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Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich
o Sindrome OHVIRA.
Reporte de Caso
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Resumen

Paciente Femenina de 11 afios con el sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich, manejado multidisciplinariamente y resuelto endoscépicamente con

una septotomia y dilataciones vaginales.

Palabras Clave: Sindrome Herlyn-Werner-Wunderlich, Sindrome OHVIRA, septum vaginal, utero didelfo y agenesia renal ipsilateral.

Abstract
Herlyn-Werner-Wunderlich Syndrome or OHVIRA Syndrome. Case Report

This case is about a female patient, 11 years old, with Herlyn-Werner-Wunderlich Syndrome, who received multidisciplinary approach and was endos-

copically resolved with septotomy and vaginal dilatations.
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Introduccion

En 1971, a la anomalia rara, compleja y caracteriza-
da por una hemi-vagina obstruida y agenesia renal
ipsilateral se le denominé Sindrome de Herlyn-Wer-
ner. Despues en 1976, se hizo la asociacién con
un utero didelfo denominandolo como Sindrome
Herlyn-Werner-Wunderlich (HWWS por sus siglas
en inglés) y mas recientemente como sindrome
OHVIRA®3, (Figura No.1) Es una anomalia derivada
de una interrupcién en el desarrollo embrioldgico
(endodermo, mesodermo) y de la proximidad de
las estructuras derivadas del primordio mesonéfri-
co (rifion y uréter) y el primordio paramesonéfrico
(estructuras mullerianas de donde se deriva el Utero
y las trompas de Falopio) y segun el sistema de cla-
sificacidn de las anomalias derivadas de los conduc-

tos de Muller de la Sociedad Americana de Medicina
Reproductiva, es una anomalia de fusidn vertical y
fusion lateral.*?

Se reporta una incidencia de 1 en 200 — 600 mujeres
fértiles y frecuentemente se hace sintomdtico hasta
la pubertad, aunque también hay 2 casos reporta-
dos en el estadio pre-pubertad.®® Es mas frecuen-
te del lado derecho y la forma de presentacién es
variable, pero las mas comunes son: desérdenes en
la menstruacioén, dolor abdominal, masa abdominal,
endometriosis, infertilidad o retencidn urinaria agu-
da1-3

Para el diagnédstico, a diferencia de las anoma-
lias mas frecuentes de los conductos de Muller, el
HWWS tiene un diagndstico tardio, ya que al inicio,
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Figura No.1. Esquema que muestra las anormalidades bdasicas del Sin-
drome de OHVIRA: Hemi-vagina obstruida por septum vaginal, utero
didelfo y agenesia renal derecha.

la menstruacion es normal y solo después de varios
ciclos menstruales se hace sintomdatico con dolor
abdominal. Luego de la historia clinica y el examen
fisico, el ultrasonido es el estudio de imagenes es-
tandar para determinar la existencia de una masa
quistica y ausencia de rifidn, pero se puede comple-
mentar con una Resonancia Magnética Nuclear'®
Sin la sospecha clinica y el conocimiento acerca de
la existencia de este sindrome, el tratamiento puede
ser inapropiado, al punto de realizar hemi-histerec-
tomia-salpingectomia®?

El tratamiento requiere de equipo multidisciplina-
rio y consiste en realizar una reseccién del septum
vaginal endoscdépica o en su defecto con abordaje
abierto, drenaje de la hematometrocolpos o hidro-
metrocolpos y su marsupializacion. El uso de la la-
paroscopia asistiendo el procedimiento endoscdpico
no ofrece ventajas excepto documentar una posible
endometriosis.® En los casos de piometrocolpos o
piosalpinx esta indicada la histerosalpingectomia. El
seguimiento debe hacerse con ultrasonidos pélvicos
o resonancia magnética nuclear.’*

El pronéstico de esta anomalia poco frecuente es
excelente, aunque dependiendo la variante de las
anomalias de los conductos de Muller pudiera exis-

tir hasta un 40% de abortos, pero en general, para
la variante mas comun en la edad adulta, tienen un
85% de fertilidad.'®

Caso

Paciente Femenina de 11 ainos 4 meses captada en
la Consulta Externa de Endocrinologia Pediatrica
secundario a metrorragia y dolor abdominal inter-
mitente de 8 meses de evolucidn. Tiene historia de
haber sido evaluada en Ginecologia de otro hospital
y haber sido tratada sin éxito en multiples ocasio-
nes, por lo cual deciden realizar ultrasonido abdo-
minal donde reportan ausencia de rifidn derecho y
un Utero bicorneo, sin embargo, le indicaron que no
tienen ningun tratamiento adicional y dejan el caso
inconcluso. Madre de la paciente decide consultar
Ginecologia del Hospital Roosevelt en donde se re-
piten estudios de imagenes confirmando la ausencia
del rifndn derecho, Utero didelfo y hematocolpos. Se
realiza interconsulta con Endocrinologia Pediatrica
realizdndole un panel hormonal reportado en limites
normales y enviada a la Consulta Externa de Cirugia
Pediatrica, donde es reevaluada y multidisciplinaria-
mente se decide suprimir eje Hipotalamo-Hipofisia-
rio-Gonadal y luego llevar a una vaginoscopia donde
se evidencid un septum hemi-vaginal derecho per-
forado aprox. 0.2 cms que obstruye parcialmente el
paso hacia el cuello uterino y Utero derecho, por lo
cual se hace una septotomia endoscdpica y dilata-
cion del septum hemi-vaginal derecho. Se inspec-
cionan ambos cérvix, Uteros y cuernos, los cuales se
encuentran vacios y sin presencia de hematometra.

uterinas sugestivo de utero didelfo y una masa quistica vaginal sugestiva
de hematocolpos o hidrocolpos.



Actualmente en seguimiento de consulta externa de
Cirugia Pediatrica, con mestruaciones irregulares,
control ultrasonografico negativo para hematome-
trocolpos y control endoscépico a los 11 meses con
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