Negreros Osuna JP. REVMEDUAS 33

Anomalias del conducto miilleriano: Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich a pro-
posito de un caso
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RESUMEN

En el contexto de los sintomas abdominopélvicos de una mujer pre-adolescente, las patologias en mente deben incluir el espectro
de anomalias de los conductos miillerianos en las cuales las manifestaciones tempranas de la enfermedad son similares, el enfoque
correcto ademas del examen fisico es el estudio de la anatomia mediante imagenes en forma de ultrasonido o en su caso de RMN
si esta disponible. Presentamos el caso de un paciente femenino de 13 afios con diagnéstico de sindrome de Herlyn-Werner-Wun-

derlich confirmado por resonancia magnética.
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ABSTRACT

In the setting of abdominopelvic symptoms of a pubescent female the pathologies in mind should include the spectrum of Millerian
ducts anomalies in which the early manifestations of the disease are similar, the correct approach besides physical examination is
the study of the anatomy by imaging in the form of ultrasound or if available MRI. We present a case of 13-year-old female who has
the diagnosis of Herlyn-Werner-Wunderlich syndrome confirmed by MRI.
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INTRODUCCION

El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich tam-
bién clasificado como hemivagina obstruida y el
sindrome de anomalia renal ipsilateral con utero
didelfo (OHVIRA) es una rara anomalia congénita
derivada de un desarrollo inadecuado de los con-
ductos mullerianos que produce un conjunto es-
pecifico de malformaciones del aparato reproduc-
tor femenino. Presentamos un caso que reune to-
das las caracteristicas clasicas cuando se descri-

bié por primera vez.

Correspondencia: Jean Paul Negreros Osuna

Unidad de Imagenologia (UNIMA), Hospital Civil de Culiacan,
Av. Alvaro Obregén 1422, Tierra Blanca, 80030, Culiacan Ro-
sales, Sinaloa, México. CORREO: negrerosjp@gmail.com

REPORTE DE UN CASO

Una mujer de 13 afos acude a consulta con mé-
dicos generales por presentar sintomas vagos de
malestar pélvico, tumefaccion y estrefimiento in-
termitente, con un tiempo de evolucion de 8 me-
ses, aun no habia presentado su primer ciclo

menstrual.

En el examen fisico se observd una masa pélvica
que era movil y producia dolor cuando se manipu-
laba, se realizé una ecografia pélvica visualizando
una masa aparentemente quistica con morfologia
lobulada que desplazaba el intestino delgado y
grueso adyacente a ella, los ovarios y el utero no

se pudieron evaluar correctamente
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El paciente llegd por referencia a nuestra institu-
cion y se realiz6 una resonancia magnética, a lo
cual se adquieren las secuencias estandar de T1,
T2 y T2 con saturacion grasa para evaluar el utero

y los anexos.

Encontramos una doble hemivagina, la derecha
con contenido de un fluido de alto contenido pro-
teico, conocido por su comportamiento en las di-
ferentes secuencias, tiene una apariencia lobu-
lada; la cavidad uterina se encuentra divida en
dos estructuras en forma de banana que incluyen
los cuellos uterinos y cuernos uterinos, también
llenos con el mismo material al igual que la hemi-

vagina izquierda, pero ésta con menor extension.

En el examen de la cavidad abdominal superior se
observé la ausencia de riidn derecho, lo cual
forma la triada clasica de manifestaciones de he-
mivagina obstruida, anomalia renal ipsilateral y
utero didelfo que dan el diagndstico del sindrome

de Herlyn-Werner-Wunderlich.
DISCUSION

Los genitales internos y el tracto urinario se deri-
van de 2 pares de estructuras: los conductos me-
sonéfricos o wolffianos y los conductos parame-
sonéfricos o mullerianos. Los primeros dan lugar
alosrifiones y se comportan como inductores que
causan que los conductos mullerianos se fusionen
para formar el canal uterovaginal, que se origina
en la parte proximal de las trompas de Falopio y
en su parte distal el utero y los 2 tercios proxima-

les de la vagina. Posteriormente, el tabique que

los separa se reabsorbe. El tercio inferior de la va-
gina proviene del seno urogenital, por o que no

se ve afectado en este sindrome.’

El desarrollo normal del utero se completa en 3
etapas: organogénesis, fusion y resorcion septal,
la alteracion de cualquiera de estas fases con-

duce a malformaciones de Miiller.

