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INTRODUCCIÓN

Descripción del caso
Paciente femenino de 11 años que acudió a la 

consulta por presentar dolor abdominal tipo có-
lico en fosa iliaca derecha, sin vómito, sin fiebre 
negando alguna otra sintomatología.

Dentro de sus antecedentes de importancia en-
contramos: Abuelo materno finado por cáncer de 
próstata. Dentro de los personales patológicos sin 
antecedentes quirúrgicos, sin antecedentes trau-
máticos negando alérgicos y sin hospitalizaciones 
previas. Antecedentes gineco obstétricos; niega vi-
da sexual y sin menarca. 

Inicio su padecimiento 24 horas previas a su in-
greso al hospital con dolor abdominal intermiten-
te localizado en fosa iliaca derecha, e hipogastrio, 
niega vómito, niega fiebre, niega otra sintomato-
logía. Cabe mencionar que refirió la presencia de 
leucorrea desde hace un mes de forma intermiten-
te con mejoría parcial.

En el contexto de dolor abdominal por su inicio 
y localización inicialmente se sospechó de apendi-
citis la cual también fue descartada por el servicio 

de cirugía pediátrica, por lo que se orientó hacia 
constipación por lo que se realizó un enema con 
poca evacuación liquida y posterior a ello incre-
mento nuevamente de dolor por lo cual se solicitó 
ecografía abdominal.

Se realizó una exploración física encontrando  
Paciente de edad aparente a la cronológica, sin ve-
llo púbico, Tanner 3, neurológicamente integra, 
buen estado de hidratación, adecuada coloración 
de piel tegumentos, cardiopulmonar sin compro-
miso aparente, abdomen plano, blando, depresi-
ble, con dolor a la palpación en hipogastrio, sin 
datos de irritación peritoneal, se palpa masa a ni-
vel de hueco pélvico doloroso, tacto vaginal dife-
rido por paciente núbil, flujo mal oliente, extremi-
dades integras sin edema, reflejos osteotendinosos 
normales. 

En la realización del estudio de imagen ecográ-
fico se visualizó líquido anecoico de tipo interasa 
al igual que en la región contralateral, (figura 1) 
imagen quística en la base de le vejiga urinaria 
con dimensiones de 5.68 cm x 4.38 cm x 5.12 cm, 
volumen de 66.70 ml, útero esta entre la vejiga y 
por arriba de la lesión quística con dimensiones 
de 3.61 cm x 1.21 cm x 2.40 cm, volumen de 
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ABSTRACT.
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5.48 ml, remanente de útero localizado en el 
anexo derecho con similares dimensiones del 
anterior. (figura 2) 

Ante los resultados de la ecografía se deci-
de realizar una tomografía simple de abdomen 
para determinar el tipo de mal formación ute-
rina y la dependencia de la colección para va-

ginal. En la tomografía se evidencio un útero 
con morfología didelfo, colección bilateral de 
predominio izquierdo, sugiriendo hematocol-
pos. Los ovarios con la presencia de quistes fo-
liculares. A nivel del tracto urinario se objetivo 
agenesia renal izquierda con hidronefrosis de-
recha compensatoria. (figura 3) 

Figura1. Ecografía donde se muestra el hematocolpos

Figura 2 Ecografía donde se muestra el útero didelfo en la primera el útero izquierdo y en la segunda el útero 
derecho.

   
 
            

Figura. 3. Tomografía donde se evidencia agenesia renal izquierda y útero didelfo respectivamente
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Debido a los hallazgos encontrados con la 
asociación de anomalías renales y genitales 
y aunado a la triada de dolor tipo cólico, flu-
jo mal oliente y amenorrea nos encontramos 
frente a un escenario de síndrome de Herlyn 
– Werner – Wünderlich.

Discusión

El síndrome de Herlyn – Werner –Wünderlich 
es una anomalía congénita poco frecuente en la 
que coexiste la duplicación de útero vaginal con 
hemivagina obstruida o ciega y agenesia renal 
ipsilateral1. En 1992 Müller presento un caso de 
útero didelfo con hemivagina obstruida y age-
nesia renal homolateral2. En 1971 la asociación 
de agenesia renal y hemivagina ciega ipsilateral 
se le denomino síndrome de Herlyn – Werner y 
la asociación de útero didelfo, hematocervix y 
vagina con aplasia renal unilateral se describió 
en 1976 por Wünderlich3.

