion
del tabique vaginal por histeroscopia.
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SUMMARY

Herlyn-Werner-Winderlich syndrome is a uterine malformation characterized by uterus didelphys, unilateral
blind hemivagina and ipsilateral renal agenesis. Its clinical findings are variable; it generally appears after
menarche as progressive dysmenorrhea, secondary to criptomenorrhea, less frecuently it’s associated with
infertility. We present a case report and its resolution by resection of the vaginal septum trough hysteros-

copy.
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INTRODUCCION

Las malformaciones Mullerianas son un grupo
miscelaneo de anomalias uterinas que resultan de
alteraciones en el desarrollo, fusién o canalizacion
de los conductos Millerianos (paramesonéfricos).
Estas estructuras son responsables de la formacién
de las tubas, el utero y los dos tercios superiores de
la vagina. El desarrollo y las consiguientes anoma-
lias del sistema reproductor femenino se verifican
entre las 6 y 20 semanas de gestacién durante la
vida fetal. Estas malformaciones afectan en prome-

dio al 4,3% de las mujeres, cifra que varia amplia-
mente segun la clasificacién, poblacién y método
diagndstico utilizados (1). Una revision reciente de
la literatura informa una prevalencia de anomalias
uterinas congénitas de 6,7% en poblacion fértil, de
7,3% en poblacion infértil y de 16,7% en mujeres
con historia de aborto recurrente (2).

La importancia de reconocerlas precozmente
radica en prevenir sus complicaciones, como por
ejemplo el algia pelviana, la infertilidad y el resulta-
do obstétrico desfavorable.

Estas anomalias pueden ser agrupadas segun
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el tipo especifico de alteracion embriolégica que las
origina o segun las similitudes en su presentacién
clinica. Existen varias clasificaciones descritas,
siendo la mas utilizada la propuesta por la Socie-
dad Americana de Medicina Reproductiva (ASRM)
(3). Esta consiste en siete grupos generales, que
a su vez se subdividen en grupos mas pequefios
(Tabla I).

Las malformaciones complejas del tracto genital
femenino, es decir, aquellas malformaciones uteri-
nas que comparten caracteristicas de mas de una
clase descrita y ademas se acompafan de altera-
ciones del sistema urinario, no son tan frecuentes,
siendo a menudo incorrectamente identificadas y
tratadas en forma tardia. Segun Acién y cols (4),
las razones principales de esta situaciéon son: 1)
no pensar que una malformacion sea causa de los
sintomas de la paciente, y 2) subdiagnosticar estas
malformaciones por no tener en cuenta el origen
embriolégico comun de los diferentes elementos

Tablal

CLASIFICACION DE LAS ANOMALIAS
MULLERIANAS SEGUN LA ASRM (1988)

1) Agenesia o hipoplasia Mulleriana
a) Vaginal
b) Cervical
c) Fundal
d) Tubal
€) Combinada

I1) Utero unicorne (agenesia o hipoplasia de uno de los
ductos Mdillerianos)

a) Con un cuerno rudimentario comunicante

b) Con un cuerno rudimentario no comunicante
¢) Con un cuerno rudimentario sin cavidad

d) Sin cuerno rudimentario

11y Utero didelfo (falla de la fusion lateral de la vagina y
los ductos Miillerianos)

IV) Utero bicorne (fusién incompleta de los cuernos
uterinos a nivel del fondo)

a) Completo
b) Parcial

V) Utero septado (reabsorcién incompleta o ausente del
septo uterovaginal)

a) Completo
b) Parcial

VI) Utero arcuato (indentacién leve del fondo por una
reabsorcién casi completa del septo uterovaginal)

VII) Utero expuesto a dietilestilbestrol (DES)

que constituyen el tracto genitourinario.

El sindrome de Herlyn-Werner-Winderlich
(SHWW) corresponde a una de ellas. Es muy poco
frecuente, de prevalencia indeterminada, hallandose
en la literatura soélo reporte de casos, y se caracte-
riza por duplicacion uterovaginal, obstruccién total
o parcial vaginal unilateral, y agenesia renal ipsila-
teral (4). Actualmente también se le conoce con el
nombre de sindrome OHVIRA por su sigla en inglés
(uterine didelphys associated with Obstructed Hemi-
vagina and Ipsilateral Renal Anomaly), término mas
amplio ya que también considera otro tipo de ano-
malias renales (5). Estas alteraciones son significa-
tivamente mas frecuentes al lado derecho, sin existir
una explicacion clara de este hallazgo (6).

Sus sintomas dependen de la obstruccién vagi-
nal, y en casi todos los casos el dolor ciclico es el
sintoma predominante, el cual aparece con poste-
rioridad a la menarquia, frecuentemente entre los
12y 16 afos. La presencia de menstruaciones nor-
males confunde y retrasa el diagndstico. También
se presenta como masa pelviana asociada o no a
la sintomatologia descrita.

En este articulo describimos un caso de este
sindrome, su forma de presentacion, estrategia
diagndstica y resolucion terapéutica.