Estas malformaciones han sido divididas en sub-
clases por la Sociedad Americana de Medicina
Reproductiva y es la clasificacion de referencia

para este tipo de alteraciones (Figura 1).23

Class I Hypoplasia/agenesis

N

Class |I: Unicomuate Class ||I: Didelphys

™

Communicating Non-communicating

Vaginal Cenvical

TIT

Class IV. Bicomuate

it

Class Vii: DES axposure

Fig. 1. Clasificacion de las malformaciones de Miiller or
la Sociedad Americana de Medicina Reproductiva. Con-

ducto Mulleriano y Anomalias Relacionadas en Nifios y
Adolescentes, Monica Epelman, MDa, Et. al.
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Como los desarrollos mullerianos y wolffianos son
eventos estrechamente relacionados, las anoma-
lias urinarias a menudo se asocian con anomalias

de los genitales (25-90% de los casos).*

Entonces, existen otras clasificaciones mas com-
pletas que permiten la inclusion de multiples com-
binaciones de anomalias, la mas simple es la pro-
puesta por Oppelt et al. en 2005, sin embargo, el

mas utilizado es el descrito anteriormente.3
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El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich con-
siste en una agenesia renal unilateral, una vagina
ciega y utero didelfo (Imagen 1). La asociacion de
agenesia renal con hemivagina ciega unilateral se
informé como sindrome de Herlyn-Werner en
1971, mientras que la asociacion de aplasia renal,
utero bicorne con hematocérvix aislado y vagina
simple se informd por Wunderlich en 1976. Este

sindrome es una variante rara dentro del espectro

de anomalias del conducto mulleriano.%¢

Imagen 1. RM en secuencia T2 en plano coronal que
muestra una coleccion de alta intensidad en hemivagina
derecha (estrella) con aspecto lobulado y dos cavidades
uterinas separadas a cada lado (flechas), asi como un ta-
bique transverso como causa de obstruccion (flecha
gruesa).

Esta condicidon podria deberse a una alteracién en
el desarrollo embrionario en la semana gestacio-
nal 8-9? que afecta simultaneamente los conduc-
tos mullerianos y metanefriticos. Por lo general, el
lado derecho se afecta aproximadamente con una
frecuencia de 2:1 con respecto al izquierdo, como

en el caso de nuestra paciente.”®

Fisiopatologicamente, la anomalia en el desarro-
llo de la porcion caudal de los conductos de Wolff
puede ser la causa de la agenesia renal unilateral
asociada (Imagen 2). En el lado donde el con-
ducto de Wolff esta ausente, el conducto de Muller
se desplaza lateralmente y no se puede fusionar
con el conducto contralateral, lo que da como re-
sultado un utero didelfo. El conducto mulleriano
contralateral da lugar a una vagina, mientras que
el componente desplazado forma un saco ciego,
que asocia la hemivagina obstruida o imperforada

(Imagen 3).72

Imagen 2. RM en secuencia T2 en plano axial a nivel
renal, confirmando agenesia renal derecha (estrella).
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Imagen 3. RM en secuencia T2 con FS en plano axial que
muestra hemivagina derecha dilatada y hemivagina
izquierda de mucho menor calibre en comparacién con
material hiperintenso en el interior (estrella).

La presentacion clinica suele ser con dismenorrea
severa que comienza después del inicio de la
menstruacion (aunque este no es un dato clinico
presente en todos los casos); la presencia de
otros sintomas depende de la existencia de comu-
nicaciones uterinas o vaginales. Los pacientes
con comunicacion vaginal pueden presentar se-
crecion mucopurulenta fétida y los pacientes con
comunicaciones uterinas pueden tener hemorra-
gia intermenstrual.®® En este caso, nuestra pa-
ciente presenta clinicamente masa palpable unica
y dolor asociado durante el examen fisico, ne-
gando presencia de menarca hasta este mo-

mento.

El diagnéstico precoz es importante para evitar
complicaciones como endometriosis, adherencias
en la pelvis, piosalpinx o piocolpos y problemas
de fertilidad, sin embargo, se debe obtener una
alta sospecha clinica para llegar al diagndstico

exacto.? Se debe sospechar el sindrome de

Herlyn-Werner-Wunderlich en casos que involu-
cran a pacientes adolescentes que presentan do-
lor pélvico ciclico, masa pélvica y agenesia re-

nal.’0

El diagndstico de sospecha se realiza con ecogra-
fia, visualizando el hematocolpos y la posible mal-
formacion uterina, y se confirma por medio de la
RM que presenta una mayor sensibilidad y es de
ayuda para la planificacion quirargica.®'" En este
caso, se realizdé una ecografia pélvica utilizado
para la evaluacion inicial, lo que muestré una
masa de aspecto quistico en el lado derecho, y
posteriormente al realizar el estudio de RM, se ob-
serva utero didelfo con hemivagina obstruida y

agenesia renal ipsilateral asociada.

Actualmente, el tratamiento de eleccion es quirlr-
gico, mediante reseccion y marsupializacion de la
vagina septada.® La calidad de vida de las pacien-
tes con sindrome de HWW debe evaluarse por
medio de una gama de estudios subsecuentes y

por un periodo de seguimiento largo.®
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