También se le conoce con el nombre de 
síndrome OHVIRA por sus siglas en inglés 
(uterine didelphys associated with obstructed 
hemivagina and ipsilateral renal anomaly) esta 
definición también incluye otro tipo de anoma-
lías renales, no solo la agenesia renal4.

Esta anomalía es consecuencia de la falta 
de desarrollo al momento de la fusión de los 
conductos de Müller. El origen embriológico 
común del aparato urinario y reproductivo 
explica la coexistencia de anomalías urinarias 
asociadas a mal formaciones genitales. Entre 
las alteraciones del tracto urinario más fre-
cuentes se encuentran la agenesia renal, doble 
sistema colector, duplicación renal y riñón en 
herradura5.

  La etiología exacta del síndrome es 
desconocida. Se ha observado un patrón de 
herencia poligénico, además de posibles efec-
tos ambientales como la exposición durante el 
desarrollo embrionario a radiaciones ionizan-
tes, infecciones intrauterinas o tóxicos como el 
dietilbestrol6. 

Se ha observado que estas anomalías se pre-
sentan de manera más frecuente en el lado de-
recho7. 

La prevalencia del síndrome es indetermi-
nada con cifras en la bibliografía con resultados 

dispares. Sin embargo, parece ser que se sitúa 
en torno al 2-3 % en la población con proble-
mas de fertilidad y del 0,3-1% en la población 
general8. Debido a su carácter raro el número 
de casos publicados es escaso9. 

Los síntomas se suelen presentar poco des-
pués de la menarca derivado de la formación de 
hematocolpos que causa dismenorrea y masa 
a nivel del saco de Douglas, así como altera-
ciones en el ciclo menstrual (oligomenorrea o 
amenorrea) sin embargo los síntomas son ines-
pecíficos que junto con un patrón menstrual 
normal hacen difícil su diagnóstico.

La forma de presentación más habitual en 
los casos publicados es la triada de dolor pélvi-
co, flujo fétido y alteraciones menstruales poco 
tiempo después de la menarca. Estos síntomas 
se presentan por la formación de hematocolpos 
que origina dismenorrea10. 

Las complicaciones pueden manifestarse 
en forma de hematocolpos, piosalpinx o inclu-
so pelviperitonitis. Si esto se convierte en pa-
decimiento de mayor evolución puede parecer 
endometriosis, adherencias pélvicas y riesgo 
incrementado de infertilidad11. 

Actualmente la técnica más utilizada para el 
diagnóstico es la ecografía pudiendo ser trans-
vaginal recurriendo a la resonancia magnética 
en los casos complejos o de difícil diagnóstico8.

En el diagnostico de este síndrome se puede 
demorar muchos meses porque en la mayoría 
de los casos la menstruación es normal debido a 
que la menstruación se suele presentar a través 
del hemiutero no obstruido12.  Lo anterior au-
nado a la presencia de síntomas inespecíficos, 
hace difícil su diagnóstico de forma tempra-
na, y cuando comienzan con dismenorrea son 
tratadas inicialmente con antiinf lamatorios 
o anticonceptivos orales, algo que modifica y 
retrasa el tratamiento adecuado11. Como ocu-
rrió en nuestro caso en la consulta de primer 
contacto se sospechó de un probable escenario 
de apendicitis y fue con la evidencia de la eco-
grafía que además cabe mencionar ante la evi-
dencia de útero didelfo no se limitó al estudio 
pélvico en ese mismo evento se realizó la eco-
grafía abdominal y la tomografía abdomino-
pélvica cuando se pensó en la existencia de un 
síndrome mülleriano. Como se ha publicado el 
diagnostico suele realizarse tras la menarca. 



