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Casoclinico

Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich complicado con piocolpo
roto haciad retroperitoneo y lafosa obturatriz. Reporte de un caso

Tte. Cor. M.C. Juan José Diaz-Ramirez,* Mayor M.C. Maria Celeste Uscanga-Car mona,**
Mayor M.C. Maria Eugenia Salinas-Nieves***

Clinicade Especialidades delaMujer, Ciudad de México.

RESUMEN

El presentetrabajo tiene el objetivo decompartir conel clinicola
importancia de tener la apertura a posibilidades diagndsticas muy
poco frecuentes, en este caso nos referimos alacondicion ginecol 6-
gicadenominada Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich. En este
sentido se describe un caso en el cual los hallazgos clinicosy de
imagen permitieron establecer un diagnostico preliminar de malfor-
macion Mullerianacomplicada, cuyo abordaje quirdrgico se efectud
demanerainmediata, siendo laexploracion fisicadeterminante para
el diagnosticoy tratamiento final.

Se discuten los hallazgos del presente caso clinicoy seenfatiza
laimportanciadeintegrar laclinicaginecol égicay laimagenologia,
paralaplanificacionidoneadel abordajequirdrgico, seguroy eficaz.

Palabrasclave: Sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich, pio-
colpo, malformacién mulleriana, Obstructed Hemivaginaand I psila-
teral Renal Agenesis (OHVIRA).

I ntroduccién

Las malformaciones Mullerianas constituyen malforma-
ciones congénitas del tracto genital femenino que se pro-
ducen como consecuencia de la falta de desarrollo y/o au-
sencia de la falta de desarrollo y/o ausencia de fusion de
los conductos mullerianos, o bien por falta de resorcién
del septo uterino.! Afectan de 0.1 a 3.8% de la poblacion,
tienen relevancia clinica, debido a su mayor asociacién con
infertilidad, alteraciones menstruales y complicaciones
obstétricas y ginecoldgicas.?

Herlyn-Werner Syndrome-Wunderlich piocolpo
complicated broken into the retroperitoneum and the
obturator fossa. Case Report

SUMMARY

This paper aims to share with the clinician the importance of
opening arare diagnostic possibilities in this case we refer to the
gynecological condition called Syndrome Herlyn-Werner-Wunderli-
ch. In this regard there is described a case in which the clinical
picture and allowed to establish apreliminary diagnosisof Mullerian
malformation complicated surgical approach which was performed
immediately, physical examination being determinant for the diagno-
sisand treatment end.

We discuss the findings of this case report and emphasize the
importance of integrating clinical and gynecological imaging, suita-
blefor planning the surgical approach, safe and effective.

Key words: Syndrome Herlyn-Werner-Wunderlich, piocolpo,
Mullerian malformation, hemivaginaObstructed Renal Agenesisand
Ipsilateral (OHVIRA).

El sindrome Herlyn-Werner-Wunderlich es una rara
anormalidad Mullerianareportada por primeravez en 2006,
corresponde a una asociacion entre Utero didelfo, hemiva-
gina obstruida y agenesia renal ipsilateral, han sido repor-
tados hasta el momento aproximadamente 200 casos en la
literatura mundial. Clinicamente se presenta con dolor pél-
vico (el cual caracteristicamente inicia después de la me-
narcay es secundario ahematocolpos), y en ocasiones como
piocolpo. La causa del hematocolpos es la existencia de un
septo vaginal obstructivo vertical, en lamayoriade las oca-
siones no es posible diagnosticarlo por USG, sin embargo,
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hasta 75% de las ocasiones se identifica a través de RMN.
La sangre se colecciona en la hemivagina, creando com-
presion en los tejidos anexos, y en caso de no ser drena-
do, posibilidad de que a infectarse, cree piocolpo, de ta
magnitud que sea confundido con un absceso intraabdomi-
nal o pélvico.

Caso clinico

Paciente del sexo femenino de 20 afios de edad, ingresd
al Servicio de Urgencias de la Clinica de Especialidades de
la Mujer, en e primer trimestre del 2012, referida de un
escalon sanitario de segundo nivel del interior de la repu-
blica, con cuadro clinico de cinco meses de evolucion, exa
cerbado en los Ultimos dos meses, caracterizado por dolor
pélvico, acompafiado de dolor en miembro inferior dere-
cho (region posterior del muslo), fiebre, con sospecha de
cuadro de absceso pélvico de origen a determinar.