Caso clinico

Paciente de 13 afos, nuligesta, sin anteceden-
tes médicos ni quirurgicos, derivada al policlinico
de Ginecologia del Centro Universitario de Espe-
cialidades Médicas de San Bernardo, dependien-
te de la Universidad de los Andes, por un cuadro
caracterizado por dismenorrea severa y progresiva
y tumor abdominal. La anamnesis reveldé que su
menarquia habia sido a los 12 afios, y que desde
entonces presentaba ritmo menstrual de 30-150/
VII, con dismenorrea primaria, que se habia inten-
sificado con los meses, llegando a ser refractaria
al uso de antiinflamatorios no esteroidales por via
oral en dosis convencionales. Por otro lado, en los
ultimos 3 meses el dolor habia experimentado un
cambio, pasando de ciclico a permanente en el
hemiabdomen inferior, con exacerbaciones duran-
te la menstruacion. Al examen fisico destacaba un
desarrollo puberal compatible con estadio Tanner
IV, genitales externos de aspecto normal, himen
intacto, y una masa sensible de consistencia au-
mentada, poco movil, que ocupaba el hipogastrio y
flanco derecho, de aproximadamente 8 cm, sin sig-
nos de irritacién peritoneal. La ecografia transab-
dominal reveld un utero didelfo con cavidades en-
dometriales de aspecto normal y hematocolpos, sin
reconocerse con claridad la trayectoria vaginal. El
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TAC helicoidal de abdomen y pelvis demostrd age-
nesia renal derecha y hematocolpos de 8 x 4 cm.
La RNM de pelvis identific un utero didelfo, atresia
del canal vaginal derecho en su extremo distal y he-
matometra y hematocolpos derecho (Figura 1). Los
hallazgos fueron compatibles con el SHWW.

Se decidid la resoluciéon quirurgica mediante
reseccion del tabique vaginal por via histeroscépi-
ca, con un abordaje vaginoscépico. Bajo anestesia
general, se colocé a la paciente en posicion de li-
totomia, y se identificé el extremo distal del tabique
vaginal mediante ecografia transabdominal y vagi-
noscopia. Se utilizé como medio de distension sue-
ro fisioldgico y solucién urolégica. Se realizé una
incision del septo con asa recta, bajo guia ultraso-
nogréfica, dando salida a abundante contenido he-
matico. Se amplid la reseccion del tabique vaginal
con asa curva y tijera hasta obtener finalmente un
canal vaginal amplio. El tiempo quirdrgico propia-
mente tal tuvo una duracion de 25 minutos. No fue
necesario utilizar material de sutura, y la paciente
evoluciond con alivio del dolor abdominal, sin geni-
torragia, y fue dada de alta a las 48 horas de posto-
peratorio.

Fue controlada a los 6 meses con examen cli-
nico y vaginoscopia, resultando ambos normales.

DISCUSION

La correccion resectoscopica del tabique vagi-

nal en casos de obstruccidon vaginal con hemato-
colpos secundario, ha sido descrita previamente
en la literatura. Tsai y cols (7), publicaron el primer
caso de reseccion de un tabique vaginal por esta
via, obteniendo un resultado efectivo y seguro tras
un afo de seguimiento, con un procedimiento de 45
minutos, sin embargo, enfatizan que el seguimien-
to a largo plazo es esencial para asegurar que no
haya disminucion del calibre vaginal en el tiempo.
Por otro lado, Cicinelli y cols (8), reportan un caso
de similares caracteristicas, con la particularidad de
utilizar una guia ultrasonografica durante la cirugia;
obtuvieron también un resultado favorable con la
ventaja de la disminucidon del tiempo operatorio (du-
racion de 20 minutos) y la mayor seguridad durante
la reseccion.

Este abordaje terapéutico tendria ventajas so-
bre la técnica clasica, que implica disrupcion del hi-
men en pacientes virgenes, uso de valvas vagina-
les, y dificultades técnicas para acceder al tabique
vaginal por el estrecho campo operatorio.

En nuestra experiencia, la reseccion por via his-
teroscopica mediante el uso de un resectoscopio,
bajo la guia ultrasonogréfica, otorgdé un resultado
exitoso, logrando corregir totalmente la permeabili-
dad vaginal a través de un procedimiento sencillo,
con mejoria de la sintomatologia de la paciente, y
sin complicaciones a un afio de seguimiento.

Es interesante destacar la reciente descripcion
en la literatura de una nueva técnica quirurgica

el

Figura 1. Izquierda: Diagrama de la malformacion genital correspondiente a agenesia renal, y hemivagina
ciega ipsilateral, con hematometra y hematocolpos secundario (corte frontal). Derecha: Corte sagital de
RNM de abdomen y pelvis previa a la cirugia, donde puede apreciarse el gran hematocolpos, el tabique

vaginal y el utero doble desplazado
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consistente en el uso de una endoprétesis traque-
obronquial para mantener la permeabilidad vaginal
luego de la excision del tabique vaginal, que se rea-
lizé en una paciente con sindrome de OHVIRA, con
el fin de evitar la estenosis vaginal postquirudrgica.
En dicho caso se obtuvo un resultado exitoso a un
afo plazo. Faltan estudios y seguimiento mas pro-
longado para determinar la seguridad y efectividad
de este procedimiento en la practica clinica, como
también su indicacién precisa (9).

CONCLUSION

El analisis de la literatura como nuestra propia
experiencia clinica sugieren que el abordaje histe-
roscopico parece ser la mejor forma de resolucion
quirdrgica disponible en la actualidad para este tipo
de defectos.
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