L A  P R E N S A  M É D I C A  A R G E N T I N A
S
í
n
d
r
o
m
e
 
D
e
 
H
e
r
l
y
n
 
–
 
W
e
r
n
e
r
 
–
 
W
ü
n
d
e
r
l
i
c
h
.
 

431

V.108/Nº 9

La causa de retraso en el diagnostico son la 
presencia de menstruación irregular a través 
del hemiutero no obstruido, la presentación 
rara de la enfermedad, y el tratamiento de la 
dismenorrea con analgésicos que pueden en-
mascarar el cuadro12.

Los métodos diagnósticos más recomenda-
dos son la resonancia magnética y la ecografía 
3 D transvaginal8. En nuestro caso no es posi-
ble realizar el estudio transvaginal por la ca-
racterística núbil de la paciente. La resonancia 
permite la posibilidad de diagnóstico urológico 
adicional por lo que se sigue recomendando co-
mo la técnica de primera elección, que en nues-
tro caso se demostró que se puede realizar el 
diagnostico con la ecografía y tomografía.

En ocasiones se utiliza también la histero-
salpingografia y la cistografía retrograda para 
detectar defectos o animalias a nivel urogenital, 
debido a su bajo costo. La laparoscopia puede 
ayudar de forma terapéutica en casos seleccio-
nados: drenaje de hematocolpos, septoplastia o 
marsupialización de la vagina ciega11.

Sin el tratamiento adecuado y oportuno es-
ta enfermedad deriva en una serie de compli-
caciones a corto y largo plazo5. Dentro de estas 
complicaciones se mencionan a corto plazo 
piohematocolpos, piosalpinx, hematómetra o 
piometra. Y las mencionadas a largo plazo se 
produce endometriosis, pelviperitonitis, adhe-
rencias pélvicas y riesgo aumentado de aborto 
de repetición. 

El tratamiento es quirúrgico, conservador 
y consiste en la resección de tabique vaginal y 
marsupialización de la hemivagina ciega, así 
como el drenaje de las colecciones si es que 
existen13.

En nuestro caso se realizó laparoscopia, his-
teroscopia operatoria con resección de tabique 
vaginal, drenaje de quiste cervical.

El hecho de que una paciente presente una 
malformación mülleriana conlleva disminu-
ción de la fertilidad, aunque no necesariamen-
te problemas de infertilidad. En algunas series 
publicadas se encuentra un 67% de embarazos 
a término sin complicaciones, un 23% de abor-
tos y un 15% de partos pretérmino11. 

En el tratamiento quirúrgico la opción más 
adecuada consiste en la escisión del septo, mar-
supialización de la hemivagina ciega y drenaje 

de las colecciones. El tratamiento quirúrgico 
suprime el dolor y mejora la capacidad repro-
ductiva, así como evita las complicaciones a 
largo plazo. 

En el contexto de la malformación renal se 
debe monitorear de forma periódica la función 
renal, así como reforzar las medidas de preven-
ción de las infecciones urinarias al tratarse de 
pacientes con un solo riñón.

Conclusión 

El síndrome de Herlyn – Werner – Wünderlich 
se puede presentar como una triada poco co-
nocida, cuya frecuencia es subestimada, sien-
do una anomalía de difícil diagnóstico, por su 
carácter raro. El diagnostico se establece me-
diante sintomatología, examen físico y estudios 
de imagen. El diagnóstico temprano es funda-
mental para mejorar los síntomas y preservar la 
función reproductiva. El tratamiento consiste 
en la escisión del septo, drenaje de colecciones 
y marsupialización de la vagina ciega.
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RESUMEN 
Presentamos el caso de una paciente de 11 años que presento un cuadro clínico de oligomeno-
rrea, leucorrea y dolor pélvico tipo cólico. Se ha pensado por el dolor abdominal en la posibili-
dad de apendicitis modificada por lo que se realizó ecografía pélvica con los hallazgos de útero 
didelfo, quiste anexial derecho y agenesia renal izquierda, datos compatibles con síndrome de 
Herlyn – Werner – Wünderlich. 
Palabras clave: Síndrome De Herlyn – Werner – Wunderlich, Utero Didelfo, Agenesia Renal, 
Hematocolpos.