Su historia clinica presentaba Gnicamente probable rifion
derecho hipoplésico, sin antecedentes quirdrgicos, menarca
alos 13 afios, IVSA 19 afios, una pareja sexual, ritmo cata-
menial de 28/5, nuligesta, y anticoncepcion negada, su fecha
de ultima menstruacion era de ese mismo dia, Papanicolaou
2011 negativo a malignidad.

A suingreso ala Clinica de Especialidades de la Mujer,
la paciente se encontr6 hemodinamicamente estable y sin
datos de irritacion peritoneal, con ruidos hidroaéreos pre-
sentes, y persistencia de dolor pélvico con severidad 9/10
en escala analoga del dolor, que incluso se irradia hacia
miembro inferior izquierdo en su regién posterior y ataque
al estado general. Fiebre de hasta 40 °C. Taquicardia de
110x’ y ligera hipotension arterial. La exploracion gineco-
[6gica mostré vulvay vagina sin ateraciones, cérvix ante-
rior, desviado hacia laizquierda de lalinea media, macros-
copicamente sano, a la palpacion bimanual se identifica
masa hacia la region derecha de la linea media, de aproxi-
madamente 8 x 8 cm, dolorosa ala palpacion y alamovili-
zacion, Utero no valorable por dolor intenso.

Biometria hematica con leucocitosis de 20,310, trom-
bocitosis de 691,000, hemoglobina 10.7, hematocrito
35.2%, quimica sanguinea, electrolitos séricos dentro de
parametros normales, prueba de embarazo negativa.

Ultrasonografia abdominal

Los hallazgos ultrasonograficos muestran dos cuerpos
uterinos independientes, rifion Unico izquierdo con hiper-
trofia compensatoria, en fosa iliaca derecha hay presencia
de masa pélvica que sugiere un absceso pélvico, sin lograr-
se descartar origen apendicular. Se evidencia liquido libre
(Figura 1).

Manegjo quirargico

A partir de la integracion del diagndstico con los datos
clinicos, historia clinica general y obstétrica, asi como la
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Figura 1. Imagen de ultrasonido abdominal, cortelongitudinal y transver-
sal donde observamos masa pélvicainferior a cuerpo uterino derecho, en
relacion con piocol po.

evolucion y los hallazgos ultrasonograficos, se integra el
diagnéstico de Absceso pélvico, se decide el plan de Lapa-
rotomia exploradora, en conjunto con personal de Cirugia
General.

En un primer tiempo quirdrgico, bajo anestesia gene-
ral, se incide en region infraumbilical, por planos hasta
ingresar a cavidad abdominal, en donde no se identifican
absceso ni colecciones, no hemoperitoneo, se revisa in-
tencionadamente regién apendicular, sin alteraciones, ha-
cia hueco pélvico podemos apreciar Utero didelfo, se deci-
de terminar este tiempo quirdrgico e iniciar nuevamente
exploracion genital bajo anestesia.

Durantelanuevaexploracién devulvay vaginase encuen-
tran sin alteraciones, sin embargo, bajo la exploracion con
valvas, de manera intencionada, se busca un orificio cervi-
cal externo derecho, e identificamos un orificio puntifor-
me en lapared vagina haciael angulo derecho delavaginaa
6 cm del himen, el cua se decide dilatar, evidenciando en
estos momentos drenaje de material purulento fétido +++,
aproximadamente 80cc. Se decide incidir en esta porcion
de la pared vaginal, para continuar su drenaje se decide
incidir el tejido redundante en busqueda de un orificio
cervical correspondiente al cuerpo uterino ipsilateral,
aumentando el didmetro del corte a 3 cm, y posterior-
mente se canaliza con sonda Foley para evitar nueva
obliteracion y adherencias, se envia secrecion vaginal
a cultivo (Figura 2).

SerealizaRMN de control y para completar el diagnos-
tico morfologico con estudios de imagen (Figuras 3, 4y
5), clinicamente la paciente con franca mejoria, disminu-
cion casi alatotalidad de la sintomatologia, afebril. Se en-
cuentran los siguientes hallazgos:

» Utero didelfo con cambios a nivel de la pared posterior
del cuerpo derecho que sugieren fistula con absceso y
comunicacion hacia cavidad vaginal .



SindromedeHerlyn-Werner-Wunderlich

Figura4. Corte sagital RMN que muestra piocol po derecho (flechalarga),
que hafistulizado haciaretroperitoneo e infiltrado raiz nerviosa S1(flecha
corta).

Figura 2. Imagen durante laexploracion vaginal, posterior aseptotomiade
hemivagina derecha, obteniendo material purulento fétido, se canalizala
hemivagina con sonda Foley para permitir €l drengje de la misma. A la
derecha observamos orificio cervical izquierdo sin alteraciones.

Figura 3. Corte axia detomografiacomputadaen donde observamos ambos
cuerpos uterinos, piocolpo en hemivagina derecha, sefialado por laflecha.

Figura 5. Tomografia en corte coronal que demuestra ausencia del rifion
del lado derecho.

 Dos colecciones més abscedadas, una en region anterola
teral del Utero y otra mayor en region alar de sacro dere-  dieran cubrir a la paciente con evidencia por imagen de la
cha que afecta foramen y raiz nerviosa S1, que infiltrael  presencia de material purulento en el retroperitoneo, para
musculo gliteo medio con cambios que sugieren fascitis  manejo conservador de las colecciones previamente men-

a descartar absceso incipiente en dicho musculo. cionadas, se utilizan Voriconazol 250 mg 1V cada 24 h, Er-
 Colecciones liquidas pélvicas. tapenem 1 g IV cada 12 h, Daptomicina 350 mg 1V cada 24
e Monorrena izquierda, nefromegalia compensatoria. h. El resto de estudios complementarios documentaron:

Se solicita intervencion por €l Servicio de Infectologia . HIV Elisano reactivo.
para utilizacion de antibidticos de alta penetrancia que pu- . Urocultivo sin desarrollo bacteriano.
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. Hemocultivo sin desarrollo bacteriano.
. Cultivo de secrecion vaginal: Positivo a E. cali.
. Ecocardiograma sin alteraciones.

Posterior a 14 dias de tratamiento, es revalorada por €l
Servicio de Infectologia, se suspende la daptomicina, erta-
penem, voriconazol, se inicia moxifloxacino 400 mg via
oral cada 24 hy doxiciclina 100 mg via ora cada 12 h, se
retira la sonda Foley, se egresa a la paciente con andlogos
de GnRH durante cuatro meses para inhibir la menstrua-
ciény tratar de evitar unarecurrenciatemprana, actualmente
sin tratamiento y sin recurrencias.

Discusion

El caso clinico que se describe cursd con dolor abdo-
minal, fiebre, estado hiperdinamico y por imagen absceso
pélvico que no descartaba apendicitis, motivoé larealizacion
de cirugia abdominal para drenaje del mismo.

El sindrome de Herlyn-Werner-Wunderlich es un cua-
dro infrecuente, muchas veces no sospechado sin la reali-
zacion de estudios de diagndstico por imagen.®

Larareza de este sindrome, asi como su escasa frecuen-
cia, contribuyen al retardo diagndstico y subsecuente trata-
miento. Laconsecuencianatural del diagnosticotardio, lleva
a desarrollo de endometriosis, adherencias multiples en
pelvis, infertilidad.* Se debe sospechar de sindrome de
Herlyn-Werner-Wunderlich en todas las pacientes que se
presenten con dolor pélvico, masa pélvicay agenesiarenal
ipsilateral.> Varios articulos siguieren que la obstruccién
de hemivagina derecha ocurre en una proporcién 2:1 com-

parado con €l izquierdo.? En nuestro caso no tener en men-
te como primera posibilidad €l sindrome citado nos llevé
inicialmente a una laparotomia exploradora con hallazgos
negativos.

Laremision de los sintomas clinicos se consigue con €l
tratamiento de eleccion; septotomia, con intencidn de evi-
tar laacumulacion de sangre en la hemivagina.

La probabilidad de embarazo en estas pacientes es de
hasta 87%, de los cuales se termina en abortos en 23% de
los casos, 15% partos pretérminos y 62% a término sin
complicaciones.®

Lo més recomendable es manejar de manera interdisci-
plinariala presencia de alguno de estos casos, afin de des-
cartar los diferentes diagndsticos diferenciales de manera
inmediata , en beneficio del paciente.
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